S

ELS

Since January 2020 Elsevier has created a COVID-19 resource centre with
free information in English and Mandarin on the novel coronavirus COVID-
19. The COVID-19 resource centre is hosted on Elsevier Connect, the

company's public news and information website.

Elsevier hereby grants permission to make all its COVID-19-related
research that is available on the COVID-19 resource centre - including this
research content - immediately available in PubMed Central and other
publicly funded repositories, such as the WHO COVID database with rights
for unrestricted research re-use and analyses in any form or by any means
with acknowledgement of the original source. These permissions are
granted for free by Elsevier for as long as the COVID-19 resource centre

remains active.



E - 98-862-A-10

Ojoy pidl

J.-L. Michel, G. Thuret

Las relaciones entre la patologia del ojo y de su revestimiento cutdneo son muy
numerosas. Debido a las analogias embrioldgicas e histolégicas, sus principales
consecuencias oftalmolégicas afectan a la superficie ocular en el sentido mds amplio:
tegumentos de los pdrpados, conjuntivas y cérnea. La exploracion clinica dermatoldgica
sospechara estas alteraciones, que confirmard el oftalmélogo. No obstante, algunos
trastornos pueden afectar a todos los demds tejidos oculares. Ya se trate de una
localizacién ocular de algunas enfermedades dermatolégicas, como las dermatosis
infecciosas, o de auténticos sindromes oculocutdneos, la exploracién clinica
especializada, y a veces repetida, suele orientar el tratamiento. Las consecuencias sobre
la funcién visual de algunas de estas alteraciones pueden ser graves. La epidermdlisis
toxica de Lyell constituye el ejemplo extremo que puede provocar una ceguera corneal
bilateral de tratamiento temible. La dermatitis atdpica es otro ejemplo de enfermedad
mads frecuente, pero cuyas complicaciones oculares también pueden amenazar la vision
si el tratamiento oftalmodermatoldgico no es correcto. El ojo y la piel se asocian de nuevo
en numerosas enfermedades generales, congénitas, hereditarias o no, o bien adquiridas,
cuyos sintomas especificos relacionados con ambas especialidades ayudan a establecer
el diagndstico positivo. Los ejemplos mds frecuentes son el lupus, la enfermedad de
Behcet, la sarcoidosis y las facomatosis. La superficie ocular conjuntivocorneal comparte
con la piel una cierta similitud en cuanto al desarrollo de tumores, pigmentados o no. Por
ultimo, merecen describirse las consecuencias oculares de algunos tratamientos
dermatoldgicos. También se hara mencion a las situaciones inversas, que son mds
excepcionales.

© 2006 Elsevier SAS. Todos los derechos reservados.
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H Fisiologia
y anatomopatologia (rig. 1:
en sentido anteroposterior)

Ojo
Cornea

Estd formada por fibras de colageno orientadas de
forma muy precisa (si no, careceria de transparencia),
agua (pero no demasiada para no producir edema
corneal) y células. Consta de cinco capas: un epitelio
poliestratificado (que en caso de erosién corneal se
regenera en 24-48 horas sin dejar cicatriz), la membrana
de Bowman, el estroma corneal, la membrana de Des-
cemet y un endotelio monocelular (Qque mantiene la
transparencia al bombear el agua y no se regenera en
caso de lesion). Su inervacién sensitiva, de especial
relevancia, proviene del nervio craneal V. La cérnea
posee dos propiedades.

e Es transparente. Se denomina leucoma a una pérdida
localizada de la transparencia, debida a una cicatriz
por una tlcera corneal, un absceso, una herida o una
quemadura.

e Es esférica. La pérdida de su esfericidad origina el
astigmatismo corneal.

Esclera

Es una capa resistente y opaca que actia como arma-
dura del ojo. Estd constituida por fibras de colageno
desorganizadas. Al no ser transparente forma una
especie de «camara oscura» para la retina.

Uvea anterior (iris + cuerpo ciliar)
Iris

Es el «diafragma» del ojo, cuya movilidad esta deter-
minada por dos musculos, uno circunferencial, el
mausculo esfinter de la pupila, que esta inervado por el
nervio motor ocular comun (III) y el otro radial, el
musculo dilatador de la pupila, inervado por el simpé-
tico. Por tanto, el iris tiene dos posiciones: midriasis
(dilatacién) y miosis.

Figura 1. Fisiologia y anatomopatologia oculares. 1. Cérnea;
2, camara anterior; 3. humor acuoso; 4. zénulas; 5. cristalino; 6.
humor vitreo; 7. retina; 8. coroides; 9. esclera; 10. févea; 11.
nervio éptico; 12. iris; 13. camara posterior.
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Cuerpo ciliar

Secreta el humor acuoso. Su secrecién puede dismi-
nuir por los simpaticomiméticos (adrenalina) o los
inhibidores de la anhidrasa carbénica (acetazolamida).
Se trata de uno de los principales objetivos del trata-
miento del glaucoma. De igual modo, su secrecion
puede estar detenida (hipotonia ocular) en caso de
inflamacién (que se denomina ciclitis, a menudo aso-
ciada a una inflamacién del iris, en cuyo caso se habla
de iridociclitis o uveitis anterior).

Coroides

Es la membrana vascular del ojo, que permite la
nutricién de las capas internas de la retina. Constituye
la Gvea posterior (la Gvea anterior es el iris + el cuerpo
ciliar). Su inflamacién puede ser difusa, lo que produce
una inflamacién vitrea asociada, que se denomina
uveitis posterior. Con mucha frecuencia es el asiento de
una inflamacién localizada en un foco, a menudo
asociada a una afectacion de la retina suprayacente, lo
que recibe el nombre de coriorretinitis, cuya principal
causa es la toxoplasmosis congénita.

Retina

Es la «pelicula fotogréafica» del ojo. Estd constituida
por las siguientes cuatro capas de células, de la coroides
hacia el vitreo:

e el epitelio pigmentario, que consta de células cabicas
y de unién y esta dotado de pigmento (salvo en los
albinos). Acttia de camara oscura y es el vector de la
vitamina A, necesaria para la vision;

* los conos y bastones son los fotorreceptores y trans-
forman los fotones visuales en un impulso eléctrico.
Sus funciones y distribucién en la superficie de la
retina son diferentes. Los conos son responsables de
la vision fina (y definen la agudeza visual fina, es
decir de 10/10), de la visiéon diurna y de los colores.
Estas células se encuentran sobre todo en la macula,
donde se disponen de forma muy densa y se hacen
mas escasos hacia la periferia de la retina. Los basto-
nes permiten la visién nocturna, poco detallada (son
responsables del campo visual) y en blanco y negro.
Los bastones se disponen de forma regular por toda la
retina, excepto en la macula.

e la primera neurona, denominada bipolar, tiene dos
polos, y actia como mero «alargador» de la sefal
eléctrica;

¢ la segunda neurona, denominada ganglionar, tiene
dos axones gigantes que se extienden por la superficie
de la retina, convergen hacia la papila, y atraviesan la
esclera para formar el nervio 6ptico.

En la oftalmoscopia del fondo de ojo (FO) normal se
puede ver: la retina del «polo posterior» (color naranja),
la mécula, con la févea en su centro (mas rojiza y
centrada), la papila, en posiciéon nasal respecto a la
macula (bordes netos, coloraciéon amarillenta, ligera-
mente deprimida en su centro por su «excavacion
fisiol6gica»), la arteria central de la retina que sale de la
papila, con sus cuatro ramas (finas y de color rojo vivo),
la vena central de la retina con sus cuatro ramas, que
convergen hacia la papila (més grandes y de color rojo
mads oscuro que las arterias).

Cristalino, zénula y miasculo ciliar

Esta lente biconvexa, convergente y de una potencia
de +20 dioptrias, actda como el «autoenfoque del ojo».
Tiene dos propiedades: transparencia (su pérdida total o
parcial es la catarata) y flexibilidad (para permitir la
acomodacion mediante la modificacién de su radio de
curvatura). Por desgracia, su flexibilidad disminuye con
la edad de forma fisiolégica, lo que se denomina
presbicia.
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Cuerpo vitreo

En las personas jovenes es un gel (consistencia de
clara de huevo) transparente. Antes de los 40 afos, el
vitreo se adhiere a la cara posterior del cristalino. Antes
de los 50-60 anos, también se adhiere con fuerza a la
retina. Existen dos trastornos esenciales: la pérdida de
transparencia por las hemorragias vitreas y la pérdida de
sus inserciones fisioldgicas (desprendimiento posterior
del vitreo, responsable de miodesopsias).

Humor acuoso

Es un liquido transparente secretado por el cuerpo
ciliar. En el caso de estar inflamado, como ocurre en las
uveitis anteriores, a veces se ven pequefios cuerpos
flotantes en su interior, lo que se denomina efecto
Tyndall. E1 humor acuoso se secreta por el cuerpo ciliar
en la camara posterior, después atraviesa las fibras de la
zoénula, pasa por delante del cristalino, atraviesa la
pupila para llegar a la cdmara anterior, por delante del
iris, para ser reabsorbido en el dngulo iridocorneal a
través del reticulo trabecular situado en el fondo de
dicho angulo. De inmediato se recoge por el conducto
de Schlemm y se dispersa en la circulacién venosa
general. Un desequilibrio entre su produccion y reabsor-
cién provoca un glaucoma, en el que la presiéon supera
los 20 mmHg (presiéon normal del humor acuoso:
10-20 mmHg).

Aparato palpebral

La conjuntiva palpebral recubre la cara interna de los
péarpados, mientras que la conjuntiva bulbar protege el
globo y se inserta en el limbo esclerocorneal. Es preciso
saber dar la vuelta al parpado superior poniéndolo sobre
el cartilago tarsal. La conjuntivitis es uno de los motivos
mas frecuentes de consulta oftalmolégica (después de
los trastornos de la refraccién). Esta inflamacién aguda
de la conjuntiva es de causa infecciosa o irritativa.

Las enfermedades palpebrales son muy frecuentes en
el ambito dermatolégico urbano:

e el orzuelo, que es un foranculo del foliculo piloseba-
ceo de las pestafias;

e el chalazion, también muy frecuente, que es la infec-
cién de una de las 70-80 glandulas de Meibomio del
cartilago tarsal de los parpados;

e el entropién, que es la inversién de uno de los
parpados hacia el interior del globo, lo que origina un
riesgo de friccién de las pestafias contra la cornea.
Esto provoca queratitis o tlceras corneales;

e el ectropién, que corresponde a la eversion palpebral
(del parpado inferior con mas frecuencia). Su riesgo es
la falta de cierre ocular (lagoftalmia), que puede
provocar una ulceracién corneal inferior por exposi-
cién de la cornea al aire;

e la ptosis: caida del parpado superior, que puede ser
secundaria a una paralisis del nervio craneal III (tras
un herpes zoéster, por ejemplo).

Aparato lagrimal

Anatomia

El aparato lagrimal esta constituido por el aparato
lagrimal propiamente dicho y por el aparato excretor.
Las lagrimas se secretan por las glandulas lagrimales y se
eliminan por las vias lagrimales, que se inician en la
parte nasal, en el &ngulo medial de ambos parpados. La
glandula lagrimal principal esta situada en la cola de la
ceja (por detrds del borde superior de la Orbita, en el
angulo lateral). En ella se origina la secrecion refleja de
lagrimas (irritacién, emocién, luz excesiva, etc.). Las
glandulas lagrimales accesorias (en la conjuntiva)
elaboran la pelicula lagrimal que permite recubrir y
nutrir la cérnea. El aparato excretor comprende: los
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puntos lagrimales, que son unos pequefios orificios
situados sobre el borde libre del interior de los parpados
y los canaliculos lagrimales, que se originan en los
puntos lagrimales y se orientan en sentido anterior,
hacia el saco lagrimal. Estan situados en el angulo
medial, dentro de la pared nasal, y drenan en la cavidad
nasal por el conducto nasolagrimal.

Enfermedades: de la eliminacion
(frecuentes) y de la produccion
(ocasionales)

Dentro de los tumores de la glandula lagrimal, los
mas frecuentes son los de tipo mixto.

El defecto de secrecion lagrimal constituye el sin-
drome seco, que provoca queratitis. Es frecuente y leve
en el envejecimiento, y a veces intenso y grave en el
sindrome de Gougerot-Sjogren.

La infeccién del saco lagrimal provoca un obsticulo
en el conducto nasolagrimal, que se denomina dacrio-
cistitis aguda.

En las heridas del angulo medial del ojo puede
producirse una seccion de los canaliculos lagrimales,
que requiere la reparacién del canaliculo inferior (el
unico de verdad indispensable, pues drena el 80% de las
lagrimas) mediante visiébn con microscopio quirtrgico y
anestesia general para evitar una epifora cronica.

Composicion y funcion de las lagrimas

La pelicula lagrimal precorneal con sus tres fases
(acuosa, mucosa y lipidica), y su renovacién permanente
mediante el parpadeo, constituye un sistema de protec-
cion inestable del epitelio corneoconjuntival. Dicha
pelicula, cuyo espesor es de varias micras, se organiza en
tres capas del exterior al interior. La capa superficial
lipidica secretada por las glandulas de Meibomio per-
mite atenuar la evaporacion e interviene en la calidad
de la capa lagrimal (viscosidad). La capa media acuosa
es la fundamental desde el punto de vista cuantitativo.
Transporta el oxigeno y los elementos nutritivos secre-
tados por las glandulas lagrimales accesorias. La tercera
capa es la mas profunda y se compone de un moco
fluido o ligeramente so6lido, de consistencia viscosa y
aspecto translicido, que esta secretado por las glandulas
mucosas y por las células caliciformes o células glandu-
lares de la conjuntiva. Esta capa asegura la distribucién
uniforme de la pelicula lagrimal.

Las lagrimas contienen proteinas, mediadores de la
inflamacion, sal y antisépticos (lisozimas y lactotransfe-
rrina), por lo que participan en la inmunologia conjun-
tival. Protegen la conjuntiva y la cérnea (que es la parte
transparente del ojo) mediante su humidificacién, lo
que conserva su flexibilidad y transparencia. Pueden
eliminar los cuerpos extrafios (motas de polvo) que
entran en el ojo mediante su circulacion y esterilizan el
medio ocular en contacto con el aire.

Exploraciones complementarias
Cuantitativas

La prueba de Schirmer mide la longitud del papel
secante que se impregna de lagrimas en 1-3 minutos. Se
coloca una tira de papel secante de 5 mm de ancho y
35 mm de longitud en el dngulo inferior del ojo. Esta
prueba informa de una disminucién de la secreci6on
lagrimal, como en la enfermedad de Gougerot-Sjogren.

Cualitativas

El tiempo de ruptura de la pelicula lagrimal («break-
up-time», BUT) representa el intervalo transcurrido entre
el altimo parpadeo y la primera ruptura de la capa
lagrimal, tras la instilacién de fluoresceina. Se considera
patologico si es inferior a 10 segundos. Valora la estabi-
lidad de la pelicula lagrimal.



E - 98-862-A-10 = Ojo y piel

B Dermatosis infecciosas

Virales

Herpes

Los virus del herpes simple (VHS) 1 y 2 son, por su
frecuencia y gravedad, los principales desde el punto de
vista oftalmolégico. Sus complicaciones son adn res-
ponsables de un ntmero considerable de cegueras, la
mayoria de las veces unilaterales. Las manifestaciones
herpéticas oculares son mas frecuentes en los adultos
que en los nifios, sin embargo, hay formas oculocuté-
neas de herpes neonatal (Fig. 2). Son infrecuentes, pero
graves !l y secundarias al VHS2. Se traducen en una Figura 4. Infeccion herpética ocular: ulceracién del borde
conjuntivitis 0 una queratoconjuntivitis grave. La libre, asociada a una queratitis dendritica.
afectacion cutaneomucosa es vesiculoerosiva en la zona
de la presentacion y en la orofaringe.

La primoinfeccién herpética ocular por VHS1 (Fig. 3)
suele aparecer de forma mas tardia en los nifios peque-
fos, de forma tipica en aquellos de 6 meses a 5 afos.
Las manifestaciones clinicas son una blefaritis con un
grupo de vesiculas, en ocasiones ulceraciéon del borde
libre (Fig. 4), o una conjuntivitis folicular, responsable
de lagrimeo, de fotofobia o de edema palpebral (Fig. 5,
6). A menudo se asocia una adenopatia preauricular. A
nivel corneal aparece una queratitis dendritica en el
66% de los casos y se cura de forma espontanea. El

ram - A TY _
Figura 2. Primoinfeccion herpética ocular en un nifio de
27 meses.

Figura 6. Sinequias palpebrales del dngulo medial del ojo,
secundarias a una infeccién herpética ocular.

sindrome de Kaposi-Juliusberg no tiene peculiaridades
en lo que se refiere a la localizaciéon ocular del virus
(Fig. 7, 8).

Las manifestaciones oculares del herpes en los adultos
son variadas, pero la forma mas frecuente sigue siendo

£ ‘ - - - la queratitis dendritica epitelial recidivante, cuyo
Figura 3. Primoinfeccién herpética ocular en un paciente diagnostico se plantea ante un ojo rojo con un circulo
atépico. periquerético (el enrojecimiento predomina alrededor de
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Figura 7. Sindrome de Kaposi-Juliusberg con afectacion
palpebral.

Figura 8. Sindrome de Kaposi-Juliusberg con afectacion
palpebral.

la cérnea), lagrimeo, que a menudo es muy doloroso y
con disminucién de la agudeza visual. El diagnoéstico
positivo se basa en la exploracién con lampara de
hendidura tras la instilacién de fluoresceina, lo que
revela una ulcera dendritica en «hoja de helecho» o
«geografica». En la forma tipica no se requieren diag-
noésticos analiticos. Las demds manifestaciones son las
queratitis estromales profundas (debidas a reacciones
inflamatorias e inmunitarias crénicas, que aparecen a
menudo tras numerosas recidivas de queratitis dendriti-
cas y forman una opacidad corneal como secuela, que
puede necesitar un transplante de cérnea), las uveitis
anteriores agudas (asociadas con frecuencia a una
hipertonia ocular), y la forma, gravisima pero excepcio-
nal, de necrosis retiniana aguda, que constituye una
verdadera urgencia médica oftalmologica. Estas necrosis
retinianas pueden, ademas, asociarse a una encefalitis
herpética.

El tratamiento de la infeccién herpética ocular es
diferente, segin se trate de una forma superficial o
profunda. Para las formas superficiales, conjuntivitis y
sobre todo queratitis dendriticas, el tratamiento de
referencia es el aciclovir topico en pomada oftdlmica o
el ganciclovir en gel 5 veces al dia durante 1 semana [?I.
La corticoterapia local estd absolutamente contraindi-
cada, porque facilita la replicacién viral y puede ser
responsable de una perforacién corneal gravisima. Es
indispensable realizar una vigilancia oftalmologica
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nasociliar (V1), signo de Hutchinson.

Figura 10. Herpes z6ster oftalmico en la distribucion de V1 y
del nervio maxilar superior (V2).

periédica. Debido a que las recidivas de queratitis
pueden dejar cicatrices corneales graves, estd indicado
realizar un tratamiento preventivo mediante 800 mg/
dia de aciclovir a largo plazo si se producen mas de
3-4 recidivas anuales [3l. En la préctica, se suele emplear
el valaciclovir (500 mg/dia). En caso de formas profun-
das, queratitis estromales o queratouveitis, el trata-
miento es dificil, y suele asociar aciclovir local y oral,
corticoterapia local y un ciclopléjico. El tratamiento,
sobre todo la corticoterapia local, sélo puede prescribirse
por el oftalmodlogo.

