Las enfermedades degenerativas de la cornea son un grupo de alteraciones corneales de
origen diverso, pero que tienen en comun elementos patogénicos y clinicos.

En la mayoria de los casos, el mecanismo patogénico es desconocido y, probablemente, es el
resultado de una alteracion metabdlica de la cérnea. Son enfermedades que evolucionan sin ningln
tipo de signo inflamatorio e incluso pueden ser asintomaticas; Unicamente pueden producir
disminucion de la agudeza visual si las lesiones se localizan en el eje visual.

Para su estudio las dividiremos en 3 grupos:
1. Degeneraciones seniles.
2. Distrofias corneales adquiridas.
3. Distrofias corneales hereditaria.

ARCO SENIL

También se llama gerontoxon (fig.1). Es una degeneracion corneal periférica, generalmente
simétrica y bilateral, bastante comdn y que se da en personas de edad avanzada como parte del
proceso de envejecimiento. Su incidencia esta directamente relacionada con la edad: aparece en el
60% de las personas entre los 40 y los 60 anos y en casi todas las mayores de 80 anos.

Tiende a aparecer antes en los varones que en las mujeres, y antes en las personas de raza negra
gue en las de raza blanca3. Se debe a la infiltracion del estroma corneal por particulas lipidicas
(colesterol, triglicéridos y fosfolipidos), sobre todo en las membranas de Bowman y de Descemet.

Comienza como una linea blanco-grisacea en forma de media luna en los margenes superior e
inferior de la cornea, en las zonas recubiertas por los parpados. Finalmente, se forma un anillo opaco
completo periférico alrededor de la cérnea, que deja una separacion clara entre éste y el limbo
corneal. Nunca afecta al area central de la cornea, de manera que no provoca defectos visuales y
siempre cursa de forma asintomatica. Es un tipo de degeneracion que no necesita tratamiento y que
no provoca ningun tipo de complicacion.

ARCO JUVENIL

También se llama embriotoxon anterior. Aunque esta enfermedad no esta relacionada con la edad,
es importante comentarla, ya que se trata de una afeccion extrana que tiene las mismas



caracteristicas clinicas que el arco senil. Afecta a gente joven (30-40 anos) y puede ser congénita,
familiar o adquirida. En este Ultimo caso se suele asociar a algin tipo de hiperlipemia
(hipercolesterolemia familiar). A veces se encuentra en la queratitis esclerosante antigua, pero en
este caso generalmente la opacidad se encuentra Gnicamente en una parte de la cérnea y se
extiende hacia el centro.

CORNEA FARI.

Es un cambio corneal relacionado con la edad y que comprende diminutas e innumerables motas 'y
puntos grises parecidos a polvo en el estroma profundo de la cornea. El término farinata hace
referencia a la apariencia farinacea, o similar a harina, de los depdsitos, que son mas notables
centralmente y se observan mejor con retroiluminacion. La afeccion suele ser bilateral. Los depdsitos
no interfieren en la vision. La cornea farinata aparece, a veces, como un rasgo familiar... Se
desconocen sus caracteristicas histopatolégicas, pero es probable que los depdsitos estén
compuestos de lipofucsina.

TABLA TRES - Distrofias Corneales Adquiridas
Queratitis en Banda
Degeneracion marginal o de Terrien
Degeneracion grasa o lipidica
Degeneracion primitiva
Degeneracion secundaria
Degeneracion hialina o degeneracion nodular de Salzmann
Degeneracion esferoidea o queratopatia de Bietti
Degeneracion por sobrecarga
Sobrecargas metalicas
Siderosis
Ferritina. Calcosis. Criseosis. Argirosis
Sobrecargas medicamentosas
Adrenalina y derivados
Cloroquina. Clorpromacina. Amiodarona
Sobrecarga por pigmento melanico
Otras degeneraciones
Anillo blanco limbico de Vogt
Degeneracion marginal senil
Degeneracion amiloide secundaria.




B - DISTROFIAS CORNEALES ADQUIRIDAS.

1 - QUERATOPATIA EN BANDA

Es un trastorno caracterizado por el depdsito de sales de calcio en la membrana basal, la membrana
de Bowman y el estroma anterior. Generalmente, su extension esta limitada a la zona interpalpebral
y se suele iniciar en el limbo esclerocorneal que progresa hasta que forma una banda horizontal
blanco-grisacea continuo a través de la cérnea perforada por multiples orificios (fig. 2). La banda
suele desarrollarse lentamente, durante anos, pero puede hacerlo con rapidez, sobre todo en los
ojos afectados de sindrome seco.

