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RESUMEN

Introduccion: El término de ectopia lentis se utiliza para denominar al desplazamiento del
cristalino fuera de su lugar. Puede presentarse en algunas alteraciones metabolicas,
sistémicas, hereditarias relativamente comunes como el sindrome de Marfan, la
homocistinuria y otras mas raras como el sindrome de Weill-Marchesani y el sindrome de
ectopia pupilar y cristaliniana.

Objetivo: Presentar un caso de ectopia lentis bilateral donde se manifiesta la conducta a
seguir ante una paciente con lentes subluxados no relacionados con trauma ocular.
Presentacion de caso: Paciente femenina de 47 afios con disminucion de la vision del ojo
izquierdo. Antecedentes de alta miopia desde la nifiez y operada de catarata del ojo derecho
hace 10 afios. Presentd subluxacion superior del lente intraocular en el ojo derecho, asi como
subluxacion superior de catarata madura del ojo izquierdo, sin traumatismo ocular.
Diagnostico: sindrome de Marfan. En consulta de seguimiento para tomar conducta
quirdrgica se constato la luxacion de la catarata hacia la cavidad vitrea, por lo que se remitio
a consulta de vitreo-retina.

Conclusiones: Ante un paciente con ectopia lentis bilateral se debe de realizar ademas del
examen oftalmologico, un examen fisico general. Igualmente se debe remitir a
especialidades especificas con el objetivo de descartar entidades genéticas presentes en el
mismao.
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ABSTRACT

Introduction: The term ectopia lentis is used to refer the displacement of the lens out of its
site. It can occur in some relatively common metabolic, systemic, hereditary disorders such
as Marfan syndrome or homocystinuria, as well as in other rarer ones such as Weill-
Marchesani syndrome or ectopia lentis et pupillae syndrome.

Objective: To present a case of bilateral ectopia lentis, which shows the management of a
patient with subluxated lenses not related to ocular trauma.

Case presentation: The case is presented of a 47-year-old female patient with decreased
vision in the left eye. The patient had an individual history of high myopia since childhood
and cataract surgery of the right eye ten years ago. She presented superior subluxation of the
intraocular lens in the right eye, as well as superior subluxation of mature cataract in the left
eye without ocular trauma. Diagnosis: Marfan syndrome. In follow-up consultation, before
deciding surgical management, cataract dislocation towards vitreous cavity was observed, a
reason why she was referred to vitreoretinal consultation.

Conclusions: A patient with bilateral ectopia lentis should have a general physical
examination in addition to the ophthalmologic examination; also, a referral to specific
specialties should be made in order to rule out genetic entities.

Keywords: ectopia lentis; lens subluxation; lens dislocation.
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Introduccion

La ectopia lentis se define como un desplazamiento o mal posicion del lente natural del ojo
(el cristalino), el cual es considerado dislocado o luxado cuando esta fuera de su lugar, digase
en camara anterior, flotando en el vitreo o directamente en retina, y subluxado cuando esta
parcialmente desplazado de su lugar. La subluxacién o luxacion del cristalino se debe a la
ruptura, debilidad o alteracion de las fibras zonulares y puede clasificarse como congenita o

adquirida.®
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La subluxacion progresiva del cristalino puede causar importantes problemas de vision,
dependiendo de la causa y del grado de desplazamiento.® Frecuentemente induce defectos
refractivos importantes y ocasionalmente puede provocar anisometropia. Ademas, el
movimiento del cristalino dislocado puede originar un eje visual intermitentemente afaquico
que ocasiona grandes alteraciones visuales. En nifios pequefios, con desarrollo visual
incompleto, estas alteraciones son frecuentemente la causa de ambliopia.®®)

Puede deberse a algunas alteraciones metabdlicas sistémicas hereditarias relativamente
comunes como el sindrome de Marfan, la homocistinuria y otras méas raras como el sindrome
de Weill-Marchesani, el sindrome de ectopia pupilar y cristaliniana. Cuando la ectopia del
cristalino no estd asociada con anomalias oculares o sistémicas se clasifica como ectopia
lentis familiar o idiopatica esencial. %

El sindrome de Marfan es una enfermedad hereditaria del tejido conectivo, de caracter
autosémico dominante con penetrancia completa.®” La presencia de ectopia lentis
constituye un criterio mayor para el diagnostico de esta enfermedad, manifestandose en un
80 % de los casos que lo padecen, siendo la anormalidad ocular mas comun de dicho
sindrome.®

Teniendo en cuenta lo antes planteado y debido a las alteraciones visuales que presentan los
pacientes con ectopias lenticulares, la repercusion que puede tener la presencia de esta
enfermedad en la calidad visual y el desafio para el oftalmélogo en cuanto a la conducta a
seguir, se propuso presentar un caso de ectopia lentis bilateral donde se manifiesta la
conducta a seguir ante una paciente con lentes subluxados no relacionados con trauma

ocular.

Presentacion de caso

Paciente femenina de 47 afos de edad de raza blanca y procedencia urbana que acude a la
consulta de Oftalmologia refiriendo disminucion lenta y progresiva de la vision de su ojo
izquierdo. Aproximadamente un afio antes ella podia corregir su deficiencia visual con lentes
correctores, pero en los ultimos tiempos no logra adaptarse a ningun espejuelo. Presenta
como antecedentes patoldgicos personales trastornos visuales desde muy joven (defectos
refractivos). Hace 10 afios se le diagnostico catarata presenil en su ojo derecho, para lo cual

recibid tratamiento quirurgico.
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Presenta como antecedentes patoldgicos personales generales trastornos psiquidtricos y
escoliosis y como antecedente patoldgico personal oftalmologico una ametropia (miopia

elevada).