Herpes zoster oftalmico ¥

Representa el 10-15% de los casos de herpes zoster. La
afectacion del ramo nasociliar (V1) origina el signo de
Hutchinson (papulovesiculas del ala de la nariz) (Fig. 9).
Se asocia a la afectacién ocular mas grave. La afectacién
del ramo frontal es responsable de una erupcién del
parpado superior y de la frente (Fig. 10). En cambio, en
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Figura 11. Herpes z6ster oftalmico en la distribucién de V2 y
del nervio maxilar inferior (V3).

la afectacion del ramo lagrimal, las zonas implicadas son
la mitad lateral del parpado superior, la conjuntiva y la
region temporal (Fig. 11). No obstante, debido a las
anastomosis entre los diferentes ramos, estas localiza-
ciones no siempre se respetan.

El herpes zoster oftdlmico no complicado se limita a
una erupcién palpebral dolorosa con edema. La afecta-
cién conjuntival se traduce en una hiperemia y/o
petequias subconjuntivales. Las complicaciones oculares
del herpes aparecen en el 50-70% de los casos, con
independencia de la topografia de la erupcion. En ellas
predominan la afectacion corneal (80% de las compli-
caciones) y la uveitis anterior (40%). Sus mecanismos
son multiples: viral directo, inmunoldgico o neurotro-
fico. Es preciso buscarlas ante la presencia de lagrimeo,
fotofobia, ojo rojo doloroso o una disminucién de la
agudeza visual. Las queratitis punteadas superficiales
(QPS) y seudodendriticas de origen viral aparecen de
forma precoz y tienen una evolucién favorable. Por el
contrario, las anestesias corneales como secuela del
herpes zo6ster oftdlmico se complican en forma de
ulceraciones corneales neuroparaliticas crénicas, de
evolucién térpida, prondstico temible y que pueden
llegar a la perforaciéon corneal.

El tratamiento es muy dificil y puede requerir la
realizaciéon de injertos de membrana amnidtica, un
recubrimiento conjuntival, e incluso una tarsorrafia,
para lograr la cicatrizacién corneal. El transplante de
cornea pocas veces se propone, ya que a menudo estd
condenado al fracaso, ante la anestesia corneal com-
pleta. No obstante, por fortuna estos casos siguen
siendo infrecuentes. En cuanto se sospeche la afectacion
corneal deberd derivarse al paciente a un oftalmoélogo,
ante la disminucién de la agudeza visual, la afectaciéon
del nervio nasociliar originado del ramo oftdlmico (V1),
la presencia de edema palpebral, de hiperemia conjun-
tival o de inmunodepresion. El tratamiento del herpes
z6ster oftalmico requiere siempre medicaciéon oral
(aciclovir o valaciclovir). La precocidad del tratamiento
(idealmente en las 72 horas tras el inicio de la erupcién)
es el elemento clave en la prevenciéon del dolor neuro-
patico poszoéster. Cuando surge este dolor, puede ser
grave y dificil de tratar, lo que es mejor hacer en las
unidades multidisciplinares del dolor. La asociaciéon de
un tratamiento con aciclovir local en pomada no parece
aportar beneficios terapéuticos.
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Figura 12. Molusco contagioso palpebral.

Figura 13. Molusco contagioso conjuntival.

Varicela

Las complicaciones oftalmolégicas de las formas
clasicas de la varicela son infrecuentes: conjuntivitis
folicular, queratitis (queratitis punteada superficial,
dendritica o estromal), blefaritis (erupcién en el borde
libre del parpado, necrosis palpebral). Las fetopatias por
varicela son excepcionales (2% de los nifios cuya madre
estuvo afectada por una varicela entre la 13.% y la 20.%
semana de amenorrea) y pueden provocar anomalias
oculares. Al nacer existen lesiones cutaneas unilaterales
en zigzag con trastornos pigmentarios, a veces placas
atroficas, pero sobre todo secuelas neurolégicas, oftal-
moldgicas (atrofia 6ptica, hipoplasia de papila, catarata
congénita, sindrome de Claude Bernard-Horner, cicatri-
ces coriorretinianas) y musculoesqueléticas [51.

Molusco contagioso

El diagnostico clinico de la afectacién ocular es dificil:
solo el 60% de las lesiones oculares se reconoce en la
primera consulta. La afectacién palpebral es la més
frecuente (Fig. 12). De forma més excepcional, la
oclusiéon de los puntos lagrimales por los moluscos
puede provocar epifora. Los moluscos casi nunca se
desarrollan de forma directa en la conjuntiva (Fig. 13),
pero una infeccién conjuntival es posible incluso en
ausencia de papilomas palpebrales. Se manifiesta enton-
ces en forma de conjuntivitis irritativa o folicular
cronica. La afectaciéon corneal es del todo excepcional.
Sin embargo, cuando aparecen en gran numero sobre
los parpados, pueden causar queratitis superficiales
superiores y un pannus limbico. Las localizaciones
palpebrales son dificiles de tratar con nitrégeno o
mediante legrado, sobre todo en los nifios pequerios [°!.
En esos casos, el oftalmélogo tiende a realizar un
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Figura 14. Papiloma conjuntival situado en el angulo medial
del ojo, sobre la cartncula.

tratamiento de exéresis mediante laser de argén contro-
lado con lampara de hendidura y protegiendo el ojo
con un conformador opaco adaptado 71

Papiloma conjuntival

Los virus del papiloma humano (VPH) son responsa-
bles de lesiones cutdneas especialmente frecuentes en
los nifios. Como cualquier mucosa, la conjuntiva puede
afectarse, aunque su implicacién sigue siendo excepcio-
nal 8l Los papilomas conjuntivales son tumores infre-
cuentes, aunque su incidencia se eleva al 25% cuando
se estudian so6lo los tumores de la carincula (Fig. 14)
(son la segunda causa de tumores en esta localizacién
por detras de los nevos) (Cuadro I). Pueden aparecer en
niflos incluso de corta edad, por contaminacién durante
el paso por el conducto del parto en una madre
infectada.

Suelen localizarse en la vecindad de la carincula y en
el fondo de saco superior, o cerca del punto lagrimal.
Este tumor multilobulado estd muy vascularizado. En la
cartincula adopta un cardcter papilomatoso, porque
puede desarrollarse, mientras que en el fondo de saco es
aplanado y sésil, debido a la presién ejercida por los
parpados (Fig. 15). Solo el control histolégico permite
afirmar el diagnostico. Es posible tipificar el virus
mediante hibridacién in situ cruzada, lo que permite
detectar los fenotipos con potencial oncogénico (VPH
16, 18, 31, 33 y 51) o benigno (VPH 6/11).

Al igual que en las demas lesiones por VPH, el trata-
miento no es obligatorio. En los pacientes jovenes

Cuadro I.
Diagnésticos que se deben considerar ante un ojo rojo.

@
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Figura 15. Papiloma aplanado y sésil del fondo de saco

conjuntival.

puede proponerse una vigilancia guiada por seguimiento
fotografico cada 3-4 meses. La regresion espontanea se
produce en 2-3 afios como maximo en todos los pacien-
tes. La escision amplia se indica cuando la lesiéon estd
proxima a las vias lagrimales para evitar la extensién del
papiloma a dicha zona. En ocasiones se realiza después
un injerto de conjuntiva homolateral o una crioaplica-
cién de la base de extirpacion.

Orf !

Esta infeccién, secundaria a un parapoxvirus, se
transmite en ocasiones al ser humano por el ganado
caprino u ovino afectado de dermatosis pustulosa. Se
han descrito casos de formas oftalmoldgicas graves, con
trombosis de la vena central de la retina y ceguera. El
papulonédulo costroso puede aparecer en un parpado.

Bacterianas

Conjuntivitis estafilococicas

Se acompafian de secreciones oculares purulentas
(Cuadro II) y pueden complicarse con un impétigo
ampolloso periocular (Fig. 16). La muestra bacteriologica
demuestra un Staphylococcus aureus del grupo fago II
secretor de exfoliatina. En el nifio pequetio, debido a la
inmadurez renal, la toxina no se elimina, por lo que la
afectacion puede generalizarse de forma gravisima como
una necrolisis epidérmica estafilococica o dermatitis

Sintomas 0 Prurito, picor, grano de arena  Dolor Dolor, DAV leve Dolor, DAV grave
Diagnéstico Hemorragia subconjuntival Conjuntivitis Epiescleritis, Queratoconjuntivitis, Queratitis grave, iri-
escleritis tlcera corneal dociclitis, glaucoma
agudo
DAV: disminucién de la agudeza visual
Cuadro Il
Diagnéstico diferencial de los tumores de la carincula.
Diagnostico Frecuencia Aspecto Aparicién
Tumores benignos Nevo 40% Marrén oscuro Pubertad
Papiloma 25% Papilomatoso Nifo, adulto joven
Granuloma piégeno 7% Blando vascular Postraumaético, amarillo
Adenoma (o hiperplasia) 7% Amarillo papilomatoso
sebacea
Oncocitoma 4,7% Rosado >60 afios
Tumores malignos Carcinoma epidermoide 1,2% Papilomatoso 50-75 anos
Melanoma 1,2% Negro Cualquier edad
Carcinoma basocelular Excepcional Papilomatoso 50-75 aflos
Kaposi Excepcional Angiomatoso Homosexual VIH
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Figura 16. Impétigo difuso con afectacién palpebral inferior
en tratamiento con acitretina oral (50 mg/dia).

Figura 17. Afectacion generalizada de necrélisis epidérmica
estafilococica, o dermatitis exfoliativa neonatal (SSSS, staphylo-
coccal scalded skin syndrome), en un neonato normal en el mo-
mento del nacimiento, que da un aspecto de bebé escaldado.
Foco bacteriano inicial oftalmolégico: conjuntivitis estafilocécica.

exfoliativa (staphylococcal scalded skin syndrome, SSSS)
(Fig. 17) 101 El foco bacteriano inicial puede ser oftal-
moloégico, cutdneo, ORL, umbilical o visceral.

La evolucion suele ser favorable tras administrar un
antibidtico antiestafilococico y un tratamiento sistema-
tico de la puerta de entrada. En el caso de la conjunti-
vitis esto se realiza por la instilacién ocular de un colirio
antibidtico activo contra los cocos grampositivos (acido
fusidico al 1% o rifamicina) durante 8-10 dias. Debe
observarse que la mayoria de los colirios antibiéticos
tienen una buena actividad antiestafilococica, incluso en
el caso de las clases terapéuticas que no suelen ser de
primera intencién para los bacilos grampositivos,
porque las concentraciones que se logran a nivel local
son muy superiores que las concentraciones minimas
inhibitorias habituales.

Erisipela "

Esta infeccion dermohipodérmica se debe a un
estreptococo o a un estafilococo (Fig. 18). La afectacion
primaria de los parpados es infrecuente, pero puede
producirse una necrosis, con retraccién, que necesita
correccion quirtrgica ', En ese caso debe investigarse
el concepto de puerta de entrada cutdnea. De forma
excepcional, puede aparecer una fascitis necrosante de
los parpados en pacientes debilitados, lo que requiere
un desbridamiento quirdrgico urgente 12!,

Enfermedad de Lyme 315

La conjuntivitis (folicular transitoria, 11% de los
pacientes, simultdnea al eritema migratorio) y la epies-
cleritis son las manifestaciones mas frecuentes en la fase
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Figura 18. Erisipela palpebral con tlcera corneal.

Figura 19. Garrapata situada en el t;orde libre palpebral.

precoz (Fig. 19). Las manifestaciones neurooftalmolégi-
cas (afectacion de los pares craneales 4, 6 y 7, neuritis
optica) y las uveitis (uveitis anteriores agudas, uveitis
intermedias y posteriores, neurorretinitis) aparecen en
una segunda fase. Otras complicaciones se han descrito
en la fase terciaria de las borreliosis: queratitis, uveitis
croénica, inflamacién intraocular crénica o miositis
orbitaria.

Sifilis 1619

La sifilis ocular es una forma de neurosifilis. Puede
afectar a todos los segmentos del ojo, pero es mas
frecuente que lo haga al segmento posterior. Puede
sospecharse ante una inflamacién ocular inexplicada (de
la epiescleritis a la uveitis posterior grave con coriorre-
tinitis), ante las modificaciones pupilares (clasica pupila
de Argyll Robertson, o pupilas ténicas, bilaterales, con
disociacion del reflejo fotomotor a la luz y a la acomo-
dacién), ante una trombosis de la vena central de la
retina o una afectaciéon del nervio 6ptico '8l Su diag-
noéstico clinico en los pacientes seropositivos para el
VIH (virus de la inmunodeficiencia humana) puede ser
dificil, porque puede simular otras afectaciones oculares
graves, en especial retinitis necrosantes herpéticas [1°].
Las afectaciones externas, no obstante, pueden limitarse
a una pérdida de la cola de las cejas, o en las sifilis
terciarias a gomas periorbitarias. Se requiere un trata-
miento con penicilina o cefalosporina de tercera gene
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Figura 20. Pediculosis ciliar y liendres de 0,8 mm adheridas a
las pestafias.

racién, segin los mismos protocolos que la neurosifilis.
La coinfeccién por el VIH es frecuente y no modifica el
tratamiento.

Parasitarias

Pediculosis de los parpados: pediculosis
de las pestaiias

Los insectos adultos o sus liendres (huevos) localiza-
dos en las pestafias son del tipo piojo del pubis (Phtirius
pubis) o ladilla [?91. La pediculosis es una enfermedad
venérea con mucha frecuencia. Es posible que la enfer-
medad se transmita igualmente por la ropa o por
sabanas infectadas. Suele describirse la contaminacién
de los lactantes (Fig. 20).

Desde el punto de vista clinico, los signos son poco
llamativos: prurito palpebral, en menos ocasiones
blefaritis 1291, conjuntivitis, maculas azuladas en las
zonas donde los parésitos se alimentan de sangre y, de
forma infrecuente, adenopatias pretragales. Es posible
que aparezcan queratitis, pero tal vez se deba a los
traumatismos corneales por rascado. El diagnéstico se
confirma mediante la exploracién con ldmpara de
hendidura.

Es muy dificil quitarlos con una pinza, porque se
adhieren con firmeza a las pestafias gracias a sus pinzas.
El tratamiento debe incluir la desinfeccién de la ropa y
de las sabanas. Las pestafias pueden cortarse tras haber
cubierto las tijeras con pomada para que se adhieran los
parasitos. Otros tratamientos locales son dificiles:
crioterapia con bastoncillo de algodén bajo visiéon con
lampara de hendidura, asociada a una sola aplicacion
tras la intervencién de una crema de hexacloruro de
benceno al 1%, que es eficaz contra los parésitos y los
huevos. La fluoresceina al 20% se ha considerado eficaz
contra los pardsitos y los huevos, pero acaba de ser
retirada del mercado. Los organoclorados habituales
como el lindano y el DDT o el clofenotano son irritan-
tes para el ojo. Los organofosforados como el malatién,
que son activos contra el parasito adulto y las liendres,
pueden emplearse en una aplicacién tnica con baston-
cillo de algodén, pero son dificiles de utilizar. De forma
clasica se ha indicado el empleo de pomadas de 6xido
de mercurio, pero son dificiles de obtener [?!l. Es preciso
impregnar bien las pestafias con la pomada, que ahoga
los insectos. Las aplicaciones se realizan por la mafiana
y por la tarde durante 3 semanas, en funcién del ciclo
parasitario. La ivermectina oral puede constituir una
alternativa para la pediculosis ciliar en caso de resisten-
cia a los tratamientos convencionales.

Acaro Demodex folliculorum

La invasién de las pestafias por Demodex folliculorum
provoca blefaritis [?2l. La obtencién de una pestafia con
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Figura 21. Enfermedad de Kawasaki.

una pinza para remitirla a un laboratorio de analisis
médico con el fin de realizar su estudio parasitolégico
permite demostrar la presencia de Demodex.

El tratamiento se realiza con pomadas de 6xido
mercarico amarillo al 1% y la eliminacién de los restos
en el aseo matinal. Existe controversia sobre el interés
de administrar tratamiento contra Demodex.

Enfermedad de Kawasaki 23

Esta vasculitis aguda multisistémica infantil seria
secundaria a la activacién del sistema inmunitario por
un superantigeno bacteriano (estafiloc6cico o estrepto-
cocico) o por un coronavirus. La hiperemia conjuntival
aparece como uno de los primeros signos, desde la
primera semana de hipertermia (Fig. 21). La conjuntivi-
tis nunca es purulenta. Es bilateral y afecta a la conjun-
tiva bulbar. Estd presente en el 90-100% de los casos.
Desaparece sin tratamiento en 1-2 semanas y si se
perfunden gammaglobulinas, en varios dias.

H Signos oftalmoldgicos
de enfermedades
dermatologicas

Rosacea ocular

Epidemiologia

En el 10% de los casos de rosacea cutdnea aparece
una afectacién ocular (Fig. 22, 23) asociada (3-58% de
las rosaceas) [24 251 Es la Ginica complicaciéon. El diag-
noéstico debe ser lo mds precoz posible, porque pueden
producirse secuelas visuales, que provocan ceguera de
forma excepcional. Respecto a la afectacion cuténea,
ambos sexos se afectan por igual y la afectacién oftél-
mica puede aparecer a cualquier edad (las formas
infantiles son infrecuentes [Fig. 24]). La gravedad de la
afectacion ocular es independiente de la de la piel. La
rosacea ocular esta subestimada por los dermatélogos,
que no buscan de forma sistematica una xeroftalmia. No
existe un criterio especifico (clinico o histologico) que
ayude a su diagnoéstico. En los pacientes que presentan
a la vez manifestaciones cutdneas y oculares, la afecta-
cién es simultdnea en el 30% de los casos y los signos
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Figura 23. Telangiectasias marginales y blefaroconjuntivitis
rosacea.

Figura 24. Rosacea ocular infantil.

cutaneos son los primeros en el 50% de las ocasiones.
Los diversos sintomas (sequedad ocular, prurito, quema-
duras, irritacion, eritema ocular, fotofobia, vision
borrosa) son inespecificos, bilaterales o intermitentes y
asimétricos. Puede aparecer cualquier grado de gravedad,
aunque lo més frecuente es que solo se afecten los
parpados o las conjuntivas, mientras que la lesién
corneal, que determina la gravedad potencial de este
trastorno, sigue siendo excepcional (2],

10

Figura 25. Afectacién granulomatosa de los parpados: papu-
las pardo-amarillentas y simétricas sobre los parpados inferiores.

Figura 26. Meibomitis cronica de la rosacea que se traduce
por la aparicién de secreciones espesas y amarillentas en el
orificio de cada glandula sobre el borde libre de los parpados.

Clinica
Parpados

La afectacién mas frecuente se manifiesta en forma de
telangiectasias marginales del borde libre de los parpa-
dos (Fig. 23). La blefaritis es benigna, pero recidivante y
persistente. Es preciso descartar una demodicidosis. La
afectacion granulomatosa de los parpados se manifiesta
como pequefias papulas pardo-amarillentas, firmes o
blandas y simétricas en los parpados inferiores (Fig. 25).
En muchas ocasiones existen anomalias de la secrecién
de las glandulas de Meibomio de los tarsos palpebrales.
La meibomitis crénica de la rosécea se traduce en la
aparicion de secreciones espesas y amarillas en el orificio
de cada glandula sobre el borde libre de los parpados
(Fig. 26). La insuficiencia de secrecién de la parte
lipidica de la pelicula lagrimal favorece la evaporacion
acelerada de las lagrimas y la relativa sequedad ocular
sintomatica. Los enfermos presentan con frecuencia
chalaziones recidivantes.