A menudo las lesiones son simétricas. Este tipo de degeneracion es de etiologia mdltiple y se ha
descrito en numerosos procesos metabdlicos, inflamatorios y degenerativos. Acompana de forma
caracteristica a la artritis reumatoide juvenil oligoarticular. Es frecuente su aparicion en procesos
inflamatorios oculares de larga duracion, en el glaucoma, en el edema corneal prolongado y en la
uveitis crénica. También puede relacionarse con hiperparatiroidismo, intoxicacién por vitamina D,
sarcoidosis y lepra. Por ultimo, puede ser el resultado de la accion de diversos toxicos sobre la
cornea, en especial vapores mercuriales y sustancias irritantes. Mientras el epitelio no resulta
afectado no produce ninguna clinica y, cuando se afecta, se produce un cuadro irritativo ocular
cronico, con inyeccion y vision borrosa. Si se afecta el eje visual se produce una pérdida de vision.



Se puede tratar la queratopatia en banda si la vision esta reducida, si los depésitos producen
irritacion mecanica de los parpados o si el epitelio se destruye por encima de los depdsitos.

El tratamiento consiste en la eliminacion del epitelio corneal mediante raspado bajo anestesia local
seguido del lavado de la cornea a través de la instilacion de EDTA tépico (acido
etilendiaminotetraacético). La queratectomia con laser excimer también se puede emplear en los
casos con afeccion extensa y profunda.

2 - DEGENERACION MARGINAL o de TERRIEN

La degeneracion marginal, o degeneracion de Terrien, es una degeneracion corneal bilateral
caracterizada por el adelgazamiento marginal de los cuadrantes nasales superiores de la cornea
(fig. 3). En ocasiones, el adelgazamiento se asocia con inflamacion recidivante, epiescleritis o
escleritis. La histologia muestra tejido conjuntivo vascularizado con degeneracion fibrilar e
infiltracion grasa de las fibras de colageno.

Esta alteracion corneal suele afectar mas a varones que a mujeres, con edades situadas entre los
30y 40 anos. Es una enfermedad de curso lento y progresivo. Inicialmente puede no tener sintomas
o solamente producir una irritacion leve. La vascularizacidon superficial condiciona una ectasia
corneal, que produce astigmatismo y disminucion de la agudeza visual. Si el adelgazamiento llega a
ser tan extremo que amenace con perforacion, o si el astigmatismo reduce intensamente la vision,
un injerto corneoescleral reconstructor de espesor total o lamelar puede aliviar el problema. Otros
estudios ensayan nuevas técnicas, como la queratectomia periférica. No obstante, el prondstico en
general es bueno, ya que es una enfermedad de curso lento y no afecta a la parte central de la
cornea.



B - DISTROFIAS CORNEALES ADQUIRIDAS.

1 - QUERATOPATIA EN BANDA

Es un trastorno caracterizado por el depdsito de sales de calcio en la membrana basal, la membrana
de Bowman y el estroma anterior. Generalmente, su extension esta limitada a la zona interpalpebral
y se suele iniciar en el limbo esclerocorneal que progresa hasta que forma una banda horizontal
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inflamatorios oculares de larga duracion, en el glaucoma, en el edema corneal prolongado y en la
uveitis crénica. También puede relacionarse con hiperparatiroidismo, intoxicacion por vitamina D,
sarcoidosis y lepra. Por ultimo, puede ser el resultado de la accion de diversos toxicos sobre la
cornea, en especial vapores mercuriales y sustancias irritantes. Mientras el epitelio no resulta
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El tratamiento consiste en la eliminacion del epitelio corneal mediante raspado bajo anestesia local
seguido del lavado de la cornea a través de la instilacion de EDTA topico (acido
etilendiaminotetraacético). La queratectomia con laser excimer también se puede emplear en los
casos con afeccion extensa y profunda.