Examen fisico general
Paciente longilinea, delgada y con extremidades superiores alargadas. Se observa en la
paciente aranodactilia (Fig. 1), escoliosis (Fig. 2), pie plano, paladar hendido y dientes
aglutinados.

Fig. 1 — Aranodactilia.

Fig. 2 — Escoliosis.
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Examen oftalmoldgico subjetivo
-Agudeza visual sin correccién. El ojo derecho (OD) cuenta dedos a dos metros y el ojo
izquierdo (Ol) a la distancia de uno.
-Refraccion. OD: -6,00-2,75 x 90° (0,4); Ol: -7,00-1,50 x 150° (no mejora con cristales).

Examen oftalmoldgico objetivo
-Biomicroscopia del segmento anterior con ld&mpara de hendidura. En el OD se constato
marcada iridodonesis, lente intraocular en saco capsular, subluxado hacia sector superonasal,
que se mueve con los cambios de direccion de la mirada junto con el saco capsular. No se
observo presencia de vitreo en camara anterior. En su Ol presentd marcada iridodonesis,
catarata madura subluxada hacia sector superonasal, con gran movilidad a los cambios de
direccion de la mirada. No se observo presencia de vitreo en cdmara anterior. (Fig.3).

Fig. 3 - Subluxacidn del lente intraocular y de la catarata hacia sector superonasal en OD y Ol,

respectivamente.

-Fondo de ojo. En ambos ojos. Retina aplicada, cono miopico, coroidosismidpica, no
neovascularizacion coroidea, no lesiones maculares ni en retina periférica.

-Microscopia endotelial especular. OD. paquimetria: 484;average: 516;densidad celular:
1938;coeficiente de variacion: 34;hexagonalidad: 72. Ol. paquimetria: 488;average:
380;densidad celular: 2628;coeficiente de variacion: 29; hexagonalidad: 71. Se observaron
algunas guttas y espacios acelulares en ambos 0jos.

-Biometria ocular. Longitud axial (mm) OD. 29,62; OI. 28,40. Queratometria (dioptrias)
OD. 43,49/45,24; Ol. 44,35/45,42.

-Profundidad de la camara anterior (mm): OD. 3,93; Ol. 5,11.

-Tensién ocular: OD. 11 mmHg; Ol. 12 mmHg.

Ante la ectopia lentis superior, bilateral y simétrica presente en esta paciente, se planted

inicialmente como resultado del sindrome. Ademas, presentd alteraciones en el sistema
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osteomioarticular que apoyaron al diagnostico. No obstante, se remitié a la consulta de
Medicina Interna y a la de Genética, donde le realizaron los estudios necesarios para llegar
al diagnostico definitivo. Lamentablemente en la consulta de seguimiento para la
planificacion quirurgica nos percatamos que la catarata se habia luxado hacia la cavidad

vitrea, motivo por el cual se remitio para la consulta de vitreo-retina.

Discusion
La extraccion del cristalino en pacientes con ectopia lentis se convierte en una cirugia
desafiante para el cirujano. En cuanto al abordaje quirdrgico, actualmente se ha abandonado
la extraccion intracapsular del cristalino (EICC) por tener un riesgo incrementado de
complicaciones posoperatorias como la pérdida vitrea y el desprendimiento de la retina.
Actualmente, se prefieren técnicas endosaculares mas modernas por brindar mayor
seguridad.®
Los cirujanos para el implante del lente intraocular (L1O)pueden elegir entre varias opciones.
Algunas de estas son: L10 de camara posterior fijado en el sulcus (LIO CP), LIO de camara
anterior (LIO CA), LIO de fijacion al iris, LIO de fijacion escleral e implante de L10 en el
saco. El uso de anillos de tension capsular (ATC) y otros dispositivos de soporte
endocapsular han encontrado un nicho importante en el manejo de la debilidad zonular en
casos complicados.
Hernandez y otros® inicialmente habian planificado realizar en una paciente con ectopia
lenticular bilateral, facoemulsificacion bilateral secuencial del cristalino conservando el saco
capsular mediante la colocacién de un ATC fijado a la esclera, mas el implante de lente
intraocular plegable en el saco capsular. Sin embargo, durante la cirugia del primer ojo
ocurrié un desgarro radial de la rexis con extension posterior, por lo que se vario el abordaje
quirargico y se fijo el L10 al iris.
Macias y otros®® operaron 9 ojos de 5 pacientes con ectopia lentis, los cuales padecian del
sindrome de Marfan. En todos los pacientes se realizé la facoemulsificacién del cristalino
con implante de L10 en saco capsular y con fijacion escleral. Se coloc6 (ATC) de Morcher
en aquellos pacientes que presentaran luxaciones mayores a un tercio. A pesar de presentarse
complicaciones transoperatorias y posoperatorias, consideraron que los resultados obtenidos

fueron satisfactorios.
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Con el paso de los afios diversos autores han ido incorporando perlas en cuanto al manejo
de cristalinos subluxados. Se han perfeccionado las técnicas quirdrgicas, asi como
instrumentales para la realizacion de la cirugia en estos casos tan complejos, siempre en aras
de evitar complicaciones transoperatorias y posoperatorias para que el resultado final de los
pacientes sea el mas favorable posible.

Ante un paciente con ectopia lentis bilateral se debe realizar ademas del examen
oftalmoldgico, un examen fisico general. De igual manera se debe remitir al paciente a
especialidades especificas con el objetivo de descartar entidades genéticas presentes en el
mismao. En este caso, al luxarse la catarata a la cavidad vitrea, la paciente requiere ser operada
por un cirujano de vitreo-retina, quien deberd proceder a la extraccion del cristalino y
posteriormente a la colocacion del LIO, ya sea mediante fijacion esclerar o iridiana, por no

tener un saco capsular donde colocarlo.
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