Conjuntiva

La rosacea es responsable del 3% de las conjuntivitis
crénicas. Su papel se infravalora a menudo. Lo mds
frecuente es que se trate de una blefaroconjuntivitis

Dermatologia



Figura 27. Blefaroconjuntivitis rosdea con afectacion cuténea
papulosa (confirmada por histologia).

Figura 28. Queratitis rosacea especifica: neovascularizacion
corneal periférica inferior.

(Fig. 27). La hiperemia de la conjuntiva bulbar o palpe-
bral es frecuente y benigna. Los casos de fibrosis con-
juntival responsables de simbléfaron siguen siendo
discutidos.

Coérnea

La frecuencia de las manifestaciones corneales varia
del 5 al 85% de los casos de rosacea ocular, segin los
estudios. La queratitis complica el 5-33% de las rosaceas
cuténeas y el 74-85% de las formas oculares. La afecta-
cién suele ser bilateral y determina el prondstico de la
enfermedad. Su aspecto es muy variable. La queratitis
punteada superficial (QPS) inferior es la forma mads
frecuente. Es probable que esté en relacién con la mala
calidad de la pelicula lagrimal y la sequedad ocular
relativa. Es recidivante. Puede haber desde verdaderas
ulceraciones hasta perforaciéon corneal espontanea
(debido a una mayor secreciéon de metaloproteasa por
las células inflamatorias, lo que destruye las laminas
coladgenas del estroma corneal hasta la capa de Descemet
mas profunda). Se pueden observar nébulas y una
neovascularizacién corneal. También se ha descrito una
queratitis rosdcea bastante especifica de la enfermedad
en el 2% de los casos: neovascularizaciéon corneal
periférica inferior (Fig. 28, 29). Tras las recaidas repeti-
das, la neovascularizacién y las nébulas pueden llegar al
centro de la cérnea y provocar una gran disminucién de
la agudeza visual.

Secrecién lagrimal

El ojo seco es frecuente en la rosacea y puede deberse
a una anomalia cualitativa (que se objetiva por la
medicion de un tiempo de ruptura de la pelicula lagri-
mal precorneal o BUT anémalamente corto) y/o cuanti-
tativa de los distintos componentes de dicha pelicula

Dermatologia

Ojo y piel = E —98-862-A-10

Figura 29. Queratitis rosacea.

(que se determina a grandes rasgos mediante la prueba
de Schirmer). En méas del 40% de los pacientes se
observa una sequedad lagrimal o hipolagrimacion. Las
tetraciclinas carecen de efecto en la alteracién cuantita-
tiva de la secrecién lagrimal, pero prolongan la cifra del
BUT.

Fisiopatologia

El origen de la inflamacién conjuntival es una reac-
cién de hipersensibilidad de tipo 4 (hipersensibilidad
retardada), en la que participa la inmunidad celular. Esta
inflamacién resultaria de productos anémalos de las
glandulas de Meibomio, infeccién crénica por Staphylo-
coccus aureus, Propionibacterium acnes, Demodex folliculo-
rum, o una combinaciébn de estos factores. La
colonizacién bacteriana local puede intervenir en la
alteracién del metabolismo lipidico, y las bacterias
también son capaces de producir estas lipasas, lo que
permite la formacién de acidos grasos libres, que provo-
can una inestabilidad de la pelicula lagrimal y una
irritacion ocular. Las anomalias de los distintos compo-
nentes de la pelicula lagrimal se relacionan con una
disfuncién de las glandulas de Meibomio. Las secrecio-
nes son espesas y obstruyen los orificios excretores, lo
que provoca una estasis y a continuacién una
inflamacion.

Tratamiento
Higiene palpebral de por vida

Por la mafiana se aplica un algodén desmaquillador
con agua tibia durante 10 minutos sobre los parpados
para ablandar las secreciones nocturnas. Después se
vacian las gldndulas de Meibomio mediante un masaje
palpebral. Es preciso aclararlas a continuaciéon con suero
fisiol6gico unidosis para eliminar estas secreciones y
aplicar lagrimas artificiales sin conservantes para
reconstituir la pelicula lagrimal.

Tratamientos generales

Las tetraciclinas actian mas por su accién anticolage-
nasa, antiangiogénica y antiquimiotactica de los poli-
morfonucleares neutréfilos, que por su efecto
antibidtico 1271, El clorhidrato de tetraciclina se emplea
con éxito desde 1966, pero tiene muchos efectos secun-
darios digestivos. Las tetraciclinas semisintéticas, como
la doxiciclina y la minociclina son mas activas que la
tetraciclina base en el tratamiento de la rosdcea ocular.
Los resultados obtenidos son excelentes en el 90% de
los pacientes. La doxiciclina se administra en dosis de
100 mg al dia por via oral durante 6-12 semanas. La
mejoria con el tratamiento se produce en 1-3 semanas.
La dosis se reduce a continuacién a 50 mg/dia y después
se disminuye progresivamente en funcién de los sinto-
mas: 1 dia de cada 2, después 1 vez a la semana y luego
se interrumpe. Si no se produce una mejoria al cabo de
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1 mes, es posible duplicar la dosis. Las afectaciones
granulomatosas de los parpados necesitan tratamientos
prolongados (hasta 6 meses). En las rosaceas oculares
con disminucién de la secrecién lagrimal, las ciclinas
mejoran el tiempo de ruptura de la pelicula lagrimal tras
5 meses de tratamiento, pero no recuperan la secrecién
lagrimal. La mayoria de los pacientes requiere un
tratamiento local diario de por vida de continuacion.
Tras la remision, en el 25% de los pacientes se produce
una recaida al mes, y en el 66% a los 6 meses. El
tratamiento debe continuarse varios meses y no debe
interrumpirse de forma brusca, pues en ese caso podria
producirse una recaida de la enfermedad, que puede
hacerse resistente a las ciclinas.

La eritromicina también ha demostrado su eficacia,
aunque parece menos activa. Podria emplearse en caso
de contraindicaciones de las tetraciclinas. Es una buena
alternativa, sobre todo en los nifios y en mujeres
embarazadas, pero en algunos paises de nuestro entorno
no se ha aprobado para esta indicacion.

El metronidazol por via general también es muy
eficaz en la rosacea ocular. Permitiria obtener remisiones
mas prolongadas que con las ciclinas, pero tampoco esta
aprobado para esta indicacién en algunos paises y
provoca efectos secundarios digestivos, efecto disulfiré-
mico y, a largo plazo, neuropatia periférica. Se trata de
un buen tratamiento alternativo durante el verano, dada
la ausencia de fotosensibilizacion.

Tratamientos locales

Desde el punto de vista ocular, puede estar indicada
una corticoterapia local durante los episodios inflama-
torios agudos (episodio de queratitis, infiltrado corneal
subepitelial, epiescleritis). Este tratamiento siempre debe
ser breve y complementarse con una ciclina por via oral.
S6lo debe comenzarse tras una exploracién por un
oftalmoélogo, debido al riesgo de perforaciéon corneal.

Los antibidticos locales en colirio son ineficaces en la
rosacea ocular (incluso los basados en las ciclinas), salvo
en la afectaciéon palpebral.

El metronidazol en gel ha demostrado su eficacia en
la blefaritis sin implicar efectos secundarios. Los retinoi-
des topicos son utiles en las afectaciones granulomato-
sas palpebrales refractarias a las ciclinas orales.

Blefaritis

Chalazion: blefaritis difusas focalizadas

Es la afectacion palpebral mas frecuente [28]. Se trata
de un lipogranuloma endégeno: lesiéon granulomatosa
desarrollada a expensas de la grasa producida por las
glandulas sebaceas (Meibomio) destruidas por un pro-
ceso inflamatorio (meibomitis crénica, blefaroconjunti-
vitis crénica). Esta reacciéon a cuerpo extrafio contra los
lipidos se produce a expensas de la glandula de Meibo-
mio, que es una glandula sebdcea de gran tamario. El
papel de Demodex, si es que tiene alguno, no estd
aclarado.

El chalazién se presenta en forma de un nédulo
intrapalpebral, profundamente engarzado en el cartilago
tarsal, bajo la piel o la conjuntiva. Es poco doloroso y
firme, con un grado moderado de inflamaci6én. La
conjuntiva tarsal es hiperémica, con un nédulo blan-
quecino subyacente. Existen diferentes presentaciones:
formas externas que se presentan como un pequefio
noédulo palpable con eritema y sobreelevacion localizada
sensible a la palpacién (Fig. 30) y formas internas,
caracterizadas por un granuloma inflamatorio, doloroso,
que se visualiza al evertir el parpado (Fig. 31). La
evolucion suele progresar hacia un enquistamiento
silente o a una abscedacién en el seno de un granuloma
y supuracién. Es posible que se produzca una fistuliza-
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Figura 30. Chalazién de tipo externo.

Figura 31. Chalazién de tipo interno: nédulo intrapalpebral,
doloroso y visible al evertir el parpado.

Figura 32. Cirugia del chalazion tras el fracaso del tratamiento
médico: incisién y curetaje.

cién a la piel o al fondo de saco conjuntival con un
mamelén carnoso y constituye una forma de curacién
espontdnea. Por tanto, la recidiva y la reabsorcion
espontanea son posibles.

El tratamiento médico local con antibiotico y corti-
coides, mediante colirio y pomada, suele ser eficaz casi
siempre (3 aplicaciones diarias durante 7-10 dias). La
cirugia se realiza ante el fracaso de este tratamiento
médico: incisiéon y legrado excepto en los periodos
inflamatorios (Fig. 32).

El diagnostico diferencial se establece con el carci-
noma de Meibomio en el adulto, que debe tenerse en
cuenta ante las formas con pérdida de las pestafias y
ulceracion [2°1. En los nifios, debe distinguirse sobre
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Figura 33. Eccema de contacto por productos de maquillaje.

todo de un chalazién del tercio medial del parpado
superior y de una dacriocistitis aguda (absceso del saco
lagrimal).

Orzuelo

El orzuelo es una infeccién, por lo general debida a
Staphylococcus aureus, del foliculo pilosebaceo de la
pestafia (una especie de foranculo de dicha estructura).
Es mucho mas infrecuente que el chalazién. Aparece
a cualquier edad, pero sobre todo en los adultos. El
dolor palpebral es moderado, de inicio rapido (en
24-48 horas). A veces se produce la perforacién espon-
tanea del fortnculo con pus en el ojo. Se presenta como
una pequeiia tumefaccion del borde libre del parpado,
centrada en la pestafia, eritematosa, caliente y dolorosa.
Si las recidivas son frecuentes se debe pensar en una
diabetes.

El tratamiento emplea una asociacion de cortisona
local y antibi6tico, que se aplica en el borde palpebral
y en el ojo 3 veces al dia durante una media de 10 dias.
El nédulo puede fistulizarse a la piel, lo que acelera la
curacion.

Eccemas

Los parpados son una zona frecuentemente afectada
por el eccema, ya sea de contacto o atdpico [20 311, En
los nifios, sobre todo en los pequefios y en los mas
pequefios, la afectacién palpebral suele ser secundaria a
una dermatitis atépica. En tal caso, ante los signos
menores, se debe saber identificar las posibles manifes-
taciones oculares adicionales de la dermatitis atépica.

Eccemas de contacto de los parpados

El eccema de contacto de los parpados afecta en mads
del 80% a mujeres adultas (Fig. 33). En la mayoria de las
ocasiones se debe a los productos cosméticos [32], y se
deberd proponer el empleo de gamas con poco poder
alergénico. El diagnoéstico debe considerar la localizacion
y la extension de las lesiones para descartar una derma-
titis atopica. La anamnesis se dirige a buscar los antece-
dentes de atopia o de eccema de contacto. Desde el
punto de vista clinico, el cardcter localizado en los
parpados de las lesiones apunta hacia un factor de
contacto. Las sustancias topicas causantes se utilizan
desde al menos 7 dias (para un primer contacto) y
24-48 horas (para un segundo contacto). En los nifios
pequetios, los productos responsables son sobre todo las
pomadas oculares. Los productos activos (antibidticos,
neomicina, tobramicina, rifamicina), los conservantes
(cloruro de benzalconio, tiomersal) o los excipientes
(propilenglicol) pueden ser los causantes [32.

Si no se emplean colirios, y ante los casos de recidiva,
se debe pensar en un factor ambiental. El diagnostico
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al el ¥

Figura 34. Pigmentacion periorbitaria.

podra confirmarse con las pruebas de utilizacién:
aplicaciéon dos veces al dia en la cara interna del ante-
brazo o del cuello durante 7 dias, o por una prueba de
evitacion seguida de la reintroduccion in situ progresiva
del producto cada 5-7 dias, hasta encontrar el responsa-
ble. Las pruebas epicutaneas realizadas en la espalda con
la bateria convencional son insuficientes. La piel palpe-
bral es muy fina, lo que la convierte en una de las zonas
cutaneas mas sensibles. Su grosor es cuatro veces menor
que el del resto de la cara. El tejido conjuntivo es muy
laxo, por lo que puede producirse un edema que a veces
es muy llamativo. Por tanto, las pruebas en la espalda
podrian ser negativas, mientras que la aplicacion en el
cuello, el antebrazo o los parpados podra revelar la
alergia. Las pruebas de puncion se dirigen a identificar
una alergia contra los alérgenos aéreos: acaros, polvo
doméstico, polen, etc.

El tratamiento con desonida consiste en una aplica-
cién por la tarde y nunca durante mas de 5 dias en los
parpados. La utilizacién a largo plazo en los parpados de
dermocorticoides implica un riesgo de glaucoma
secundario (331,

Dermatitis atépica =%
Epidemiologia

Los signos oftalmolégicos son tan frecuentes que
forman parte de los criterios diagndsticos de dermatitis
atopica definidos inicialmente por Hanifin y Rajka:
doble pliegue subpalpebral de Dennie-Morgan, pigmen-
tacion periorbitaria, conjuntivitis granulosa recidivante,
queratocono, catarata subcapsular anterior, pero ya no
se incluyen, tras la reevaluacién reciente de estos
criterios. La frecuencia descrita de las complicaciones
oculares en la dermatitis atopica seria del 25-40% [351.

La mayor parte de los estudios se ha realizado por
oftalmologos, en adultos que sufren una dermatitis
atopica grave. Un estudio prospectivo, realizado por
dermatologos, en una poblacién pediatrica revisada por
un oftalmologo, encontré un 25% de afectaciéon ocular
en la dermatitis atopica [3%], que incluye las conjuntivitis
foliculares (20,7%), asintomadticas y benignas. No es
preciso realizar una vigilancia oftalmologica, o de
relaciéon entre la gravedad de la dermatitis atopica y el
riesgo de una complicaciéon oftalmoldgica.

Signos oculares externos

Aparecen en un 25% de los casos, pero no se asocian
de forma significativa a complicaciones propiamente
oculares. La pigmentacion periorbitaria forma parte de
los criterios diagndsticos de dermatitis atopica (Fig. 34).
Es un signo inespecifico, porque puede aparecer en la
atopia respiratoria. El doble pliegue palpebral inferior
(signo de Dennie-Morgan) (Fig. 35) esta presente en el
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Figura 35. Doble pliegue subpalpebral inferior (signo de
Dennie-Morgan).

Figura 36. Blefaritis cronica atdpica.

85-25% de los casos en la dermatitis atopica (DA) [3¢]. Se
trata de un pliegue que se inicia en el dngulo medial del
ojo, se extiende en sentido lateral y se detiene en una
linea vertical que pasa por la pupila. Fl caracter uni o
bilateral y la presencia de un pliegue simple o doble
carecen de valor. Por el contrario, la longitud del pliegue
se ha considerado como una escala de gravedad. No
obstante, es inespecifica, ya que estd presente en los
controles, en algunas razas, en la atopia respiratoria y en
el eccema de contacto. Se trata mas de un marcador de
atopia que se desarrolla en caso de eccema del parpado
inferior, con independencia de su origen [34].

Blefaritis crénica atopica

Su prevalencia varia del 2,5 al 52% de los casos de
dermatitis atopica. La blefaritis cronica atdpica es una
eccematizacion del borde libre palpebral (Fig. 36), que a
veces se complica con chalaziones cronicos. Se suele
asociar a una queratoconjuntivitis (Fig. 37). En el 67%
de los casos de DA se asocia una colonizacion de los
bulbos de la pestafias por Staphylococcus aureus, frente a
un 6% en los controles 371,

En el tratamiento podria utilizarse tacrolimus en
pomada 28], que no tiene los riesgos de los dermocorti-
coides a largo plazo (glaucoma por corticoides, atrofia
cutdnea, y en casos excepcionales cataratas). El tacroli-
mus suele tolerarse bien, aparte de la sensacion de
prurito o de quemazén equivalente a la descrita en las
aplicaciones cuténeas. Es posible comenzar con la dosis
menor (0,03%) antes de proponer la del 0,1%, que es la
mas eficaz.

Conjuntivitis de la dermatitis atépica

La conjuntivitis folicular afecta al 20% de los
nifios 351, Se trata de una inflamacién de las conjuntivas
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Figura 37. Blefaritis cronica asociada a una conjuntivitis
atopica.

palpebrales inferiores, bilateral, asintomatica, de evolu-
cién benigna sin tratamiento 3% 311 A veces se trans-
forma en una conjuntivitis vernal sintomatica. Su
descubrimiento es fortuito en una exploracién oftalmo-
légica ordinaria, o a veces ante la presencia de prurito.
Se presenta en forma de prominencias nodulares avas-
culares amarillentas, de 0,2-2 mm, con vasos finos que
les llegan por su periferia. A menudo, se asocia a papilas
centradas por un vaso. Estos foliculos son hiperplasias
linfoides de la capa adenoidea de la conjuntiva. Son
frecuentes tras cualquier irritacién, en cuyo caso consti-
tuyen un marcador de una base alérgica.

Queratoconjuntivitis vernal (QCV) o «primaveral» !

Se trata de la afectacién mas frecuente: el 75-80% de
los nifios atopicos presentaria una conjuntivitis vernal
durante su infancia. Esta manifestacion alérgica evolu-
ciona en episodios. Las manifestaciones anuales empeo-
ran en primavera y en verano. Su gravedad estd
determinada por las posibles complicaciones corneales.
Afecta sobre todo a nifios pequefios a partir de los
4-5 afios y suele desaparecer en la pubertad. En un 66%
de los casos se encuentran antecedentes de alergia
personal o familiar, una rinitis alérgica en un 33% de
los pacientes, asma en otro 33% y dermatitis atépica en
otro 33%. Las pruebas cutdneas son dificiles de interpre-
tar, porque la hipersensibilidad conjuntival aparece
antes que las reacciones cutdneas. La alergia al polvo de
la casa seria la mas frecuente (33% de los casos), pero
también puede deberse a plumas, pélenes, candidina y
estreptococos. La alteracién funcional es intensa, con
predominio de fotofobia. Las secreciones se acumulan
todas las mafianas en el dngulo medial del ojo. La
conjuntiva palpebral superior estd cubierta de papilas
mas o menos voluminosas, lo que produce un aspecto
de pavimento vascularizado a nivel del tarso, o a veces
de vegetaciones prominentes. En las formas crénicas y
graves, puede afectarse el limbo esclerocorneal, en el
que aparece un infiltrado gelatinoso, nédulos limbicos
denominados granos de Trantas, que a veces provocan
neovasos corneales o Ulceras limbicas. Pueden aparecer
modificaciones duraderas de la superficie corneal por
insuficiencia de las células basales limbicas destruidas
por la inflamacién crénica. Las complicaciones cornea-
les, neovasos y ulceras corneales grisaceas (placa vernal)
comprometen el pronéstico visual cuando son crénicas
y proximas al eje visual. Es probable que la aparicion de
un queratocono se haya sobreestimado, pero la asocia-
cién sigue siendo cldsica, sin que pueda demostrarse
una relacién causal. La desensibilizacion a los neumoa-
lérgenos permite una curacién definitiva para el 50% de
los pacientes.