2 - DEGENERACION MARGINAL o de TERRIEN

La degeneracion marginal, o degeneracion de Terrien, es una degeneracion corneal bilateral
caracterizada por el adelgazamiento marginal de los cuadrantes nasales superiores de la cérnea
(fig. 3). En ocasiones, el adelgazamiento se asocia con inflamacion recidivante, epiescleritis o
escleritis. La histologia muestra tejido conjuntivo vascularizado con degeneracion fibrilar e
infiltracion grasa de las fibras de colageno.

Esta alteracion corneal suele afectar mas a varones que a mujeres, con edades situadas entre los
30y 40 anos. Es una enfermedad de curso lento y progresivo. Inicialmente puede no tener sintomas
o0 solamente producir una irritacion leve. La vascularizaciéon superficial condiciona una ectasia
corneal, que produce astigmatismo y disminucion de la agudeza visual. Si el adelgazamiento llega a
ser tan extremo que amenace con perforacion, o si el astigmatismo reduce intensamente la vision,
un injerto corneoescleral reconstructor de espesor total o lamelar puede aliviar el problema. Otros
estudios ensayan nuevas técnicas, como la queratectomia periférica. No obstante, el prondstico en
general es bueno, ya que es una enfermedad de curso lento y no afecta a la parte central de la
cornea.



3 - DEGENERACION GRASA O LIPIDICA

Degeneracion primitiva.

Se conoce también con el nombre de xantomatosis primitiva. Se produce por el depdsito de lipidos
en el estroma corneal. Histologicamente la membrana de Bowman es invadida por macréfagos y hay
un engrosamiento del epitelio con cierta infiltracion de material lipidico. Se ve una opacidad blanco-
amarillenta en la zona afectada y no hay vascularizacion. Generalmente es bilateral, lentamente
invasiva y, a menudo, afecta la porcion superior de la cérnea.

Esta afeccion puede iniciarse en la infancia o en la edad adulta y raramente es familiar. La causa es
desconocida, aunque puede estar asociada a una alteracion lipidica general. En estos casos, se
deberian considerar algunas causas raras de alteraciones de las lipoproteinas séricas, como la
enfermedad de Tangier y la deficiencia de la lecitina-colesterol-aciltransferasa. Clinicamente se
produce vision borrosa, opacidad y engrosamiento corneal, sobre todo central.

Los signos y los sintomas son progresivos y llegan al final a una pérdida de la vision atil. El
tratamiento con laser de argdn puede reducir la extension o la densidad de las opacidades lipidicas
y mejorar a veces la vision15. Sin embargo, se pueden necesitar varios tratamientos, y las lesiones
producidas por el laser pueden provocar un adelgazamiento corneal que precise, posteriormente,
una queratoplastia.

Degeneracion secundaria.

El depésito lipidico secundario es mucho mas frecuente y suele relacionarse con vascularizacion
corneal. Se asocia con mayor frecuencia con traumatismo, ulceracion e hidropesial6, queratitis
intersticial queratitis por herpes zoster. Esta sobrecarga lipidica es amarillenta, densa y de
localizacion preferente alrededor de un vaso. Muchas veces se le asocia una infiltracion calcarea.

4 - DEGENERACION HIALINA O DEGENERACION NODULAR se SALZMANN

La degeneracion de Salzmann es una alteracion corneal no inflamatoria que consiste en elevados
nddulos corneales subepiteliales, blanco-azulados y algunas veces blanco-amarillentos, que suelen
disponerse de forma circular alrededor del area pupilar. Siempre aparece sobre una cornea
anteriormente lesionada por un proceso inflamatorio o cicatricial, en especial la queratoconjuntivitis
flictenular tracoma. Hay una degeneracion y vascularizacion de la superficie corneal que afecta al
estroma, la membrana de Bowman y el epitelio.

Puede ser uni o bilateral, y los sintomas caracteristicos son el enrojecimiento, la irritacion, la
vascularizacion y la vision borrosa. El tratamiento no suele ser preciso, pero puede ser necesario
recurrir a la cirugia si la agudeza visual disminuye a causa de la afeccion del area pupilar. La simple
escision de los nédulos puede ser suficiente, aunque algunas veces se requiere queratoplastia
lamelar penetrante.



5 -DEGENERACION ESFEROIDEA O QUERATOPATIA DE BIETTI

La degeneracion esferoidea es uno de los muchos nombres que se aplican a los depdsitos esféricos,
de color marrén dorado, transllcidos, tipo gotas, que se aprecian en las capas subepiteliales de la
cornea y la conjuntiva. En las etapas tempranas se caracteriza por la aparicion de unas pequenas
vesiculas gris-amarillentas subepiteliales en el area palpebral. Estas vesiculas pueden ser
confluyentes formando nédulos. A medida que la enfermedad avanza, las lesiones se extienden
hacia el centro de la cérnea, lo que condiciona una vision borrosa. Histologicamente los nédulos
estan formados por un material hialino baséfilo, que se sitla en la membrana de Bowman y en las
capas mas superficiales de la cornea.

Afecta sobre todo a individuos que trabajan en exteriores y sometidos a factores climatolégicos
adversos: sol, viento, arena y frio. Las lesiones casi siempre son asintomaticas y no requieren
tratamiento. Si la vision disminuye a causa de la afeccion central, esta indicado llevar a cabo una
gueratectomia lamelar o una queratoplastia penetrante. También se puede realizar una reseccion
conjuntival como tratamiento de la degeneracion corneal. La recidiva es frecuente tras la reseccion
conjuntival, pero el nimero de lesiones es mucho menor.

6 - DEGENERACION POR SOBRECARGA

Hay diferentes tipos:

2 - DEGENERACION MARGINAL o de TERRIEN

La degeneracion marginal, o degeneracion de Terrien, es una degeneracion corneal bilateral
caracterizada por el adelgazamiento marginal de los cuadrantes nasales superiores de la cornea
(fig. 3). En ocasiones, el adelgazamiento se asocia con inflamacion recidivante, epiescleritis o



escleritis. La histologia muestra tejido conjuntivo vascularizado con degeneracion fibrilar e
infiltracion grasa de las fibras de colageno.

Esta alteracion corneal suele afectar mas a varones que a mujeres, con edades situadas entre los
30y 40 anos. Es una enfermedad de curso lento y progresivo. Inicialmente puede no tener sintomas
o0 solamente producir una irritacion leve. La vascularizacién superficial condiciona una ectasia
corneal, que produce astigmatismo y disminucion de la agudeza visual. Si el adelgazamiento llega a
ser tan extremo que amenace con perforacion, o si el astigmatismo reduce intensamente la vision,
un injerto corneoescleral reconstructor de espesor total o lamelar puede aliviar el problema. Otros
estudios ensayan nuevas técnicas, como la queratectomia periférica. No obstante, el prondstico en
general es bueno, ya que es una enfermedad de curso lento y no afecta a la parte central de la
cornea.

- DEGENERACION GRASA O LIPIDICA

Degeneracion primitiva. Se conoce también con el nombre de xantomatosis primitiva. Se produce por el depésito de
lipidos en el estroma corneal. Histolégicamente la membrana de Bowman es invadida por macréfagos y hay un
engrosamiento del epitelio con cierta infiltracién de material lipidico. Se ve una opacidad blanco-amarillenta en la zona
afectaday no hay vascularizacion. Generalmente es bilateral, lentamente invasiva y, a menudo, afecta la porcion superior
de la cornea.

Esta afeccion puede iniciarse en la infancia o en la edad adulta y raramente es familiar. La causa es desconocida,
aungue puede estar asociada a una alteracion lipidica general. En estos casos, se deberian considerar algunas causas
raras de alteraciones de las lipoproteinas séricas, como la enfermedad de Tangier y la deficiencia de la lecitina-colesterol-
aciltransferasa. Clinicamente se produce vision borrosa, opacidad y engrosamiento corneal, sobre todo central.

Los signos y los sintomas son progresivos y llegan al final a una pérdida de la vision atil. El tratamiento con laser de
argdn puede reducir la extension o la densidad de las opacidades lipidicas y mejorar a veces la vision15. Sin embargo,
se pueden necesitar varios tratamientos, y las lesiones producidas por el laser pueden provocar un adelgazamiento
corneal que precise, posteriormente, una queratoplastia.

Degeneracion secundaria. El depésito lipidico secundario es mucho mas frecuente y suele relacionarse con
vascularizacion corneal. Se asocia con mayor frecuencia con traumatismo, ulceracion e hidropesial6, queratitis
intersticial queratitis por herpes zoster. Esta sobrecarga lipidica es amarillenta, densa y de localizacion preferente
alrededor de un vaso. Muchas veces se le asocia una infiltracion calcarea.