Los episodios inflamatorios agudos requieren antihis-
taminicos locales o generales y corticoides locales. Es
obligatorio que la prescripcion de colirios de corticoides
sea limitada y que se realice bajo la vigilancia del
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Figura 38. Queratoconjuntivitis atdpica.

oftalmologo, ya que el riesgo de glaucoma corticoideo es
real, mientras que es asintomatico durante varios afos,
sobre todo en los nifios pequefios. La utilizaciéon de
colirios de ciclosporina (al 2% en las preparaciones
hospitalarias, e incluso a dosis inferiores: 0,5-0,05%),
que se reserva para los casos mas graves, es una alterna-
tiva destacada. El legrado quirtrgico de las placas
vernales corneas permite una cicatrizaciéon epitelial
satisfactoria. La escision o la crioterapia repetida de las
vegetaciones conjuntivales tarsales superiores, para
aliviar la enfermedad, y disminuir el riesgo de lesiones
corneales de origen mecdnico, no hace mas que croni-
ficar las lesiones, crea cicatrices fibrosas y no soluciona
el problema inmunitario. La mayoria de los médicos las
han abandonado.

Queratoconjuntivitis atépica (QCA) 40!

Este trastorno, tras la QCV, es una segunda entidad
oftalmolégica bien definida, dentro del amplio espectro
de las manifestaciones alérgicas oculares. Representa el
25-40% de los casos descritos de afectacion ocular en las
dermatitis atopicas I3, pero es un trastorno exclusivo de
adultos de 30-40 afios (Fig. 38). La desgranulacién de los
mastocitos libera mediadores de la inflamacion (prosta-
glandina, histamina, bradicininas, leucotrienos), que son
responsables de los signos de conjuntivitis aguda, y de
la llegada de polimorfonucleares eosindfilos 1. Estos
altimos secretan proteinas inductoras de la lesion
epitelial. Sus manifestaciones crénicas provocan com-
plicaciones graves conjuntivales o corneales que pueden
causar ceguera 42, La relevancia de la inflamaciéon
conjuntival se correlaciona con la gravedad de las
complicaciones corneales [43].

Los signos funcionales son bilaterales: prurito, que-
mazoén, hiperemia (eritema) conjuntival, lagrimeo,
secreciones mucoides. Desde el punto de vista clinico
existe una hiperplasia papilofolicular de la conjuntiva
tarsal y del fornix inferior. Puede producir simbléfaron
en un 25% de los casos. Es la forma mdés grave de
retraccion cicatrizal conjuntival. Podria mejorar gracias
a la pomada de tacrolimus [38 44, En caso de secuelas
del tipo del simbléfaron, podria utilizarse un injerto de
membrana amnidtica para devolver profundidad al
fornix.

Otras lesiones corneales

Ademds de las complicaciones bien definidas y
potencialmente invalidantes de la QCV y de la QCA,
otras lesiones corneales son frecuentes y aparecen de
forma simultdnea o tras numerosos episodios de
conjuntivitis.

Queratitis puntuada superficial (QPS). Es la lesion
corneal mas precoz, pero es totalmente inespecifica.
Aparece en el 53% de las dermatitis atopicas [35. Las
QPS se deben a una alteraciéon inflamatoria incompleta
en puntos o en placas del epitelio corneal en sus capas
superficiales y en menos casos profundas. El origen
alérgico es frecuente y debera pensarse en €l ante el
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caracter bilateral de las lesiones, aunque al principio
éstas pueden ser unilaterales. Los signos funcionales
suelen ser poco marcados y la QPS puede que no se
descubra en la exploracién clinica. Cuando aparecen, el
dolor es muy variable (oscila de una simple molestia a
un dolor insoportable). Los trastornos visuales son leves,
pero cuando la QPS es central, puede ser la causa de
deslumbramiento o de halos coloreados. El lagrimeo, la
fotofobia y el blefaroespasmo (oclusién ténica e invo-
luntaria de los parpados por una contractura orbicular)
completan el cuadro. La mayor parte de las ocasiones
s6lo es visible con el biomicroscopio, con luz azul, tras
la instilacion de fluoresceina. Las multiples erosiones de
pequefio tamafio cubren toda la superficie corneal. Esta
distribucién y el tamafio de las lesiones apuntan a un
origen alérgico. También puede utilizarse rosa de Ben-
gala, que colorea de magenta las células alteradas.

Queratocono. Es una distrofia transparente no infla-
matoria de la cornea. Los problemas celulares producen
una deformacioén axial, sin alterar en principio la
transparencia del estroma. La asociacion de queratocono
y atopia afectaria al 5-7% de los enfermos [3°]. La
incidencia de dermatitis atopica es del 15-40% en los
pacientes que presentan queratocono, frente a so6lo un
10% en la poblacion general. Se han sugerido numero-
sas hipotesis en el papel detonante de la dermatitis
atépica. La irritacién y el prurito conjuntival serian
responsables del rascado ocular considerable, lo que
provoca un adelgazamiento de la cérnea que induciria
su abombamiento anterior. También podria tratarse de
una asociacién genética entre queratocono y atopia. La
hipétesis més reciente es la de un trastorno del tejido
conjuntivo. De este modo, la asociacién con una ecto-
pia de la valvula mitral del tipo de prolapso participaria
del mismo proceso.

Catarata [*°!

La catarata atopica denominada «sindermatética»
tiene a menudo un aspecto muy peculiar, subcapsular
anterior. Podria desencadenarse por el rascado palpebral
relacionado con el prurito. Aparece de forma diferida
respecto a los signos cutaneos y puede hacerlo mas de
10 afios después. Los primeros sintomas no aparecen
hasta los 15-25 afios, bastante después de la erupcion
cutdnea, aunque puede ser mds tardia o mas precoz. En
la mitad de los casos son bilaterales y simétricas. Esta
catarata evoluciona rapido a su madurez. Parece estar
favorecida por los dermocorticoides.

Desprendimiento de retina

La asociacion de dermatitis atépica y desprendi-
miento regmatogeno de retina (es decir, debido a un
desgarro retiniano) es «clasica, pero infrecuente». Esta
asociacién parece mds habitual en los pacientes
asiaticos #°l.

Psoriasis y dermatitis seborreica

Dermatitis seborreica (DS) 9

La tnica afectacion ocular es una blefaritis, cada vez
mas frecuente (Fig. 39). A menudo se interpreta de
forma errébnea como un problema alérgico. Es frecuente
que exista una asociaciéon de otras manifestaciones de
hiperseborrea relacionada, como el acné. Se asocia a una
afectacion mediofacial y/o del cuero cabelludo, pero
puede aparecer aislada. La evolucién es crénica a lo
largo de anos, de forma episddica 47, Desde el punto de
vista clinico, las escamas grasas se sitGan en la parte
anterior del borde libre de las pestafas (Fig. 40, 41). La
DS causa una alteraciéon de las glandulas de Meibomio
y una pérdida de las pestafias. La afectacién ocular
mejora con corticoides locales o con colirios antides-
granulantes. Tienen un efecto breve y deben asociarse
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Figura 39. Dermatitis seborreica del adulto: escamas grasas
alrededor de los orificios de las pestafias.

Figura 41. Dermatitis seborreica del lactante.

cuidados higiénicos para permitir la evacuaciéon de las
escamas: champt de bebé o gel de Cu-Zn aplicado con
bastoncillos de algodén 2 veces al dia.

Sebopsoriasis

Se trata de una psoriasis localizada en las zonas
seborreicas, es decir, su localizacion es idéntica a la de
una dermatitis seborreica. Aparecen collaretes descama-
tivos alrededor de los orificios de las pestafias. S6lo otras
localizaciones tipicas de la psoriasis permiten establecer
un diagnéstico de certeza, porque la histologia y el
tratamiento de prueba no suelen permitir diferenciar
entre dermatitis seborreica y sebopsoriasis 30 31, Esta
topografia peculiar de psoriasis se explicaria por un
fenémeno de Koebner. El papel de una levadura lipéfila
(Malassezia furfur) esta discutido 481,
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Figura 42. Collaretes descamativos alrededor de las pestafias:
psoriasis generalizada.

Figura 43. Psoriasis generalizada con blefaroconjuntivitis.

Ojo y psoriasis [*”

Los signos oftalmolégicos aparecen en el 10% de las
psoriasis. La blefaritis es el signo mads frecuente
(Fig. 42) 130, 311 Es idéntica a la de la dermatitis sebo-
rreica. Los otros signos son menos frecuentes: conjunti-
vitis (Fig. 43), queratitis punteada superficial, ojo seco,
iridociclitis, panuveitis, epiescleritis. Los pacientes
psoridsicos mantienen la secrecién lagrimal (la prueba
de Schirmer es normal), pero de menor estabilidad (el
tiempo de ruptura de la pelicula lagrimal esta disminui-
do) 591, Las glandulas de Meibomio aparecen obstruidas
por los queratinocitos que se descaman (Fig. 44). Las
afectaciones oftalmolégicas son mads frecuentes en el
reumatismo psoridsico HLA B27 positivo. Se asocia a
signos reumatolégicos de pelviespondilitis, a signos
cutdneos y a una inflamacién ocular, bien una uveitis
anterior aguda, una epiescleritis o una escleritis.

Ictiosis

Las ictiosis son enfermedades caracterizadas por
trastornos de la queratinizacién, la mayoria de las veces
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Figura 45. |Ictiosis adquirida aguda paraneoplasica (linfoma
no Hodgkin T).

de origen genético, y en algunos casos congénitos.
Puede afectarse la superficie ocular y sus anexos. El
signo mas frecuente es el ectropién cicatrizal del par-
pado inferior (Fig. 45) 51

El sindrome KID (de keratosis, ichtyosis, and deafness,
queratosis, ictiosis e hipoacusia) 1521, debido a una muta-
cién del gen de la conexina 26 que forma las uniones
comunicantes intercelulares («gap junction»), es la ictiosis
que presenta las manifestaciones oculares mas graves.
En el aspecto cutaneo, las lesiones se localizan en placas
bien delimitadas, preferentemente en la cara, las palmas
y las plantas. Los signos oftalmolégicos incluyen la
pérdida de las cejas y las pestafias, el engrosamiento y
queratinizacion de los parpados, el ectropion bilateral de
los parpados inferiores, una blefaritis crénica, triquiasis,
erosiones epiteliales corneales recidivantes, neovascula-
rizacién corneal profunda, leucomas, catarata nuclear
que puede ser secundaria al rascado repetido y un
sindrome seco grave. La afectacion corneal es grave. Los
retinoides estdn contraindicados en caso de manifesta-
ciones oculares, pues pueden acentuar la formacién de
una ulcera corneal, que puede llegar a necesitar un
transplante de cornea.

Las ictiosis pueden presentarse al nacimiento en
forma de una eritrodermia, de un bebé colodién o de
un feto arlequin. En este ultimo, el aspecto al naci-
miento es monstruoso: piel engrosada y fisurada (como
escamas), que puede asociarse a un ectropiéon de los
cuatro parpados. El problema oftalmolégico se relaciona
al ectropién y requiere un tratamiento ocular preven-
tivo. Los agentes hidratantes y la lucha contra la sobre-
infeccion son esenciales. Pueden aparecer
complicaciones: lagrimeo, 0jo seco, queratoconjuntivitis,
queratinizaciéon conjuntival y corneal. Tras la estabiliza-
cion dermatoldgica, el lagrimeo necesita una correccion
quirtrgica. Se debe proteger la cérnea de las irritaciones
que pueden provocar un engrosamiento corneal. Las
faneras pueden afectarse: pérdida de las cejas, anomalias
de las pestaiias, etc. Los pacientes afectados de triquiasis
secundaria pueden tratarse mediante la depilacion
definitiva de las pestafias con laser de diodo (810 nm).

Hemangiomas y angiomas >
Hemangioma palpebral del lactante

Los hemangiomas palpebrales pueden tener conse-
cuencias visuales por diversos mecanismos, que llevan

Dermatologia

Ojo y piel = E —98-862-A-10

Figura 46. Hemangioma palpebral voluminoso, causante de
oclusién ocular.

Figura 47. Hemangioma palpebral.

todos ellos al desarrollo de una ambliopia profunda del
ojo afectado (Fig. 46, 47). Los hemangiomas palpebrales
voluminosos pueden provocar una oclusién ocular (una
semana de oclusiéon ocular total por el volumen del
hemangioma o por la ptosis del parpado superior en un
lactante puede originar una ambliopia definitiva), una
alteracion de la accién de los musculos oculomotores
(alteracion de la vision binocular por desplazamiento
del globo ocular o exoftalmia), trastornos de la refrac-
cién (deformacion corneal por compresion, con crea-
cion de un astigmatismo) o de una queratitis por
lagoftalmia.

Su vigilancia periédica con fotografias y exploracion
oftalmoldgica es indispensable para evitar las secuelas
visuales. La invasion orbitaria puede evaluarse por TC
con contraste o con una angioRM, sobre todo si se
requiere una intervencién quirtrgica (sefial heterogénea,
en sal y pimienta en T2) [54l. La desviacién clinica del
globo ocular puede ser el tnico signo de afectacion
intraorbitaria. La exploracién estd justificada si el ojo
aparece desplazado o descendido, sin que exista una
correlaciéon con la gravedad de la lesion cutanea
(Fig. 48A, B). La RM permite también realizar el estudio
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Figura 48.
A, B. Hemangioma conjuntival en continuidad con un heman-
gioma orbitario.

de extension y detecta anomalias cerebelosas en el 14%
de los casos, lo que forma parte de un sindrome
PHACES.

En caso de amenaza de la funcién visual, se reco-
mienda una corticoterapia sistémica de bloqueo en bolo,
o de 2-3 mg/kg/dia de prednisolona durante 1 mes y
después en dosis descendentes. El interferén alfa-2a se
reserva para los casos donde el hemangioma no involu-
ciona con los corticoides. La corticoterapia intralesional
bajo anestesia general orientada al parpado superior
expone al riesgo de oclusiéon de la arteria central de la
retina por migraciéon de los cristales del corticoide de
accién diferida. La cirugia precoz (hacia los 9 meses) con
bisturi de ultrasonidos respeta las estructuras nobles
como los nervios. Produce menos pérdidas sanguineas.
La escisién de los hemangiomas perioculares libera el eje
visual de la oclusién palpebral y reduce la ambliopia. La
anisometropia se reduce. La motilidad ocular y el
estrabismo mejoran [>31. En pocas ocasiones se requiere
la embolizacién endovascular.

Angioma plano

Sindrome de Sturge-Weber-Krabbe [5¢

Este sindrome infrecuente aparece en 1/50.000 naci-
mientos. Se caracteriza por un angioma plano facial en
el territorio del nervio trigémino (lo mas frecuente de
V1, a veces de V1+V2 y pocas veces de los tres ramos),
con hipertrofia ocasional del hemilabio y extensién a la
mucosa bucal. El angioma siempre es congénito. El
angioma cutdneo se asocia a un angioma leptomenin-
geo ipsolateral que puede provocar una atrofia cortical,
una hemiparesia, y un estado comicial que a menudo es
dificil de estabilizar. Con frecuencia existe retraso
mental. Las lesiones cerebrales son detectables en la RM.
La afectaciéon ocular es variable: angioma coroi-
deo difuso o retiniano, telangiectasias conjuntivales
(Fig. 49), glaucoma infantil ipsolateral de evolucion a
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Figura 49. Sindrome de Sturge-Weber-Krabbe con buftalmia.

menudo temible. La mayoria de los casos son esporadi-
cos (no familiares). Los angiomas oculares carecen de
potencial maligno.

Su tratamiento recurre en la mayoria de las ocasiones
a la fotocoagulacion con laser, a la hipertermia con laser
y excepcionalmente a la radioterapia. En los angiomas
planos cutdneos de tipo «nevo flameo» o del territorio
frontopalpebral del ramo oftdlmico del nervio trigémino
(V1), el riesgo de sindrome de Sturge-Weber-Krabbe es
del 10%. Este riesgo es mayor si el conjunto del parpado
superior aparece afectado, con desbordamiento sobre la
frente, la mejilla o ambas o si existe una localizaciéon en
la raiz nasal, incluso con péarpados indemnes. El
angioma plano bilateral (7,7% de los angiomas planos)
conlleva mas riesgo de complicacion de tipo glaucoma
(78%) o de sindrome de Sturge-Weber-Krabbe (52%). En
la mitad de los casos de glaucoma es incluso bilateral.
El seguimiento debe ser prolongado.

Angioma plano del ramo V2
Puede asociarse a un glaucoma.

Angiomas arteriovenosos del sindrome
de Blanc-Bonnet-Dechaume

Corresponden a malformaciones arteriovenosas
mediofrontales, con aneurisma cirsoideo (racimoso) de
la retina y del tronco del encéfalo.

Cutis marmérea telangiectasica
congénita &7

Esta distrofia vascular congénita se asocia a un riesgo
de glaucoma congénito o de retinopatia exudativa. Se
debe buscar en caso de lesiones vasculares periorbitarias,
de cutis marmoérea (red vascular reticulada) o de
angioma plano.

Sindrome PHACES 4

No siempre es completo y asocia malformaciones de
la fosa posterior, un hemangioma clédsicamente facial
amplio (Fig. 50) (de gran tamafio, que equivale al
menos a una metamera) uni o bilateral con riesgo de
que se localice en las vias respiratorias, y por ultimo
anomalias arteriales de pequefio tamafio, coartacion
adrtica y problemas cardiacos, anomalias oculares y
malformaciones esternales.

Las manifestaciones oculares pueden corresponder a
una afectaciéon conjuntival por el hemangioma, a un
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Figura 50. Sindrome PHACES: hemangioma facial extenso.

hemangioma coroideo, microftalmia, hipoplasia del
nervio 6ptico, malformacién papilar responsable de
ambliopia, exoftalmia o catarata congénita. Este sin-
drome se deberia a alteraciones de la proliferaciéon
celular y de la apoptosis.

Enfermedades ampollosas
oculocutaneas

Las complicaciones oculares de las enfermedades
ampollosas pueden ser temibles, porque pueden provo-
car una fibrosis progresiva de la conjuntiva, una pérdida
de la secrecion lagrimal, una malposicién de las pesta-
flas, que rozan la coérnea, una alteraciéon profunda de la
superficie ocular, una lesién corneal epitelial definitiva
con conjuntivaciéon corneal queratinizada, pérdida de
las células basales limbicas y, al final, pérdida irreversible
de la transparencia corneal. Las lesiones mdés graves
provocan cegueras corneales bilaterales. Es fundamental
tener en cuenta su diagndstico ante un ojo rojo aso-
ciado o no a manifestaciones cutaneas. La gravedad del
pronéstico funcional ocular depende a menudo de la
precocidad de la realizacion de las pruebas complemen-
tarias indispensables para el diagnoéstico positivo, asi
como de la rapidez de la aplicacién del tratamiento
adecuado.