4 - DEGENERACION HIALINA O DEGENERACION NODULAR se SALZMANN

La degeneracion de Salzmann es una alteracion corneal no inflamatoria que consiste en elevados
nddulos corneales subepiteliales, blanco-azulados y algunas veces blanco-amarillentos, que suelen
disponerse de forma circular alrededor del area pupilar. Siempre aparece sobre una cérnea
anteriormente lesionada por un proceso inflamatorio o cicatricial, en especial la queratoconjuntivitis
flictenular tracoma. Hay una degeneracion y vascularizacion de la superficie corneal que afecta al
estroma, la membrana de Bowman y el epitelio.



Puede ser uni o bilateral, y los sintomas caracteristicos son el enrojecimiento, la irritacion, la
vascularizacion y la vision borrosa. El tratamiento no suele ser preciso, pero puede ser necesario
recurrir a la cirugia si la agudeza visual disminuye a causa de la afeccion del area pupilar. La simple
escision de los nédulos puede ser suficiente, aunque algunas veces se requiere queratoplastia
lamelar penetrante.

5 - DEGENERACION ESFEROIDEA O QUERATOPATIA DE BIETTI

La degeneracion esferoidea es uno de los muchos nombres que se aplican a los depdsitos esféricos,
de color marrén dorado, transllcidos, tipo gotas, que se aprecian en las capas subepiteliales de la
cornea y la conjuntiva. En las etapas tempranas se caracteriza por la aparicion de unas pequenas
vesiculas gris-amarillentas subepiteliales en el area palpebral. Estas vesiculas pueden ser
confluyentes formando nédulos. A medida que la enfermedad avanza, las lesiones se extienden
hacia el centro de la cérnea, lo que condiciona una vision borrosa. Histologicamente los nédulos
estan formados por un material hialino baséfilo, que se sitla en la membrana de Bowman y en las
capas mas superficiales de la cornea.

Afecta sobre todo a individuos que trabajan en exteriores y sometidos a factores climatolégicos
adversos: sol, viento, arena y frio. Las lesiones casi siempre son asintomaticas y no requieren
tratamiento. Si la vision disminuye a causa de la afeccion central, esta indicado llevar a cabo una
gueratectomia lamelar o una queratoplastia penetrante. También se puede realizar una reseccion
conjuntival como tratamiento de la degeneracion corneal. La recidiva es frecuente tras la reseccion
conjuntival, pero el nimero de lesiones es mucho menor.

1. Sobrecargas metalicas

- Siderosis: se produce por el depdsito de sales de hierro alrededor de un cuerpo extrano
intracorneal, o bien en el curso de una siderosis ocular grave.

- Pigmentos de ferritina: se depositan espontaneamente en diversas localizaciones, reciben
nombres diferentes y forman unas lineas.

- Calcosis: se produce por la presencia de cuerpos extranos de cobre intraocular, aunque
especialmente se da en el curso de diversas enfermedades (degeneracion hepatolenticular o
enfermedad de Wilson).

- Criseosis: en la actualidad, son muy raras y se producen por el depdsito de sales de oro en el
curso de tratamientos con este principio activo.

- Argirosis: esta unida a la acumulacion de sales de plata en la membrana de Descemet. Se suele
producir por la instilacion prolongada de colirios de nitrato de plata. También se puede producir
de manera endégena.

2. Sobrecargas medicamentosas.
Son numerosas y se producen en el curso de tratamientos prolongados. Las alteraciones suelen
ser reversibles cuando se suspende el tratamiento. Los principios activos principalmente
implicados son:

- Adrenalina y derivados: producen una acumulacion de granulos densos entre el epitelio y la
membrana de Bowman, y en el estroma anterior, y forman la denominada cornea negra.



- Cloroquina, clorpromacina y amiodarona: originan una sobrecarga del estroma, de aspecto
estrellado, en la parte inferior de la cornea (fig. 4). Pueden completarse con una afeccion difusa
del estroma.

7- OTRAS DEGENERACIONES

Anillo blanco limbico de Vogt

Esta formado por una rotura localizada de la periferia de la membrana de Bowman, con una
sobrecarga calcarea fina. Se presenta como 2 lineas en forma de arco: (una temporal y otra nasal),
superficiales, dentadas y con una opacidad blanguecina. Siempre es asimétrico y bastante frecuente
(un 60% después de los 40 anos).

Degeneracion marginal senil

La degeneracion marginal senil es poco frecuente. Puede afectar a 1 o los 2 0jos y se presenta en
personas de edad avanzada. Se produce una degeneracion fibrilar de la membrana de Bowman y el
estroma que son sustituidos finalmente por un tejido granular vascularizado. De manera progresiva
se forma en la periferia de la cornea un canal que, al final, se vuelve ectasico. El tratamiento es poco
efectivo, aungque puede intentarse una queratoplastia lamelar.

Degeneraciéon amiloide secundaria

Es una lesion secundaria que aparece sobre corneas previamente lesionadas por una cicatriz o una
inflamacion crénica. Se producen unas infiltraciones subepiteliales de color amarillo-naranja. La
naturaleza amiloide de estas infiltraciones debe confirmarse mediante un examen histologico:
coloracién con rojo congo o con tioflavina T, fluoresceina con luz polarizada y aspecto
microfilamentoso con el microscopio electronico.



Es un grupo de trastornos hereditarios poco frecuentes, de origen desconocido, que se caracterizan
por el depdsito anormal, bilateral y simétrico de sustancias en la parte central de la cérnea20
(raramente afectan a los margenes corneales). Puede aparecer desde el nacimiento, pero es mas
frecuente su aparicion entre la primera y segunda décadas de la vida. Hay una alteracion en la
arquitectura normal de la cornea, lo que puede o no impedir la visibn. Pueden permanecer
estacionarias o evolucionar lentamente a lo largo de la vida, sin sintomas ni reaccion inflamatoria,
hasta que la agudeza visual disminuye mucho, generalmente después de los 40 anos. Cuando esto
ocurre, el mejor tratamiento es el trasplante corneal (queratoplastia), lamelar o perforante...

Se clasifican segun la localizacién de las lesiones en 3 tipos:

DISTROFIAS CORNEALES HEREDITARIAS

Segun la localizacion de las lesiones

1. Distrofias del epitelio y membrana de Bowman
Distrofia de Meesman
Distrofia de Cogan o distrofia epitelial microquistica
Erosion recidivante atraumatica
Distrofia de Reis-Bucklers
Distrofia de Fleisher-Gruber
2. Distrofias estromales
Distrofia granular (Groenow tipo I)
Distrofia macular (Groenow tipo Il)
Distrofia reticular
Cérnea guttata
Distrofias difusas
Queratocono
Distrofia endotelial de Fuchs

1 - DISTROFIAS DEL EPITELIO Y MEMBRANA DE BOWMAN

Distrofia de MEESMAN

Es una rara afeccion corneal familiar, bilateral y simétrica cuyo inicio es temprana. Se transmite por
herencia autosdémica dominante con penetracion incompleta. Es un trastorno de evolucion lenta
caracterizado por la existencia de quistes puntiformes intraepiteliales situados por delante de la
membrana de Bowman. Produce una serie de opacidades dispersas que no afectan a la vision de
manera importante y se acompana de modificaciones de la membrana basal.

La membrana de Bowman esta intacta. Se inicia en los primeros anos de vida y cursa con episodios
agudos de irritacion ocular por erosiones recidivantes del epitelio corneal. El malestar se debe a



microquistes que se rompen sobre la superficie epitelial. La agudeza visual se conserva casi siempre
en buen estado, pero la irregularidad en la superficie corneal y la leve opacificacion, presentes en
los pacientes de mas edad, pueden deteriorar la vision. El tratamiento suele ser innecesario. Sin
embargo, se ha comunicado que la utilizacion de lentes de contacto disminuye enormemente el
namero de quistes y la gravedad de los sintomas.

Distrofia de COGAN o DISTROFIA EPITELIAL MICROQUISTICA

Se trata de una distrofia frecuente y bilateral. No suele haber patron hereditario, pero algunos casos
pueden mostrar herencia autosdémica dominante. La afeccion aparece fundamentalmente en
adultos y es ligeramente mas frecuente en mujeres. En los casos familiares, el inicio se observa
entre los 4 y los 8 anos de edad, y la frecuencia de los ataques disminuye gradualmente con la edad;
son raros después de los 50 anos.