La relevancia de la gravedad de la afectacién conjun-
tival y corneal s6lo puede apreciarse mediante la explo-
raciéon con lampara de hendidura, ya que el estudio
macroscopico sélo permite evaluar el eritema conjunti-
val. Ante la menor duda en caso de conjuntivitis persis-
tente (sobre todo si es monocular), deben repetirse las
biopsias cutdneas para su estudio histologico e inmu-
nofluorescencia y, sobre todo, para remitir al paciente a
un oftalmoélogo para realizar biopsias conjuntivales, que
permiten realizar dichos estudios en las conjuntivas, lo
que es mucho mas especifico y sensible que el estudio
cutdneo 58], Por dltimo, las lesiones conjuntivales
pueden ser completamente asintomaticas. La afectacion
ocular puede deberse al mismo mecanismo que la lesién
cutanea. La conjuntiva es una mucosa plana estratifi-
cada no queratinizada que cuenta con un epitelio y un
corion. Los anticuerpos reaccionan contra los antigenos
de la unioén epitelio-corion, al igual que a nivel de la
union dermoepidérmica o contra los antigenos epitelia-
les como en la epidermis. En funcién del nivel de la
separacion, se distinguen las enfermedades ampollosas
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Figura 51. Ampolla en la conjuntiva bulbar (muy fugaz). Lo-
calizacién ocular del penfigoide cicatrizal.

Figura 52. Sinequias (fibrosis subconjuntival tarsal inferior)
entre la conjuntiva bulbar y la conjuntiva palpebral: aparicion de
simbléfaron; estadio | de la clasificacién de Tauber y Foster.
Localizacion ocular del penfigoide cicatrizal.

que afectan a la unién entre el epitelio y el corion
(subepiteliales) de aquellas que son intraepiteliales.

Enfermedades ampollosas oculocutaneas
de la union entre el epitelio y el corion

Penfigoide cicatrizal (o dermatitis ampollosa
mucosinequiante y atrofiante de Lortat-Jacob) 1!

Se debe a la expresiéon de autoanticuerpos contra
numerosas proteinas de la unién dermoepidérmica.
Existe una predisposiciéon genética: su incidencia es
elevada en algunos grupos HLA DR4 y B12. Esta enfer-
medad afecta sobre todo a pacientes mayores de
50 afios, con un discreto predominio femenino. Es un
trastorno infrecuente, ya que en paises como Francia
aparece una media de 70 nuevos casos anuales. A
menudo la afectacion inicial es la ocular. Existen tam-
bién formas localizadas en una sola mucosa. Se sospecha
que algunos colirios antiglaucomatosos (timolol, epin-
efrina) inducen formas oculares puras. Las lesiones
cutdneas s6lo se observan en el 25% de los casos. Las
ampollas conjuntivales son poco frecuentes (Fig. 51), y
la manifestacién mas habitual es la conjuntivitis crénica
(Fig. 52), mas o menos purulenta, unilateral y que se
bilateraliza en algunas semanas, meses o afios. Los
diferentes colirios probados (antibioticos, antisépticos,
antiinflamatorios, cicatrizantes, etc.) carecen de activi-
dad. Por el contrario, la evolucién avanza hacia una
fibrosis conjuntival (Fig. 53).

La exploracién oftalmolégica se dirige a evaluar la
relevancia del relleno de los fondos de saco conjuntiva-
les (Cuadro IIT) (estadio II de la clasificaciéon de Tauber
y Foster [Fig. 53]: disminucion de la profundidad de los
fondos de saco conjuntivales, relevancia del relleno en
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Figura 53. Presencia de simbléfaron en el fondo de saco
inferior (estadio Il de la clasificacién de Tauber y Foster). Locali-
zacion ocular del penfigoide cicatrizal.

porcentaje evaluado de la A a la D) y por tanto del
grado de simbléfaron (sinequias existentes entre la
superficie conjuntival y la cara interna del parpado que
corresponde al estadio III [Fig. 54, 55]: en proporcion a
la longitud horizontal del parpado afectada por la
lesion). Ante un ojo rojo muy doloroso, se debe pensar
en una queratitis secundaria al secado de la secrecién
lagrimal y a los traumatismos de las pestafias (entropion
o eversion interna del borde palpebral y de las pestanas
o triquiasis). La exploraciéon oftalmolégica es indispen-
sable en estos casos. Estos factores locales provocan una
opacificaciéon corneal progresiva que puede originar
ceguera (Fig. 56). El tratamiento de eleccién es la
dapsona para las lesiones bucales y cutdneas, pero no
esta indicada en las oculares. El tratamiento de la
afectacion oftalmolégica se basa en la inmunosupresion
por via sistémica, mientras que los antiinflamatorios
locales son ineficaces. La cirugia ocular s6lo puede
realizarse tras el control eficaz de la inflamacién si no se
quiere provocar un episodio. El injerto de membrana
amniotica podria permitir reconstruir los fondos de
saco 001,

En las formas graves, la ciclofosfamida oral (0,5-2 mg/
kg/dia) constituye el tratamiento de elecciéon de las
lesiones oculares. Para disminuir las dosis diarias que
provocan cistitis hemorragicas, se emplean bolos men-
suales en ocasiones asociados a una toma diaria de una
dosis menor. La azatioprina y el metotrexato pueden ser
eficaces. La corticoterapia sistémica tiene un papel
discutido para las lesiones cutdneas, en dosis de
1-1,5 mg/kg/dia, pero esta anticuada en la afectacion
ocular. La mortalidad de la enfermedad se debe sobre
todo a las complicaciones iatrogénicas. El tacrolimus
topico (FK506) parece por tanto una alternativa intere-
sante, dada su buena tolerabilidad local y general.
Numerosas observaciones de tratamiento local del
penfigoide cicatrizal ocular sin respuesta a los farmacos
convencionales han demostrado una actividad conside-
rable con un tratamiento mantenido durante 2-6 meses,
asi como una tolerabilidad local perfecta (61,

Cuadro Il
Clasificacion de Tauber y Foster [571.

Figura 54. AV 4/10, Pa 1,5; simbléfaron de estadio IlIA de la
clasificacién de Tauber y Foster.

Figura 55. AV 1/10, Pa 8; simbléfaron mas marcados y nume-
rosos, estadio IlIA de la clasificacién de Tauber y Foster.

Figura 56. Anquilobléfaron: relleno de los fondos de saco
conjuntivales inferiores, con intensa fibrosis (estadio IV de la
clasificacion de Tauber y Foster). Localizacion ocular del penfi-
goide cicatrizal.

Epidermdlisis ampollosa adquirida (EAA) [¢?!

La conjuntivitis en la EAA suele ser trivial y asocia
una conjuntivitis no fibrosante a ulceras corneales

Estadio I Estadio II: disminucién
de la profundidad de los fondos
de saco conjuntivales (importancia
de su llenado
en porcentaje)

Estadio III: presencia de simbléfaron  Estadio IV
como porcentaje de la longitud

horizontal del parpado afectado

por la lesion

Fibrosis 1IA: 0-25%

subconjuntival 11B: 25-50%
1IC: 50-75%
1ID> 75%

1IIA: 0-25%
IIIB: 25-50%
IIIC: 50-75% de saco
IIID: 75-100%

Anquilobléfaron fibroso grave
con desaparicion de los fondos
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periféricas y a vesiculas subepiteliales de la c6rnea, pero
se han descrito formas fibrosantes que simulan un
penfigoide cicatrizal con simbléfaron [°3l. La evolucién
hacia la ceguera sigue siendo excepcional. Las EAA
infantiles se distinguen de las del adulto por la frecuen-
cia de las lesiones mucosas. Se han descrito casos
excepcionales de nifios de 1 afio con queratoconjunti-
vitis bilateral complicada con opacificacién y neovascu-
larizaciéon corneal que produce ceguera. Las EAA con
depositos de IgA serian las mas graves para el ojo.

Lo maés frecuente es que el uso de corticoides y/o
inmunosupresores sea indispensable, mientras que la
dapsona no tiene efectos sobre la afectacion
oftalmoldgica.

Dermatosis con IgA lineal 6%

Se asemeja a la EAA con depésitos de IgA. El depésito
de IgA puede observarse en la unién entre el epitelio y
el corion. Las lesiones conjuntivales son frecuentes (50%
de los casos). Aparecen las mismas caracteristicas que en
el penfigoide cicatrizal, pero las conjuntivitis son
asintomaticas incluso en caso de fibrosis grave.

Penfigoide ampolloso (PA) 165 6¢!

La presencia de lesiones mucosas es atipica en el PA.
Se han descrito lesiones conjuntivales, en la mayoria de
las ocasiones una conjuntivitis trivial, pero a veces
fibrosante. El tratamiento se basa en la corticoterapia
sistémica.

Otras formas

La dermatitis herpetiforme, el lupus eritematoso
vesiculoampolloso y el penfigoide gravidico son infre-
cuentes. Las conjuntivitis fibrosantes son idénticas a las
del penfigoide cicatrizal. La dapsona asociada a una
dieta sin gluten seguiria siendo el tratamiento apropiado
para la dermatitis herpetiforme.

Enfermedades ampollosas oculocutaneas
intraepiteliales
Pénfigo

Provocan lesiones oculares con mucha frecuencia
(16%), salvo en el caso del pénfigo seborreico y el
pénfigo folidceo. Por lo general, se trata de una conjun-
tivitis transitoria que evoluciona con rapidez hacia una
curacion sin secuelas. La conjuntivitis mejora gracias a
los corticoides locales.

El pénfigo vulgar se acomparia de lesiones conjunti-
vopalpebrales en el 70% de los casos. En ocasiones
existen erosiones palpebrales graves. El tinico sintoma
puede ser una conjuntivitis crénica, que debe llevar a la
realizacién de una biopsia conjuntival. Si bien las
queratitis son muy infrecuentes, las conjuntivitis suelen
ser sintomaticas, pero s6lo evolucionan hacia la fibrosis
de forma excepcional [¢71.

El pénfigo paraneoplésico (Fig. 57) se asocia a lesiones
mucosas casi constantes [67, ©81. La afectacién ocular
puede limitarse a una hiperemia conjuntival difusa
asociada a la presencia de numerosas papilas. Puede
tratarse también de una conjuntivitis, en la mayoria de
los casos de tipo fibrosante y de evolucién muy rapida,
e incluso de una conjuntivitis seudomembranosa [¢91.

Sindrome de Stevens-Johnson o ectodermosis
pluriorificial 7% 711

Las lesiones oculares determinan la gravedad de la
enfermedad (Fig. 58). Aparecen en el 50-80% de los
casos. La inflamaciéon palpebral es responsable de la
aparicion de entropién con distiquiasis, de ectropién vy,
secundariamente, de ulceraciones corneales. La conjun-
tivitis puede ser simple, hemorragica y después seudo-
membranosa. Puede evolucionar a la sobreinfeccién y a
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Figura 57. Pénfigo paraneoplésico con afectacion palpebral y
conjuntival en la evolucién de un timoma.

Figura 58. Sindrome de Stevens-Johnson, o ectodermosis ero-
siva pluriorificial. Conjuntivitis.

Figura 59. Sindrome de Stevens-Johnson, o ectodermosis ero-
siva pluriorificial, con recurrencias oculares que provocan una
sinfisis palpebral del angulo lateral del ojo. Estadio de secuelas,
con necesidad de cirugia conjuntivopalpebral.

una cicatrizaciéon atrofica. Las secuelas incluyen una
fibrosis subconjuntival con bridas y sinequias conjunti-
vopalpebrales (simbléfaron). La afectacién lagrimal
puede causar un sindrome seco grave con lesiones
corneales (xerosis, «ojo de estatua»). En las formas
graves, pueden aparecer ampollas conjuntivales con
erosiones retroampollosas o ulceraciones. El conjunto de
las secuelas oculares superficiales puede provocar
ceguera.

El tratamiento de las complicaciones conjuntivales en
la fase aguda asocia antibioticoterapia y corticoterapia
local. Las recurrencias oculares (mecanismo inmunol6-
gico) se tratan con corticoides topicos, e incluso sisté-
micos, o con inmunosupresores, segin la gravedad. En
la fase de secuelas se requieren agentes hidratantes e
intervenciones quirdrgicas conjuntivopalpebrales
(Fig. 59).
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Figura 60. Necrdlisis epidérmica téxica (epidermélisis necro-
sante sobreaguda o sindrome de Lyell medicamentoso) secunda-
ria a barbitdricos.

Figura 61. Afectacion conjuntival grave en una necrdlisis epi-
dérmica téxica (o sindrome de Lyell medicamentoso).

Necrolisis epidérmica téxica (epidermolisis
necrosante sobreaguda o sindrome de Lyell
medicamentoso) "

La afectaciéon ocular en la fase aguda aparece en el
90% de los casos (Fig. 60). Las complicaciones oculares
estan presentes en el 75% de los casos, y pueden ser
muy graves desde el punto de vista funcional.

La conjuntivitis (62%) puede oscilar desde una simple
hiperemia (Fig. 61), con edema, a un exudado purulento
costroso y a la evolucién dolorosa hacia la ulceracion. A
veces se produce una seudomembrana extensa consti-
tuida por el exudado fibrinoso (50%) y el epitelio
necrosado y desecado.

En el estadio cicatrizal se producen deformaciones del
borde de las pestafias (ectropién, entropién con triquia-
sis), simbléfaron (25%), neovascularizaciéon corneal, y
destruccién de los conductos excretores lagrimales con
ojo seco (sindrome seco como secuela en el 40% de los
casos). Se pueden producir sinequias de las conjuntivas
bulbares y palpebrales de los parpados superior e infe-
rior de forma secundaria a la colonizacién bacteriana de
la conjuntivitis y a la inflamacién crénica. En el
maximo grado, un anquilosimbléfaron (sinequias tota-
les, con inmovilizacién del ojo y exposicién permanente
de la cérnea con destrucciéon de la superficie ocular)
puede provocar ceguera.
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En la fase aguda, la vigilancia oftalmolégica debe ser
diaria. Incluye la ablacién de las adherencias entre el
pérpado y el ojo y de las seudomembranas. Todos los
dias se pasa una varilla de vidrio estéril por los fondos
de saco conjuntivales para reducir las adherencias
conjuntivales. La irrigaciéon con suero fisiolégico se
realiza cada 1-3 horas. Se aplica un colirio hidratante sin
conservantes 10-24 veces al dia. Sin embargo, los
cuidados y los colirios (antisépticos o antibidticos a
largo plazo) demasiado agresivos tendrian un efecto
proinflamatorio sobre la conjuntiva, lo que originaria
sinequias. La colocacién de un conformador con un
orificio central, sin contacto con la cérnea, es una
buena alternativa, que permite limitar la union entre las
conjuntivas tarsal y bulbar. Més recientemente, se ha
descrito la utilizacién de conformadores revestidos de
membrana amniética y podria mejorar de forma no
agresiva el tratamiento de estos pacientes. Una vez
pasado el episodio agudo, si el medicamento responsa-
ble no se reintroduce, las lesiones oculares permanecen
estables. Sin embargo, la sequedad ocular y la irritacién
cronica por las pestafias triquiasicas agravan las lesiones
corneales. Un 5-9% de los pacientes queda con una
disminucién de la agudeza visual que a veces es grave.
Las inmunoglobulinas intravenosas en altas dosis no
mejoran el pronostico visual.

B Signos oftalmologicos
y dermatolégicos
de enfermedades sistémicas

Medicina interna

Lupus eritematoso "

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enferme-
dad autoinmunitaria crénica de etiologia desconocida,
que se caracteriza por la produccion de autoanticuerpos
diversos que forman complejos inmunitarios circulantes
que se depositan en los tejidos y provocan reacciones
inflamatorias destructivas (Fig. 62). En ocasiones, el
sindrome seco es intenso. Todos los tejidos oculares
pueden afectarse: las vasculitis retinianas son mas
frecuentes que las otras inflamaciones (cérnea, esclera,
uvea, nervio Optico, Orbita). De forma indirecta,
mediante un sindrome de anticuerpos antifosfolipido, el
LES puede complicarse como una trombosis venosa
retiniana.

El lupus eritematoso crénico puede afectar los parpa-
dos inferiores en forma de una blefaritis crénica, que en
pocas ocasiones es aislada. En el tercio lateral del
parpado se localiza una placa eritematosa infiltrada,
queratésica y telangiectasica. El tratamiento mediante
gafas y antipaladicos sintéticos evita la evolucién hacia
la atrofia cicatrizal con pérdida de las pestarias. Los
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Figura 62. Lupus: epiescleritis.
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Figura 63. Blefaritis de la enfermedad de Behcet.

Figura 64. Uveitis anterior con hipopién de la enfermedad de
Behcet.

otros aspectos incluyen: edema periorbitario crénico uni
o bilateral, hiperemia conjuntival, conjuntivitis cronica,
erosiones conjuntivales, simblébaron y queratitis.

Enfermedad de Behget 13

Esta vasculitis multisistémica de etiologia desconocida
asocia lesiones oculares y dermatoldgicas que constitu-
yen criterios diagnoésticos mayores (Fig. 63). Las uveitis,
que a menudo son graves, bilaterales y recidivantes, son
las mas frecuentes. La afectacién ocular aparece en el
60-80% de los casos (lo que supone la segunda altera-
cién en términos de frecuencia, por detras de las mani-
festaciones cutdneas) y es el signo revelador en el
30-50% de los casos. Su aparicién a veces se produce
después del diagnostico (de 2 a 14 afios), o, al contrario,
puede precederlo.

Una consulta inicial con el oftalmélogo es necesaria
para advertir al paciente de los posibles sintomas
(fosfenos, disminucion de la agudeza visual), porque la
afectacion ocular es aguda y sintomatica desde el
principio. Condiciona el prondstico funcional, porque
las lesiones pueden ser bilaterales con rapidez. Sélo se
cronifican en ausencia de vigilancia. Las lesiones super-
ficiales (conjuntivitis, espiescleritis, queratitis) son
infrecuentes. La uveitis con hipopién (Fig. 64) es una
manifestacion tipica de uveitis de la enfermedad de
Behcet, pero es infrecuente, fugaz, asintomatica y nunca
aislada ni patognomonica. El pus se debe a un depdsito
de leucocitos en la cdmara anterior. Puede que solo se
visualice mediante lampara de hendidura. Expone al
riesgo de sinequias del cristalino y de forma secundaria
a glaucoma. La uveitis posterior es muy frecuente, e
incluso constante en caso de afectaciéon ocular, pero en
grados muy variables segin los pacientes. La coroides es
asiento de necrosis periféricas y posteriores que evolu-
cionan a la pigmentaciéon. Los focos inflamatorios
retinianos en el fondo de ojo tienen un aspecto tipico
(Fig. 65). La inflamacién retiniana es la complicacién
mas grave de la enfermedad. Se trata de forma tipica de
una vasculitis que afecta a la vez a las arterias y las
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Figura 65. FO: vasculitis de la enfermedad de Behcet.

.

Figura 66. Sarcoides palpebrales.

venas. También es frecuente la afectaciéon del nervio
optico y el vitreo (hialitis). Esta hialitis provoca una
pérdida de transparencia del cuerpo vitreo, que se
endurece y se retrae, traccionando de la retina, lo que
puede producir un desprendimiento. La recurrencia de
los episodios inflamatorios lleva a la pérdida funcional
del ojo, a menudo por isquemia retiniana y 6ptica. La
ceguera aparece en el 50% de los casos en los 5 afios
posteriores al primer signo ocular.

El tratamiento de la afectacion ocular en la enferme-
dad de Behcet emplea inmunosupresores e inmunomo-
duladores: corticoterapia sistémica, azatioprina, ciclo-
sporina, anti-TNF-qa, y sobre todo interferén-o 7% 751. La
inflamacién del segmento posterior requiere la inyec-
cién periocular o la administraciéon oral de corticoides.
El interferon-o es el tratamiento crénico mas utilizado,
cuando la corticoterapia carece de suficiente eficacia o
se requieren altas dosis.