En esta distrofia podemos encontrar unas opacidades discretas intraepiteliales en la region pupilar
que adoptan la forma de puntos y de lineas de huellas digitales grisaceas. Estas opacidades
corresponden a quistes que se depositan en un epitelio con células alteradas y edematosas. Por
microscopia electronica podemos ver la membrana basal del epitelio a menudo engrosada y
deformada, pero la membrana de Bowman siempre es normal.

Casi todos los pacientes estan asintomaticos; sin embargo, algunos desarrollan erosiones o
disminuyen la visién debido a la irregularidad de la superficie corneal. Los pacientes sin afeccion
familiar tienden a presentar erosiones recidivantes durante unos anos, con una mejoria espontanea
y sin pérdida de vision residual significativa.

EROSION RECIDIVANTE ATRAUMATICA.

Aparece en la infancia y se caracteriza por la presencia de erosiones recidivantes que se acompanan
de fotofobia intensa, pérdidas de sustancia en el epitelio (que se asocian a la existencia de quistes
epiteliales) y ampollas intraepiteliales. Desde el punto de vista histolégico coexisten 2 tipos de
lesiones: quistes y defectos de reconstruccion de la membrana basal y de los hemidesmosomas.

Distrofia de REIS- BUCKLERA

Se transmite por herencia autosdémica dominante con intensa penetracion. Es un trastorno que
afecta de forma importante a la membrana de Bowman, que al final es reemplazada por tejido
conectivo celular que contiene colageno y material fibrilar o granular. La cornea presenta opacidades
subepiteliales de color gris blanquecino. Las opacidades pueden ser lineales, geograficas, en forma
de panal o en forma de anillo, y se localizan en la capa de Bowman, con la excepcion de proyecciones
en forma de picos en la capa epitelial. El epitelio suprayacente es irregular y de espesor variable y,
generalmente, no se observa vascularizacion. La afectacion es bilateral y simétrica y se inicia
durante la primera década de la vida con sintomas de erosion recurrente. Progresa lentamente y



conduce a una disminucion de la agudeza visual, que puede ser acusada. El material fibrilar
depositado puede extirparse a través de una diseccion roma, procedimiento que se repite si el
trastorno recidiva.

La queratoplastia, lamelar o penetrante, puede ser necesaria si la agudeza visual esta

suficientemente afectada. La recurrencia de la distrofia en el injerto corneal es habitual y puede ser
rapida. También puede tratarse con queratectomia mediante laser excimer.

Distrofia de FLEISHER-GRUBER

También se llama distrofia verticilata y es caracteristica de los portadores de la enfermedad de Fabry.
La transmision es por herencia ligada al sexo. Se caracteriza por la presencia de lineas pigmentadas
radiales, formadas por glucolipidos, en la membrana de Bowman y el estroma anterior, que se
diseminan sobre toda la superficie de la cornea. Suele ser bilateral, y la agudeza visual no esta muy
afectada. Aparece en individuos jovenes y sin signos funcionales. Aunque es tipica de la enfermedad
de Fabry, también puede producirse por depésitos de sustancias medicamentosas (fenotiacinas,
cloroquina, indometacina, amiodarona y petidina, entre otras).

2 - DISTROFIAS ESTROMALES

Distrofia granular (Groenow tipo )

Este tipo de distrofia granular se transmite por herencia autosémica dominante. Se caracteriza por
la aparicion de lesiones blanquecinas, finas y granulares en la zona central del estroma anterior de
la cornea, que

Progresan hacia la periferia y las capas mas posteriores. Entre estas lesiones hay zonas de cérnea
intactas (fig. 5). Histolégicamente, puede verse un depdsito uniforme de material hialino.

La distrofia granular aparece de forma temprana (es frecuente su inicio durante la infancia) y suele
ser asintomatica y de evolucion lenta, de manera que solamente afecta a la agudeza visual
tardiamente.



Distrofia macular (Groenow tipo Il)

Se transmite por herencia autosémica recesiva. Recientemente se sabe que se debe a mutaciones
en el gen del carbohidrato-6-sulfotransferasa34. De las 3 formas clasicas de distrofia del estroma,
la macular es la mas grave. Se caracteriza por la presencia de depésitos blanquecinos mal
delimitados que confluyen entre si, de aspecto turbio y que ocupan todo el espesor del estroma
corneal, y respetan la zona prelimbica. Histolégicamente puede verse un deposito de
mucopolisacaridos acidos en el estroma y degeneracion de la membrana de Bowman. El material
acumulado parece ser queratan-sulfato anormal35. Es una degeneracion mucho mas rara que las
anteriores y es bilateral y simétrica. Aparece en la primera década de la vida y comporta una
disminucion profunda y temprana de la agudeza visual y erosiones recurrentes de la cornea. Es
frecuente la existencia de una cérnea guttata asociada.