Sarcoidosis oftalmica "9

La sarcoidosis oftalmica es un trastorno bastante
frecuente, polimorfo, que se caracteriza por la afectacion
de todas las estructuras del globo ocular, desde la uveitis
a la periflebitis, la conjuntivitis o la lesion retiniana
(Fig. 66). Segun los autores, en el 17-50% de las sarcoi-
dosis se encuentran lesiones oculares, que ocupan el
cuarto puesto tras las localizaciones pulmonares, gan-
glionares y cutaneas. Son reveladoras de la enfermedad
en el 10% de los casos, pero también pueden ser asin-
tomadticas, por lo que es necesario realizar una detecciéon
selectiva sistemdtica. Esta exploracion permitira advertir
al paciente de los signos de alarma.
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Figura 67. Sindrome de Mikulicz.

El sindrome de Mikulicz asocia una hipertrofia de las
glandulas lagrimales y de las parotidas (Fig. 67). Pueden
coexistir una hipertermia moderada, una alteraciéon del
estado general, crepitantes pulmonares, queilitis de
aspecto granulomatoso, edema palpebral bilateral
granulomatoso y obstrucciéon nasal. La uveoparotiditis
febril de Heerfordt es otra entidad menos frecuente, que
se acompafia de paralisis facial. La uveitis anterior
aparece en el 19% de los pacientes. Es la alteracion mas
frecuente, sobre todo la uveitis anterior crénica granu-
lomatosa. La afectacion de las glandulas lagrimales es
especialmente frecuente si se busca de forma especifica
y suele ser benigna. La uveitis granulomatosa provoca
sinequias, es inespecifica y responsable de adherencias al
cristalino. Es frecuente que haya una alteraciéon del
segmento posterior. La histologia de la lesién por si sola
confirma el diagnéstico al mostrar un granuloma epite-
lioide de células gigantes no necrosante y no caseoso. La
biopsia debe incluir una lesién de facil acceso llegado el
caso (sarcoide cutdneo, glandula lagrimal, labio o
biopsia bronquial).

La sarcoidosis oftdlmica requiere siempre un trata-
miento con corticoides sistémicos durante varios meses.
La prednisona en dosis de 0,5 mg/kg/dia produce una
regresion rapida de los signos clinicos y una normaliza-
cion de los parametros biolégicos. Debe mantenerse
durante varios meses a esta dosis y después disminuirla
de forma progresiva, para llegar a una duracion total de
18 meses.

Enfermedad de Fabry "

Las manifestaciones oculares no tienen traduccién
clinica, pero deben buscarse, porque aparecen en el 90%
de los casos. Las cérneas pueden presentar opacidades
tenues pardas, bilaterales y lineales, con una disposicién
arremolinada, lo que da un aspecto de cérnea verticilada
(Fig. 68), comparable a la observada cuanto se toma
amiodarona. Los vasos aparecen dilatados sobre la
conjuntiva y la retina (pocas veces las arteriolas y mas
a menudo las vénulas). Los vasos conjuntivales pueden
presentar telangiectasias (Fig. 69) y los vasos retinianos
muestran una tortuosidad anémala. Puede asociarse una
catarata posterior. Las mujeres heterocigotas transmiso-
ras presentan con frecuencia anomalias asintomaticas y
deben ser exploradas [73].

Enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada "

Esta enfermedad inflamatoria infrecuente (4-11% de
las uveitis enddgenas) afecta sobre todo a pacientes de
procedencia mediterranea, asidtica (Japén) y de raza
negra, de 20-30 aflos y a mujeres. Asocia una panuveitis
cronica bilateral con signos meningoencefélicos, auditi-
vos (hipoacusia) y de la piel y las faneras. Su mecanismo
sigue siendo desconocido: genético, inmunitario contra
los melanocitos, infeccioso (virus melanétropo, VEB).
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Figura 68. Enfermedad de Fabry: cérnea verticilada
(vorticosa).
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Figura 69. Enfermedad de Fabry: vasos conjuntivales telan-
giectésicos, tortuosidad anémala.

Figura 70. Enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada: despig-
mentacion vitiligoide.

Los signos meningoencefalicos son frecuentes (60-100%
de los casos), pero casi siempre se limitan a cefaleas y a
una linfocitosis moderada del liquido cefalorraquideo.
Los signos de la piel y las faneras son benignos, y
aparecen en el 66% de los casos: poliosis, canas, alope-
cia, despigmentaciones vitiligoides (Fig. 70). Los signos
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oculares predominan y son graves: de forma tipica,
panuveitis bilaterales con desprendimientos retinianos
multifocales exudativos.

El tratamiento emplea corticoides por via sistémica
una vez que se descartan los diagnosticos diferenciales
de causas infecciosas. Se inicia con dosis elevadas (100-
500 mg/dia de prednisona o prednisolona durante
3 dias) y después con dosis decrecientes a lo largo de
6 meses. En caso de corticodependencia o de corticorre-
sistencia, la asociacion a ciclosporina permite un mejor
control de la inflamacién ocular. El uso de otros inmu-
nosupresores para reducir la corticoterapia de base es un
tema discutido.

Policondritis cronica atrofiante 5

La inflamacién ocular forma parte de los criterios
diagnosticos menores. Aparece en el 50-75% de los
casos, a veces de forma inicial. En la mayoria de las
ocasiones se trata de una escleritis: el ojo aparece rojo y
a veces muy doloroso. La esclera puede adelgazarse si la
evolucion se cronifica. En ese caso deja ver por transpa-
rencia la coroides subyacente y da un aspecto azulado
oscuro. Puede producirse cualquier otra inflamacién
ocular, sobre todo corneal.

Enfermedad de Horton

La afectacién ocular es frecuente, grave y a veces es
el hecho inicial. La exploracién oftalmoldgica no es
sistematica. La tGnica urgencia es terapéutica. Cuando la
disminucién de la agudeza visual aparece de forma
brusca, ya es demasiado tarde. La isquemia de la arteria
ciliar corta posterior debido a la inflamacion periarterial
provoca ceguera porque no hay irrigacion alternativa
para la cabeza del nervio 6ptico. Alrededor del 4% de
los pacientes s6lo recupera un poco de su campo visual
y de su agudeza visual con tratamiento tras una oblite-
racion de la arteria central de la retina. No ocurre lo
mismo con la neuropatia isquémica anterior aguda, que
tiene mejor pronostico.

Dermatosis neutrofilicas: sindrome
de Sweet (dermatosis neutrofilica aguda
febril), pioderma gangrenoso 3% 52!

Las manifestaciones oculares asociadas a estas enfer-
medades dermatoldgicas ain mal comprendidas y
caracterizadas por una infiltracién cutdnea por granulo-
citos neutré6filos normales sin infeccién son de tipo
inflamatorio y no neutrofilico. Se han descrito conjun-
tivitis, epiescleritis (nédulo en relieve respecto a los
vasos esclerales profundos), escleritis, inflamaciones
orbitarias, uveitis anteriores y glaucomas inflamatorios.
Son frecuentes en el sindrome de Sweet (30-50% de los
casos) y menos habituales en el pioderma gangrenoso.
Se han descrito casos de queratitis ulcerativa periférica
en el sindrome de Sweet, asi como en el pioderma
gangrenoso, pero también en otras enfermedades:
panarteritis reumatoide, PAN, lupus sistémico, etc.

Esclerodermia ®3

Sus manifestaciones oculares son infrecuentes aparte
de un sindrome seco en un sindrome de Gougerot-
Sjogren. En la esclerodermia, los parpados pueden
presentar una atrofia. La afectacion facial puede provo-
car un estrechamiento de las hendiduras palpebrales o
un ectropién cicatrizal que mantiene la irritaciéon
conjuntival. Pueden existir afectaciones corneales o
trastornos de la pigmentacién del iris. La esclerodermia
en «sablazo» (que se asemeja a la hemiatrofia facial
progresiva de Romberg) provoca una atrofia del tejido
adiposo subcutdneo periorbitario, muscular y 6seo que
puede alterar la motilidad ocular (Fig. 71) [81.
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Figura 71. Esclerodermia en «sablazo».

Figura 72. Dermatopolimiositis: eritema rosa violaceo de los
parpados superiores en heliétropo.

Dermatopolimiositis

El eritema rosa violdceo afecta a los parpados superio-
res, de forma simétrica y se asocia a un edema periorbi-
tario (Fig. 72). Este eritema en heliétropo puede orientar
hacia un lupus. En pocas ocasiones la afectacién palpe-
bral es el Gnico elemento visible, pero los musculos
oculomotores pueden afectarse por la miositis, lo que
puede provocar una pardlisis oculomotora, un nistagmo
o dolores oculares. En casos infrecuentes, puede tratarse
de una conjuntivitis, una epiescleritis, una iritis o una
vasculitis retiniana 831,

Embolos de cristales de colesterol

Los émbolos retinianos se producen cuando las placas
se desprenden del cayado adrtico o de la carétida.
Pueden ser asintomaticos a nivel ocular y sélo se
descubren al realizar de forma sistematica un fondo de
ojo: émbolos refringentes visibles directamente en las
arteriolas, zonas de isquemia limitadas e interrupciones
vasculares a nivel de las bifurcaciones.

Genodermatosis 4

Incontinencia de pigmento

Se trata de una genodermatosis ligada al cromosoma
X (locus Xq28), de transmisién dominante de madres a
hijas y que se manifiesta por vesiculas induradas dis-
puestas de forma lineal segtn las lineas de Blaschko
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Figura 73. Incontinencia de pigmento: vesiculas induradas
lineales de Blaschko.

(Fig. 73). Este aspecto muy peculiar, asociado a una
eosinofilia sanguinea que a veces es considerable,
permite establecer el diagnostico con facilidad. Los
nifios presentan a menudo agitacion, y la aplicaciéon de
dermocorticoides parece acelerar la regresion de las
lesiones vesiculocostrosas inflamatorias, de las que
pueden existir algunos episodios posteriores, sobre todo
durante episodios infecciosos. Un 33% de los pacientes
presenta anomalias neuroldgicas (hidrocefalia, microce-
falia, retraso mental) que condicionan el prondstico. Es
probable que la frecuencia y el tipo de las malformacio-
nes neurolégicas se hayan sobrestimado, pues esta
enfermedad se ha confundido a menudo con la hipo-
melanosis de Ito. Pueden existir anomalias dentales. Las
alteraciones oculares aparecen en el 35% de los casos y
son sobre todo anomalias de la vascularizacion retiniana
periférica. Aparecen de forma precoz antes del afio de
edad y pueden complicarse con una hemorragia intra-
vitrea y con un desprendimiento de retina de mal
pronéstico. Otras complicaciones posibles son: estra-
bismo, catarata, atrofia Optica, microftalmia, ceguera,
etc.

Debe realizarse un estudio oftalmolédgico sistematico
precoz y repetirse cada 3 meses durante el primer afo.
Sélo se requiere un seguimiento prolongado en caso de
afectacion retiniana. Esta medida es inutil tras el afio de
edad si no hay afectacién ocular.

Ataxia telangiectasia

Esta enfermedad autosémica recesiva aparece en
1/100.000 nacimientos y afecta a los mecanismos de
reparacion del ADN (rupturas cromosémicas). Se carac-
teriza por una degeneracién cerebelosa, un déficit
inmunitario y una gran susceptibilidad a los cénceres.
La ataxia aparece en el primer aflo y se acomparia de
trastornos oculomotores, disartria y distonia. Las telan-
giectasias se desarrollan 2-4 afios después del inicio de
la degeneracién neuroldgica, en la piel facial y en las
zonas expuestas al sol (oreja, raiz nasal) y en las con-
juntivas. El fallecimiento se suele producir hacia los
40 anos, con mas frecuencia por una infecciéon o cancer
(leucemia aguda linfoide, linfoma, etc.). Los canceres
cutédneos, ovaricos, de mama y gastricos son los mas
habituales. Existe una hipersensibilidad a las radiaciones
ionizantes.

Facomatosis

Las facomatosis son una familia heterogénea de
sindromes neurooculocutaneos, caracterizados por la
presencia de hamartomas en numerosos 6rganos. S6lo
se describirdn las que incluyen signos oculares y cuta-
neos graves. El sindrome PHACES y el sindrome de
Sturge-Weber-Krabbe son también facomatosis.
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Figura 74. Neurofibromatosis de tipo I: hemihipertrofia facial
en un nino.

Esclerosis tuberosa de Bourneville 87

El espectro de las manifestaciones clinicas de esta
enfermedad es extremadamente amplio y va desde las
formas asintomaticas a las multitumorales graves. Asocia
signos retinianos, neurolégicos, dermatologicos y visce-
rales. Los harmartomas astrociticos retinianos (o faco-
mas), a menudo multifocales, son peripapilares. Forman
parte de los criterios diagnosticos mayores, por lo que se
realiza su busqueda sistemdtica. A menudo son asinto-
maticos y se presentan como ndédulos gruesos algodo-
nosos o tumores muriformes. Aparecen en la mitad de
los pacientes afectados. Su transformacion maligna es
infrecuente. Puede existir también una hipopigmenta-
cién retiniana o del iris (criterio menor), asi como un
coloboma. El tratamiento es slo sintomatico.

Neurofibromatosis

Estas enfermedades autosémicas dominantes se carac-
terizan por la apariciéon de tumores neuroectodérmicos
en numerosos 6rganos. La neurofibromatosis (NF) de
tipo 1, o enfermedad de Recklinghausen es diez veces
mas frecuente que la NF de tipo 2. La NF1 afecta a
1/3.500-4.000 personas, con una expresividad variable.
Los genes se localizan respectivamente en el cromosoma
17 para la NF1 y en el 22 para la NF2.

Neurofibromatosis de tipo 1: enfermedad de Rec-
klinghausen [38]. Pueden aparecer diversas alteraciones
oculares: nédulos de Lisch, neurofibromas subcutaneos
nodulares o plexiformes de los parpados, gliomas del
nervio optico, nevos coroideos multifocales y a veces
hamartomas retinianos como en la esclerosis tuberosa
(Fig. 74). Los ndédulos de Lisch son hamartomas del
estroma del iris. Forman parte de los criterios diagnos-
ticos (Cuadro IV). Son casi patognomonicos, pero se
mantienen benignos y asintomaticos. Aparecen en el
10% de los pacientes menores de 6 afios (Fig. 75), y en
el 95% de las NF1 tras la segunda o tercera década
(Fig. 76). El pronostico visual depende del glioma del
nervio Optico. Su incidencia es del 15% de las
NF1 cuando se realiza una prueba de imagen de forma
sistematica. La incidencia de los gliomas sintomaticos
del nervio 6ptico es del 1,5-7,5%. El prondstico visual
aparece comprometido en el 1% de los casos. El glioma
del nervio 6ptico es menos evolutivo en la NF1, pero
mas difuso, con el problema de la afectaciéon del
quiasma Optico. Puede detectarse en los nifios menores
de 6 aflos 0 no cooperadores mediante una RM cerebral
complementada con potenciales evocados visuales, de
forma anual hasta los 6 aflos y después cada 2-4 afios.
En los nifios mayores de 6 afios o en los adultos, se
requiere una exploracién oftalmolégica visual con
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Cuadro IV.
Criterios diagnésticos de la NF1: presencia de 2 o mas de los
siguientes signos.

Seis 0 mas manchas café con leche
- cada una de 1,5 cm o mas tras la pubertad
- cada una de 0,5 cm o0 mas antes de la pubertad

Dos (0 mas) neurofibromas de cualquier tipo, o al menos un
neurofibroma plexiforme

Pecas axilares o inguinales

Glioma del nervio 6ptico

Dos o més nédulos de Lisch

Una lesion 6sea tipica

- displasia esfenoidal

- displasia o adelgazamiento cortical de los huesos largos
Afectacion de un familiar de primer grado

- o

Figura 75. Nodulos de Lisch poco visibles en un nifio de

7 afios.

Figura 76. Nodulos de Lisch de gran tamafio en un adulto.

medicién de la agudeza visual y del campo visual. Tras
los 30 afios no existe progresion. A la inversa, el 25% de
los gliomas del nervio 6ptico se asocian a una NF1.

La afectacién quiasmatica evolutiva requiere la aso-
ciaciéon de radioterapia y quimioterapia, teniendo en
cuenta que la irradiacién puede provocar una lesion del
nervio 6ptico. En ausencia de alteraciones de la agudeza
visual, estd justificado realizar s6lo vigilancia [891.

Neurofibromatosis de tipo 2 [°°l. Los signos oculares
son frecuentes y al principio asintomaticos (catarata). La
membrana epirretiniana es una alteracion de la retina
muy sugestiva. Los nédulos de Lisch, los neurofibromas
palpebrales y el glioma del nervio 6ptico son infrecuen-
tes en la NF2. El tumor mds caracteristico es el schwan-
noma del nervio acustico, que es un criterio diagnostico
mayor y establece el diagnostico por si mismo si es
bilateral. La NF2 es una enfermedad neuroquirtrgica, en
comparacién con la NF1, que es dermatolégica. Los
signos oftalmolégicos forman parte de los criterios
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Cuadro V.
Criterios diagnésticos de la NF2.

NF confirmada si:
Schwannoma bilateral del nervio actstico
(0]

Familiar de primer grado afectado y aparicion de schwannoma
unilateral del nervio actstico antes de los 30 afios, o uno de los
siguientes signos: meningioma, glioma, schwannoma, catarata
subcapsular posterior o cortical del paciente joven, hamartoma
combinado de la retina

NF probable si:

Schwannoma unilateral del nervio acustico antes de los

30 afnos Y uno de los siguientes signos: meningioma, glioma,
schwannoma, catarata subcapsular posterior o cortical del pa-
ciente joven, hamartoma combinado de la retina

O

Dos meningiomas (o més) asociados a un schwannoma unilate-
ral del nervio acustico antes de los 30 afios, o uno de los si-
guientes signos: glioma, schwannoma, catarata subcapsular
posterior o cortical del paciente joven, hamartoma combinado
de la retina

Figura 77. Seudoxantoma elastico.

diagnosticos (Cuadro V), pero no tienen valor pronds-
tico. La esperanza de vida no sobrepasa los 15 afios tras
el diagnéstico, sobre todo en caso de hamartomas
retinianos, debido a las asociaciones moérbidas del
sistema nervioso central. La catarata es la manifestacion
ocular mas frecuente (66% de los casos), de localizacion
subcapsular o cortical posterior. Su aparicién precoz
también indica un mal pronéstico.

Enfermedad de Von Hippel-Lindau "

Esta facomatosis de transmision autosémica domi-
nante se caracteriza por hemangiomas capilares retinia-
nos (que deben tratarse de forma precoz para evitar la
ceguera), hemangioblastomas del sistema nervioso
central, hamartomas sélidos y quisticos de las visceras y
canceres, en especial renales, asi como feocromocitoma.
No existen signos cutdneos caracteristicos. El falleci-
miento suele producirse por complicaciéon de las lesio-
nes intracraneales o por cancer renal.

Seudoxantoma elastico °?

Este sindrome es una displasia del tejido elastico de
transmision autosOmica recesiva en el 90% de los casos.
El signo principal es el aspecto de piel de naranja o de
piel de gallina a nivel cervical (Fig. 77), axilar, inguinal
y periumbilical. Las complicaciones sistémicas graves
son de tipo vascular (estenosis y oclusion arterial) y
digestivo (hemorragia digestiva).

En mas del 85% de los casos existe afectaciéon ocular
en forma de estrias angioides (Fig. 78) [°3l. En la mem-
brana de Bruch, que separa la retina de la coroides, se
localizan fisuras, responsables de estrias naranjas o grises
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Figura 78. Estrias angioides.

alrededor del nervio 6ptico. Su apariciéon se produce
durante la adolescencia. A veces se descubren de forma
fortuita durante una exploraciéon del fondo de ojo, en
cuyo caso debe buscarse un seudoxantoma (asociado en
una media del 50% de las ocasiones). En las personas
afectadas, asi como en sus familiares, su busqueda
sistematica se realiza de forma anual. Durante la gesta-
cién se requiere realizar un seguimiento oftalmolégico
periédico durante el mes previo al parto, debido al
riesgo de empeoramiento por la hipertension arterial. La
ruptura de la membrana de Bruch provoca la prolifera-
cién de neovasos coroideos, que a veces originan
hemorragia y exudacién subretiniana que alteran la
funcién visual.

El riesgo de ceguera a largo plazo hace que sea nece-
saria la deteccion sistemdtica precoz, a pesar de la
eficacia variable del tratamiento con léser. El principal
riesgo visual es la pérdida de la visiéon central por
degeneracién macular de origen cicatrizal, debido a las
rupturas coroideas.

Enfermedad de Ehlers-Danlos °*

Algunos sindromes de Ehlers-Danlos (tipo VIA y VIB)
se asocian a una mayor frecuencia de diversas alteracio-
nes oculares: escleras azules, queratoconos y queratog-
lobo, subluxacién de los cristalinos, miopia patoldgica,
fragilidad excesiva a los traumatismos, desgarros de
retina. Al igual que la piel, los parpados son hiperelds-
ticos, lo que permite su facil eversion.

Sindrome de Marfan °%

El sindrome de Marfan también se asocia a subluxacio-
nes de los cristalinos, que aparecen desplazados en
sentido superior y nasal, debido a una laxitud de la
zénula. Tras un traumatismo minimo, el cristalino puede
luxarse en sentido posterior hacia el vitreo, o hacia
delante a la cdmara anterior y provocar una elevacion
considerable de la presiéon intraocular. Las demdas mani-
festaciones son las megalocorneas (corneas de gran
diametro), gran miopia y desprendimiento de retina [°°l.

Sindrome del hamartoma epidérmico ©”

Diversas malformaciones pueden asociarse a los
hamartomas epidérmicos: displasias neurologicas (50%),
oculares (33%), esqueléticas (70%) y anomalias viscera-
les de diversa relevancia y frecuencia. Esta disembrio-
plasia ubicua es congénita y parece bastante infrecuente
(1 caso por cada 1.000 nacimientos). El riesgo de
afectacion ocular (y cerebral) es mas elevado cuanto el
hamartoma es extenso (33% de los casos), lineal, cefa-
lico y si existe un componente sebaceo. Las anomalias
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Figura 79. Albinismo oculocuténeo.

encontradas son malformaciones, por lo que no son
evolutivas. Puede haber colobomas (el ojo carece de
vision si son grandes, y no tienen tratamiento) o
microftalmia. El hamartoma verrugoso puede extenderse
por el parpado y la conjuntiva.

Albinismo 3

Este término engloba numerosas alteraciones caracteri-
zadas por un defecto de la melanogénesis de la piel, el
ojo y las faneras. El albinismo puede ser ocular puro u
oculocutaneo (Fig. 79) y abarca numerosas entidades
clinicas diferentes. Las consecuencias visuales suelen ser
graves. Por lo general, el iris es incoloro, transparente y
se deja transiluminar, lo que da un reflejo rojo. El fondo
de ojo no estda pigmentado y existe una hipoplasia
macular responsable de una mala agudeza visual. El
comportamiento visual es anémalo desde el nacimiento
y se desarrolla un nistagmo con rapidez, asociado a
fotofobia. El campo visual periférico aparece conservado.
Los albinismos originan el 5-10% de los defectos
visuales.

B Tumores oculares > 10

Tumores adquiridos de la conjuntiva
y la cornea

Pueden clasificarse segin el origen de las células
proliferantes: epiteliales de superficie, melanociticos,
vasculares, fibrosos, neurales, histiociticos, mixoides,
miogénicos, lipomatosos, linfoides, leucémicos y metas-
tasicos. Los tumores no pigmentados mas frecuentes son
el carcinoma epidermoide y el linfoma, que presentan
peculiaridades clinicas. Los tumores de la cartncula
estdn un poco aparte: los mas frecuentes son los nevos
y los papilomas, pero pueden encontrarse oncocitomas,
hiperplasia de las glandulas sebdceas, adenomas y
carcinomas. S6lo se describirdn los mas frecuentes.

Neoplasias conjuntivales 10! 102]
Neoplasias conjuntivales intraepiteliales

Engloban las displasias conjuntivales benignas y los
carcinomas in situ (CIS), que son enfermedades de un
espectro continuo (Fig. 80). Se trata de lesiones de la
segunda mitad de la vida, que aparecen de forma
preferente en las personas expuestas a los rayos ultra-
violeta. Existen otros factores de riesgo: tabaquismo,
exposicion a los derivados de los hidrocarburos e
infeccién crénica por los virus del papiloma humano
(VPH). La lesion suele ser wunilateral, unifocal y
comienza en forma de una placa limbica leucoplasica o
gelatinosa, e incluso papilomatosa. La histologia esta-
blece el diagndstico entre displasia y CIS. El CIS no
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Figura 80. Neoplasia conjuntival intraepitelial.

Figura 81. Carcinoma epidermoide conjuntival en la evolu-
cién de un xeroderma pigmentoso.

sobrepasa la membrana basal del epitelio conjuntival.
Tiende a progresar en horizontal e incluso puede recu-
brir en parte la cérnea, de donde se separa con facilidad
sin invadirla.

La escisiéon quirtrgica (con o sin crioterapia) asociada
a veces a un tratamiento tépico con colirio de mitomi-
cina C al 0,04% suele lograr la curaciéon. No obstante,
es fundamental la vigilancia clinica periddica de las
recidivas.

Carcinoma epidermoide

Lo més frecuente es que se inicie en el limbo esclero-
corneal, sobre el meridiano horizontal, en forma de una
lesién de aspecto gelatinoso y papilomatoso que progresa
de forma centripeta. En ocasiones la superficie aparece
queratinizada (Fig. 81). En caso de invasiéon de mas del
50% de la circunferencia del limbo, el prondstico
empeora. El tumor puede sobrepasar la membrana basal
conjuntival. De forma infrecuente puede invadir en
profundidad el ojo y la 6rbita, lo que dificulta el
tratamiento. Por el contrario, sus extensiones sobre la
vertiente corneal no atraviesan la membrana basal
epitelial (membrana de Bowman), por lo que el tumor
se separa con facilidad de la cérnea.

La exéresis quirargica completa es el tnico trata-
miento curativo. Puede asociarse a la mitomicina C en
colirio.

Linfoma %3

El linfoma conjuntival pertenece a los linfomas MALT
(tejido linfoide asociado a mucosas). Se presenta en forma
de una masa asalmonada situada sobre la conjuntiva
bulbar o en el fondo de saco conjuntival (Fig. 82). La
biopsia quirtrgica confirma el diagnoéstico y establece el
tipo y la clonalidad de los linfocitos proliferantes, lo que
orienta el tratamiento. El linfoma puede localizarse
Unicamente en la conjuntiva, aunque es indispensable
realizar una exploracién general clinica y con pruebas
de imagen. Se debe recordar que el 20% de los pacientes
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Figura 83. Sarcoma de Kaposi.

desarrollan localizaciones sistémicas de linfoma no
Hodgkin en los afios posteriores. La radioterapia puede
estar indicada, pero algunas lesiones regresan de forma
espontanea.

Enfermedad de Kaposi 194

Las localizaciones conjuntivales asociadas al SIDA han
desaparecido practicamente tras el uso de las triples
terapias. Suelen presentarse tras una evolucién prolon-
gada, pero pueden ser el primer signo. Se ha establecido
la responsabilidad del virus del herpes humano del tipo
8. La enfermedad aparece en forma de placas de color
rojo oscuro que infiltran la conjuntiva (Fig. 83) y
pueden confundirse al principio con una hemorragia
subconjuntival. A menudo se asocian a otras localiza-
ciones cutaneomucosas. La radioterapia hace que este
tumor vascular desaparezca con rapidez.

Lesiones pigmentadas
Nevo

Se trata de los tumores conjuntivales més frecuentes.
Son lesiones bien delimitadas, situadas la mayoria de las
veces sobre la conjuntiva bulbar en el drea palpebral
(Fig. 84), pero también en la cartncula (Fig. 85), el
pliegue semilunar y los bordes libres de los parpados
(Fig. 86). Por el contrario, son infrecuentes en los
fondos de saco y en la conjuntiva tarsal. Los nevos son
invisibles cuando no estan pigmentados. La pigmenta-
cién aparece hacia la segunda o tercera década, pero un
20-30% se mantiene acrémico. Puede producirse su
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Figura 84. Nevo conjuntival.

Figura 87. Melanosis adquirida primaria.

Figura 85. Nevo de la carincula.

Figura 86. Nevo palpebral.

transformacién maligna. Cualquier cambio de aspecto,
aumento de tamaro o vascularizaciéon es sospechoso.
Hasta el 20% de los melanomas conjuntivales se desa-
rrollaria a partir de nevos preexistentes.

Melanosis adquirida primaria (MAP) (1051

Se trata de una pigmentaciéon conjuntival parda
unilateral (Fig. 87) que se desarrolla durante la segunda
mitad de la vida en las personas de raza blanca. Puede
localizarse en cualquier punto de la conjuntiva (por lo
que deben evertirse los parpados) y constar de placas en
fase de desarrollo y otras donde la pigmentacion regresa
de forma espontanea. La pigmentacién es intraconjun-
tival, por lo que se mantiene moévil respecto al globo
subyacente. Debe distinguirse de un nevo, de una
melanosis racial (bilateral, en algunas etnias pigmenta-
das) o secundaria (enfermedad de Addison, gestacion,
iatrogénica por clorpromazina o epinefrina, inflamacion
crénica, tracoma), porque la MAP puede invadir el
limbo y desarrollarse sobre la cérnea. Algunas MAP
contienen atipias melanociticas que pueden degenerar
en un melanoma. Una zona nodular que se desarrolle
en el seno de una region inicialmente plana debe llamar
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Figura 89. Melanoma conjuntival sobre una melanosis de
Dubreuilh.

la atencién, al igual que una zona que se adhiera al
globo subyacente. Es necesario realizar varias biopsias
para detectar las lesiones susceptibles de transformarse.

En funcién del tipo de lesion, el tratamiento va de la
simple vigilancia a la exéresis completa o incompleta en
caso de lesion muy extendida. Es indispensable realizar
una vigilancia a largo plazo.

Melanoma conjuntival 16!

El melanoma conjuntival es visible mediante la explo-
racién clinica dermatolégica (Fig. 88). Es infrecuente (2%
de los tumores oculares) y se suele presentar como un
nédulo pardo, muy vascularizado, con un grueso vaso
nutricio. Algunos se mantienen acromicos. Los melano-
mas tienen tres origenes: MAP (alrededor del 75%),
nevos (alrededor del 20%) y de novo. La edad de
comienzo se sittia en torno a los 50 afios. Son excepcio-
nales en las melanodermias y antes de los 20 afios. La
extension es local (Fig. 89, 90), a continuaciéon general
por las estaciones linfaticas oculares (ganglio pretragal y
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Figura 91. Nevo coroideo.

submandibular) y después hematogena. El tratamiento
es quirtrgico. La mortalidad es del 25%. Los factores de
mal prondstico son: desarrollo sobre una MAP, forma
pagetoide, invasién de la conjuntiva palpebral, del
fornix o de la carancula, atipias celulares graves, nume-
rosas mitosis, invasion ocular profunda y ausencia de
reaccion inflamatoria.

Las metdstasis conjuntivales de un melanoma cutaneo
son excepcionales. La extensién conjuntival de un
melanoma del cuerpo ciliar debe eliminarse.

Melanoma intraocular (o melanoma de la tvea:
melanomas de la coroides y del cuerpo ciliar). Se trata
del tumor intraocular mas frecuente, pero aun asi sigue
siendo raro, con 500 nuevos casos anuales en Francia. La
presencia de un nevo de Ota (cf. infra) es el Gnico factor
de riesgo conocido (Fig. 91, 92). La exposicién a los
rayos ultravioleta puede participar en su génesis, pero
no se ha podido confirmar. Al contrario del melanoma
cutdneo, no existen criterios de deteccion selectiva. El
descubrimiento se realiza durante una exploraciéon
oftalmologica debido a alteraciones visuales recientes
(Fig. 91). Excepto por la extension locorregional, el
higado es durante mucho tiempo la primera localizacién
de las metastasis, después el pulmoén y la piel.

La mediana de supervivencia tras el diagnostico de
metdstasis hepaticas inoperables es de 3 meses. La ecogra-
fia hepética de vigilancia se repite cada 6 meses durante
muchos afios, pues las recidivas tras 10 afios no son
excepcionales. La quimioterapia convencional del mela-
noma cutdneo (dacarbazina, nitrosoureas) carece de
eficacia, al igual que la inmunoterapia. S6lo la resecciéon
quirargica de las metastasis hepéaticas influye en la
supervivencia.
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Figura 92. Melanomas coroideos.

Nevo de Ota o7

Generalidades

La pigmentacion afecta a los tres ramos del trigémino,
pero lo mas frecuente es que lo haga al primero y al
segundo: Orbita, region periorbitaria (parpados superior
e inferior), regién temporal, drea cigomadtica, frente,
ceja, nariz. Este hamartoma no es hereditario. Predo-
mina en las mujeres (80%) y en las personas de fototipo
elevado (50%), en los asiaticos (0,2-8% de la poblacién),
pero es poco frecuente en la raza caucésica (0,038%).
Aparece al nacimiento, pero puede revelarse bajo una
influencia hormonal: en la pubertad o durante la
gestacion. La luz de Wood acentta la pigmentacion
epidérmica.

Clinica

La melanosis ocular se observa en el 66% de los casos,
sobre todo si la afectacion cutdnea es extensa (Fig. 934,
B). Aparece sobre todo en la esclera (100% de los casos).
La conjuntiva bulbar y palpebral, la cornea, el iris, el
nervio optico, la grasa retrobulbar y el periostio pueden
afectarse. Por lo general, no existe repercusién sobre la
funcién visual. Se puede descubrir un hemangioma
coroideo durante el seguimiento o una disminucién de
la agudeza visual. Lo mds frecuente es que sea unilateral,
pero a veces también es bilateral.

Complicaciones %
Degeneracion maligna

La transformacién en melanoma es mas frecuente en
la raza caucasica (5%). Puede aparecer en el sistema
nervioso, en sus componentes, en el globo ocular, en las
mucosas faringolaringeas o en la piel.

Oculares

La disminucién de la agudeza visual puede ser el
primer signo de un melanoma ocular. El aumento de la
presién intraocular aparece en el 10% de los pacientes
y a veces evoluciona hacia un glaucoma. La etiologia
serfa la infiltracién melanocitica del reticulo trabecular
y del conducto de Schlemm, lo que dificultaria la
circulacién del humor acuoso.

Tratamiento %7

En las lesiones cutaneas se puede emplear el laser de
colorante pulsado: laser de rubi en conmutacién Q
(A=694 nm) con una duracién del pulso de 25-40 nseg,
o el laser de alejandrita en conmutaciéon Q (A=755 nm)
con pulsos de 100 nseg, 7 J/cm?, que obtienen un 50%
de mejoria tras 2 sesiones y un 100% tras 5 sesiones
(con ausencia de cicatrices, de pigmentacién, de modi-
ficacién de la textura cutdnea y sin recidiva al afio). Su
longitud de onda se absorbe de forma selectiva por los
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Figura 93. Nevo de Ota (A, B).

melanosomas. Los impactos son breves y la potencia
elevada, lo que permite fragmentar el pigmento por
fototermolisis selectiva. Es obligatorio utilizar cubiertas
oculares como proteccién al tratar los parpados.

Complicaciones oculares
de los melanomas cutaneos

Retinopatia paraneoplasica del melanoma
cutaneo (MAR: Melanoma Associated
Retinopathy) ('

Se trata de un sindrome paraneopldsico que aparece
a los 2-4 afos tras el diagnéstico de melanoma cutaneo.
Se presenta en varones que tienen metastasis cutdneas
de melanoma y se caracteriza por una disminucién de
la visién nocturna de inicio rdpido, mientras que el
fondo de ojo se mantiene normal. Pueden existir fotop-
sias (fenédmenos luminosos) y visiones de colores cente-
lleantes. Las anomalias electrofisioldgicas constantes
(electrorretinograma) ayudan al diagnoéstico. Las aluci-
naciones visuales coloreadas son variables, pero la
ceguera nocturna es duradera. Los anticuerpos dirigidos
contra el melanoma reaccionan de forma selectiva con
las células bipolares de la retina conectadas con los
bastones, de lo que se deriva una interrupcién de la
transmisiéon de las seflales de los fotorreceptores. Los
inhibidores de la caspasa y los antagonistas del calcio se
han utilizado con éxito en los modelos animales.

Metastasis oculares de melanoma

Las metastasis de melanoma pueden aparecer de
forma infrecuente en la retina (Fig. 94) o en el cuerpo
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Figura 94. Metastasis coroidea.

Figura 96. Carcinoma epidermoide conjuntival: xeroderma
pigmentoso (mismo paciente).

vitreo, lo que provoca pérdidas funcionales y a veces
obligan a realizar la enucleacién debido a un glaucoma
neovascular.

El tratamiento s6lo es eficaz en caso de invasion
limitada, por lo que se recomienda realizar un estudio
de extension completo en todo paciente portador de
metastasis de melanoma y que presente sintomas ocu-
lares evocadores. La radioterapia fraccionada es una
soluciéon conservadora.

Xeroderma pigmentoso [''!

Esta genodermatosis infrecuente, de transmision
autosOmica recesiva, se relaciona con un defecto de la
reparacion del ADN de las células sometidas a la radia-
cion UV (Fig. 95). Expone a la apariciéon precoz de
complicaciones oncolégicas cutdneas (45-80% de los
casos) u oculares de superficie (11-25%). Los carcinomas
son palpebrales o conjuntivales, limbicos y corneales
(Fig. 96). El caracter degenerativo puede provocar
ceguera en el 16% de los casos. Por tanto, no debe
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olvidarse el uso de gafas con filtros adaptados. El
sindrome seco y sus complicaciones propias pueden
deteriorar de forma secundaria la funcién ocular.

B Farmacos y ojo

Tratamientos dermatoldgicos

Tacrolimus topico

El tacrolimus es una molécula de 822 Da eficaz en la
dermatitis atopica [38l. Es probable que se convierta en
una molécula con futuro en el tratamiento de numero-
sas enfermedades inflamatorias oculocutdneas: penfi-
goide cicatrizal, blefaroconjuntivitis atépica, rosacea
ocular, etc. Actia mediante una acciéon inmunomodula-
dora y antiinflamatoria. Esta accién es similar a la
obtenida mediante los colirios de cortisona, pero es
eficaz en los modelos animales resistentes a la betame-
tasona en colirio. El tacrolimus por via conjuntival o en
inyeccion intravitrea carece de toxicidad retiniana en los
animales a dosis terapéuticas [112l. Tiene una muy buena
penetraciéon en la conjuntiva. En comparacién con los
corticoides locales, no expone al riesgo de atrofia
cutanea palpebral, de catarata debido a la utilizacion
crénica ni de glaucoma.

Un estudio piloto que utilizé tacrolimus tépico al
0,06% 3 veces al dia en 15 pacientes [°1l con enferme-
dades inflamatorias de la conjuntiva o de la cérnea
(blefaroconjuntivitis atopica, penfigoide cicatrizal,
reaccion de injerto contra huésped, etc.) ofrecié6 una
mejoria y una estabilizacion en el 66% de los casos. En
34 casos de blefaroconjuntivitis atépica, un tratamiento
con tacrolimus topico al 0,1% [38 1131 2 veces al dia
durante 8 semanas permitié6 una mejoria en el 80% de
los casos, con efectos secundarios de sensaciéon de
quemadura (60% de los casos) o prurito (25% de los
casos). La presion intraocular no se modific6. No hubo
catarata ni glaucoma. En cambio, faltan atin datos sobre
los efectos secundarios y el papel real de este
tratamiento.

Antipaliadicos sintéticos (APS) 114 1131

Sus complicaciones oculares son numerosas. La
mayoria de las veces son problemas benignos, reversi-
bles al interrumpir el tratamiento o al disminuirlo,
como los trastornos de la acomodacién que se manifies-
tan por visiéon borrosa y dificultades para la vision de
cerca. El fenémeno se ha convertido en mucho més
infrecuente con la utilizacién de dosis menores de APS.
Se ha descrito un edema agudo transitorio de la cérnea,
pero sigue siendo excepcional. Los depdsitos corneales
desaparecen en varias semanas o varios meses tras
interrumpir o disminuir el tratamiento. Son mucho
menos frecuentes con la hidroxicloroquina que con la
cloroquina o la amodiaquina. A veces se manifiestan
como una niebla visual transitoria o sobre todo como la
percepcion de halos coloreados alrededor de las luces,
pero la mayoria de las ocasiones son asintomaticos.

La toxicidad retiniana cldsica es temida, porque a
veces origina una ceguera irreversible. El mecanismo,
ain no aclarado, probablemente se relaciona con la
intensidad de la fijaciéon ocular de los APS y a su
retencion en la retina a lo largo de los afios, debido a la
fuerte afinidad de estos farmacos por la melanina. El
principal factor de riesgo es la dosis diaria administrada
mas que la dosis acumulada total. La deteccion sistema-
tica también es esencial, con pruebas de referencia antes
del tratamiento y después cada 6 meses, o cada aflo a
continuacion. Esta detecciéon puede recurrir a numerosas
técnicas, pero las principales empleadas en la practica
habitual son: el fondo de ojo, una prueba de visién de
los colores (con tablas seudo-isocromaticas o prueba de
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Farnsworth), una exploracién del campo visual (con
rejilla de Amsler y perimetria estatica). Las técnicas mds
sensibles son mas dificiles de aplicar, pero podrian
englobar, al menos durante el estudio inicial, un elec-
trooculograma y un electrorretinograma (ERG). Los ERG
solo se suelen realizar en los centros hospitalarios o por
muy pocos profesionales de practica libre, con las
consiguientes demoras. Las complicaciones retinianas,
aunque temibles, son muy infrecuentes si se siguen
ciertas precauciones, y serfan aiin menos frecuentes con
la hidroxicloroquina que con la cloroquina. De este
modo, los casos son mucho mas infrecuentes y menos
graves si no se superan los 250 mg de cloroquina o los

400 mg de hidroxicloroquina al dia, incluso durante los

tratamientos prolongados. También deberia adaptarse la

posologia al peso de la persona: 3,5-4 mg/kg y

6-6,5 mg/kg respectivamente, teniendo en cuenta la

edad.

Existen tres estadios evolutivos:

e preclinico: sin signos clinicos. La agudeza visual y la
angiografia con fluoresceina son normales. Este
estadio es reversible, de donde surge el interés de la
deteccion selectiva.

e maculopatia confirmada: es una afectacion irreversible
la mayoria de las veces, estable en principio, aunque
a veces se produce un empeoramiento progresivo
cuando se interrumpe el tratamiento. Los signos
clinicos son sobre todo subjetivos: fotofobia, destellos
luminosos, escotoma, dificultad al leer, hemeralopia y
a veces incluso disminucién de la agudeza visual. El
fondo de ojo, la angiografia, el campo visual y la
vision de los colores permiten realizar el diagnostico;

e secuelas: disminucién de la agudeza visual que en
pocas ocasiones conduce a la ceguera.

Cuando se toma hidroxicloroquina, si bien la explo-
racién inicial es siempre indispensable, la vigilancia
posterior se encuentra discutida en la actualidad. La
infrecuencia de los casos de retinopatia observados con
la hidroxicloroquina, el conocimiento de una dosis que
no debe sobrepasarse (6,5 mg/kg), en funcién de la
estimacion del peso ideal del paciente y la existencia de
una insuficiencia renal o hepética, han hecho concluir
a un gran numero de autores que la vigilancia oftalmo-
l6gica no era necesaria. En 1997, Silman et al destacaron
asi el problema de una vigilancia mal evaluada tanto
desde el aspecto de su eficacia como de su interés
médico (ausencia de signos especificos, incidencia de
retinopatias igual a la de la poblacién general, etc.) y de
su coste [l Por el momento es dificil obviar esta
vigilancia en ausencia de datos fiables y de un consenso
claro.

La vigilancia de la maculopatia incluye: la mejor
agudeza visual corregida, la exploracién corneal con
ldmpara de hendidura, el fondo de ojo con fotografias,
la exploracién de los colores y el campo visual estatico
(+/- el ERG). Estas exploraciones se realizan antes de
iniciar el tratamiento y después cada 6 meses hasta
llevar 2 afnos y después cada 3 meses. La apariciéon del
minimo signo de intoxicacién implica una interrupcién
inmediata del tratamiento.

Se deben tener en cuenta las contraindicaciones
absolutas: déficit de G6PD (requiere que se determine su
concentraciéon en los pacientes de riesgo: asiaticos,
africanos, de origen mediterrdneo), retinopatia previa,
tesaurismosis adquiridas o congénitas (enfermedades por
depésito, como la enfermedad de Pompe, de Gaucher,
etc., que se agravarian por la medicacion).

Retinoides (117, 118]

Las complicaciones oculares de los retinoides apare-
cen tras la disminucién del contenido lipidico de la
pelicula lagrimal (70%) por la atrofia de las glandulas de
Meibomio. Esto se sigue de una mayor colonizacién
conjuntival por Staphylococcus aureus y de trastornos de
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la queratinizacion. Desde el punto de vista clinico, se
observa una conjuntivitis en el 20-50% de los enfermos,
tras un mes de tratamiento, con las dosis 21 mg/kg/dia.
Es transitoria y reversible al interrumpir el tratamiento
o al disminuir las dosis. Se acompafia de blefaritis en un
cuadro de blefaroconjuntivitis crénica con descamaciéon
de los péarpados y collarete en las pestafias. La cornea
puede presentar opacidades en el 5% de los pacientes (a
veces bilaterales) o edema. Las opacidades corneales
producen una disminucion de la agudeza visual cuando
se sitdan en el eje visual. Son mas frecuentes en los
usuarios de lentes de contacto. De forma secundaria, las
queratitis (QPS) o unas erosiones tenues corneales
complican la blefaroconjuntivitis. La queratitis seca
aparece tras la hipolagrimacion, se observan pequefios
filamentos de epitelio (queratitis filamentosa), y el
sindrome seco se confirma por la prueba de Schirmer.
Las lagrimas artificiales o los geles viscosos proporcionan
una mejoria incompleta.

La tolerabilidad a las lentes de contacto se altera por
la sequedad ocular. Es preferible emplear lentillas rigidas
o semirrigidas en lugar de las blandas. Su uso debe
limitarse a 6-8 horas al dia, e incluso a 4 horas, asociado
a la utilizacion de lagrimas artificiales. En el mejor de
los casos, se propone un abandono temporal. Es funda-
mental extremar la higiene durante la manipulacién.

El tratamiento de la conjuntivitis emplea colirios
antisépticos o antibidticos. En pocas ocasiones, ante el
fracaso de los cuidados locales, es preciso reducir la
dosis de isotretinoina, e incluso interrumpirla. La
curacion se produce en el mes siguiente a la suspension
de los retinoides. Las lagrimas artificiales no son obliga-
torias, excepto para los usuarios de lentes de contacto.
Durante el periodo del tratamiento se recomienda llevar
gafas de sol.

Las siguientes manifestaciones se han descrito en
menos ocasiones: neovascularizacién corneal, cataratas,
disminucién de la agudeza visual nocturna, miopia
aguda '], edema de papila indicativo de una hiperten-
siéon intracraneal benigna (con cefaleas, nauseas y
vomitos), y que justifica la interrupcion del tratamiento.

Retinopatia por interferén alfa 2"

La apariciéon de complicaciones oculares durante el
tratamiento con interferén se revela de forma infre-
cuente por los signos funcionales (0-3%): vision borrosa,
disminucién de la agudeza visual. A veces el paciente
refiere un escotoma, la vision de manchas negras o
dolor ocular bilateral. Pero la retinopatia puede ser
asintomadtica y descubrirse la afectaciéon dnicamente en
el fondo de ojo.

Las lesiones son bilaterales (en menos ocasiones
unilaterales) y peripapilares. Se trata sobre todo de
nodulos algodonosos (obliteracion aguda de una arte-
riola precapilar retiniana) y de hemorragias retinianas
superficiales, con territorios de ausencia de perfusién en
la angiografia. Pueden asociarse microaneurismas,
edema retiniano y una neovascularizacién secundaria.
En los pacientes sin antecedentes, la retinopatia aparece
en el 40% de los casos, sin disminucién de la agudeza
visual, y desaparece sin secuelas. Por el contrario, el 95%
de los pacientes diabéticos presenta una aparicién o un
empeoramiento de una retinopatia preexistente. En esos
casos, las lesiones persisten aunque se interrumpa el
interferon.

Lo mas frecuente es que la retinopatia aparezca antes
de la octava semana de tratamiento, y la mayor parte de
las veces lo hace antes de la cuarta semana. La aparicion
tardia s6lo se ha descrito de forma excepcional. La dosis
administrada no influye en la aparicion de la retinopa-
tia. El tratamiento puede mantenerse sin agravar las
lesiones, salvo si existen factores de riesgo predisponen-
tes asociados. En ausencia de afectacién del nervio
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optico no existen indicaciones para suspender el inter-
ferén. La estabilizacion o la desaparicion de las anoma-
lias del fondo de ojo se obtienen, si es preciso, al
disminuir las dosis diarias.

Sus factores favorecedores son: la diabetes, la hiper-
tension arterial, la arterioesclerosis, la hipercolesterole-
mia, la hipertrigliceridemia, las trombocitopenias y las
disglobulinemias. La microangiopatia seria secundaria a
las alteraciones de las funciones de las células endote-
liales inducidas por los interferones. El interferén alfa
estimula los leucocitos y aumenta su adherencia al
endotelio vascular en las ratas. De forma secundaria,
estos leucocitos se secuestran en los capilares retinianos.
Este efecto depende de la dosis. A continuacién se
producen alteraciones de la microcirculaciéon y microin-
fartos retinianos, mas marcados en los pacientes con
otro factor de riesgo. SO6lo en éstos se puede proponer
una vigilancia oftalmolégica mediante fondo de ojo:
exploracion de deteccidon selectiva antes de iniciar el
tratamiento y después una vigilancia semestral. No
parece justificada en el conjunto de los pacientes que
reciben interferén alfa 1211, El interferén puede provocar
otros efectos secundarios oftalmolédgicos: hemorragia
retiniana, paréalisis del nervio oculomotor, glaucoma
agudo, exoftalmia, hipertricosis de las pestafias e isque-
mia anterior del nervio 6ptico. Las complicaciones
vasculares retinianas reversibles son las mas frecuentes
de las complicaciones oculares.

PUVAterapia '*?

Puede provocar alteraciones retinianas cuando no se
siguen de forma correcta las recomendaciones de pro-
teccién con gafas opacas durante el tratamiento, y con
gafas de sol durante las 24 horas tras la toma del
psoraleno. La exploracion oftalmoldgica previa se dirige
a buscar una catarata (contraindicacién relativa del
tratamiento) o un glaucoma. Los rayos UVA se absorben
por el cristalino y los fotoproductos formados son
responsables de una catarata de tipo senil (solar o por
UVA). Los psoralenos aparecen en el cristalino hasta
12 horas tras su ingestién en numerosas especies ani-
males. El espectro de accién de la catarata es maximo a
la longitud de onda de 330 nm. Por tanto, el riesgo
sigue siendo bajo (gracias a las medidas de proteccion),
con un aumento discreto de la frecuencia de opacidades
subcapsulares posteriores tras 100 sesiones. La protec-
cién es eficaz y debe recordarse a los pacientes, porque
no se realiza en el 30% de los casos. Antes de iniciar la
PUVAterapia en los pacientes de riesgo (diabéticos,
hipertensos, atopicos, etc.) debe realizarse y repetirse
una exploracién oftalmoldgica completa. Se han des-
crito casos mas infrecuentes de migrafia oftdlmica, de
isquemia tansitoria con escotoma central y de fotoque-
ratoconjuntivitis (con fotofobia, irritacién, conjuntivitis
y xeroftalmia) en la bibliografia tras la PUVAterapia.

Laseres dermatolégicos '

Aunque el riesgo ocular sea pequefio, es obligatorio
llevar gafas especificas en todos los casos y para cada
tipo de laser, asi como la colocacién de un cartel de
«Peligro» en la puerta de la habitaciéon donde se emplea
el laser.

Durante una depilacién definitiva mediante laser
diodo (810 nm) de las cejas, una paciente presenté una
atrofia del iris con catarata. El tratamiento caus6 dolor
ocular. Se realizé sin proteccién ocular y tras él se
produjo una disminucién de la agudeza visual y una
hipersensibilidad a la luz ['>4l. En otro caso se produjo
una asimetria pupilar con destruccién pigmentaria,
coagulacion del cuerpo ciliar e inflamaciéon ocular. De
forma paradéjica, los laseres de diodo se emplean en
oftalmologia en el tratamiento de los glaucomas
mediante fotocoagulaciéon de contacto con una potencia
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de 1,4-1,8 W y una duracién del pulso de 2 segundos.
Las cubiertas oculares parecen ofrecer una proteccion
satisfactoria 121, Cinco pacientes afectados de triquiasis
secundaria a tracoma se trataron mediante depilaciéon
definitiva de las pestafias con laser de diodo (810 nm).
La ERG y el FO no se modificaron antes del tratamiento,
30 minutos después o 6 meses después, incluidos los
pacientes que habian referido haber visto un rayo
luminoso durante el disparo del laser. Otros 19 pacien-
tes se trataron sin complicaciones por depilacion defini-
tiva mediante laser de diodo (806 nm). Se produjo una
catarata traumadtica tras un disparo inoportuno del laser.
Se han descrito estrabismos adquiridos tras la realiza-
ciéon de blefaroplastia estética con laser CO, de
alisamiento 1251,

Crioterapia

Las complicaciones tras la crioterapia se deben sobre
todo a una técnica inadecuada o a una mala selecciéon
de los pacientes. Las secuelas inmediatas incluyen
hiperemia, eritema, edema y ampollas. A mas largo
plazo las complicaciones son considerables: despigmen-
tacion, hiperplasia seudoepiteliomatosa, pérdida de las
pestarias o de las glandulas de Meibomio, deformacién
palpebral, cicatriz y destruccion del sistema lagrimal.
Pueden aparecer problemas oculares tras el tratamiento
de las lesiones corneales o conjuntivales, pero nunca
tras el tratamiento de las lesiones palpebrales [126],

Complicaciones dermatolégicas
de los tratamientos oftalmoldgicos

Eccema palpebral

La instilacién de colirio puede provocar una reaccion
alérgica local considerable. Algunos colirios, como la
atropina, y de forma maés habitual los colirios midriati-
cos empleados en la consulta son los responsables mas
frecuentes. La interrupcion del tratamiento y una
corticoterapia local bastan para hacer desaparecer los
sintomas. La instilacién de colirio sélo se ha implicado
de forma excepcional como causa de un shock
anafilactico.

Colirio B-bloqueante y psoriasis

Los colirios B-bloqueantes se emplean en el trata-
miento del glaucoma crénico de dngulo abierto, por su
efecto hipotensor ocular. Su difusién sistémica se
demuestra por la disminucién de la frecuencia cardiaca
en reposo en los pacientes tratados. Se puede producir
un empeoramiento (al cabo de varios dias o varias
semanas) o la persistencia de una psoriasis preexistente
debido a estos colirios sin que se pueda evaluar su
frecuencia. La induccién de una psoriasis en una per-
sona sin antecedentes es mdas prolongada (de 4 a
26 meses). Desde el punto de vista histoldgico, el
aspecto es de psoriasis o de toxicodermia. Si el trata-
miento oftalmolégico se suspende, la evolucién es
favorable con medidas locales. La cronologia del episo-
dio y la recidiva durante la reintroduccion sefialan a los
farmacos oftalmologicos como causantes.

Fotosensibilizacion cutanea durante
la fototerapia retiniana '2”!

Desde hace muchos afos, numerosas formas de
degeneracién macular relacionadas con la edad y com-
plicadas por una proliferacién anémala de vasos fragiles
y permeables (neovasos) se tratan con fototerapia. Este
método consiste en la inyeccién intravenosa de una
molécula (verteporfina) que se fija de forma selectiva en
la pared de estos neovasos, tras lo que se realiza la
iluminacién de la retina patolégica mediante un rayo
laser especifico que escinde la molécula, lo que genera
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Figura 97. Agresion por bomba lacrimdgena.

radicales libres que a su vez provocan la trombosis de
los neovasos. Esta molécula es altamente fotosensibili-
zante. Se han descrito numerosos casos de accidentes
por exposicién solar en la literatura. Los pacientes
reciben consejos de prudencia de forma sistematica para
los dias posteriores al tratamiento.

Pigmentacion palpebral y anomalias

de las pestaiias durante los tratamientos
antiglaucomatosos mediante analogos
de las prostaglandinas 128 127

Los andlogos de las prostaglandinas en colirio han
revolucionado el tratamiento de los glaucomas desde
hace 10 afios. Las moléculas, que se emplean por
definicién a largo plazo en estas enfermedades cronicas,
pueden provocar modificaciones prolongadas del color
de ciertos iris (en especial de los iris bicolores), una
pigmentacion de la piel palpebral y un engrosamiento
de las pestafas. Hasta este momento no se han descrito
consecuencias auténticamente patologicas.

Agresion por gases lacrimoégenos 3!

Los gases son de diversa naturaleza, e incluso combi-
nados: a base de oleorresina de Capsicum, de cloraceto-
fenona o de otoclorobenzilideno malonitrilo (mas
irritante, pero menos toxico); estan contenidos en los
aerosoles de autodefensa.

Los efectos inmediatos aparecen a los 5-10 minutos
de la exposiciéon y duran 30-60 minutos, y son blefa-
roespasmo por irritacién conjuntival, conjuntivitis,
fotofobia y lagrimeo (Fig. 97). Las complicaciones
cutédneas son mas graves cuando ha habido una proyec-
ciéon a quemarropa o si se ha utilizado agua para inten-
tar aclarar el producto. Es preferible realizar un secado
con esponja. La accién irritante de los gases produce
una sensacion de quemadura, eritema y después edema
y desprendimiento de la epidermis. Se deben aplicar
agentes hidratantes en forma de gel. En caso de antece-
dentes de xeroftalmia, existe un riesgo de cicatriz
definitiva. En esta situaciéon se debe tratar al paciente
para que las lesiones de queratitis cicatricen lo mas
rapido posible a fin de evitar una afectaciéon difusa del
epitelio corneal. Por lo general, estas queratitis superfi-
ciales, que son visibles con fluoresceina, desaparecen sin
tratamiento en 24 horas.
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