En cuanto al tratamiento, la queratoplastia penetrante obtiene buenos resultados. Tras la
queratoplastia pueden producirse recidivas, tanto en los injertos lamelares como en los penetrantes,
pero suelen tardar muchos anos36. En estas recidivas los queratocitos del huésped invaden el
injerto y producen Glucosaminoglucanos anormales.

Distrofia reticular

Esta distrofia se transmite por herencia autosdmica dominante y varia en cuanto a su penetracion y
expresion. Se caracteriza por la existencia de unas estriaciones lineales de coloracién amarillenta
gue se entrecruzan en forma de enrejado. Estan localizadas en la zona corneal central y afectan a
las capas anteriores del estroma. Se diseminan hacia la periferia. El examen histologico revela
depodsitos amiloides en las fibras de colageno. A veces, la acumulacion de estos depodsitos forma
una condensacion densa y amarillenta en la zona central. Es una degeneracion bilateral y simétrica
y aparece durante la infancia. La evidencia clinica de afeccion corneal aparece pronto, por lo general
a los 2-7 anos de edad. El deterioro visual aumenta gradualmente y suele ser necesario realizar una
gueratoplastia hacia la tercera o la cuarta década de la vida. La distrofia puede recidivar y aparecer
en el injerto a los 3 anos tras la queratoplastia. La presencia de erosiones recidivantes es bastante
frecuente.

Coérnea guttata

La cornea guttata se caracteriza por la aparicion de unas excrecencias de material hialino (guttas)
en la membrana de Descemet, que se extienden desde el centro hacia la periferia (fig. 6). La afeccion
se suele observar en personas de mediana edad o mayores. Pequenos cambios tipicos de esta
distrofia se han observado hasta en el 70% de pacientes mayores de 40 anos39. Ademas de
asociarse al envejecimiento, puede hacerlo con la inflamacioén y los traumatismos corneales. Las
guttas no interfieren en la vision. Puede transmitirse por herencia autosdémica dominante y puede
ser uni o bilateral. No existen diferencias significativas entre sexos.



3 - DISTROFIAS DIFUSAS

QUERATOCONO

El queratocono es una enfermedad degenerativa bilateral poco frecuente, que puede transmitirse
con herencia recesiva o dominante, y es una de las indicaciones mas comunes de la queratoplastia.

Se caracteriza por la formacion de una ectasia corneal, axial y no inflamatoria.

Estructuralmente, se produce un adelgazamiento generalizado de la cornea y una protusion anterior
de la porcion central corneal. En la membrana de Descemet pueden producirse roturas por
alteraciones mecanicas y, en el vértice, pueden formarse cicatrices lineales irregulares y
superficiales. También puede producirse una hidropesia aguda, que es un cuadro de edema corneal
agudo localizado.

Este trastorno se relaciona con diversas enfermedades. Los sintomas aparecen en la pubertad o en
la segunda década de la vida y progresan lentamente hasta los 60 anos. El Unico sintoma es la vision
borrosa a causa de la aparicion de un astigmatismo irregular, que va creciendo a medida que crece
la ectasia corneal. Los signos que da son diversos:

CORNEA DE FORMA CONICA.

Muescas del parpado inferior cuando el paciente mira hacia abajo (signo de Munson) por la
protrusion de la cérnea sobre el parpado. Sombras irregulares a la retinoscopia. Reflexion corneal
distorsionada, a la observacion con el queratoscopio. Mala visualizacion del fondo del ojo por
oftaslmoscopia.



El tratamiento depende del estado evolutivo de la enfermedad... En las fases tempranas se indica la
utilizacion de lentes de contacto rigidas, que eliminan la curvatura irregular de la cornea. Estas lentes
mejoran la agudeza visual y se ha observado que tienen cierto efecto de sostén retardando la
evolucion de la enfermedad. Casi todos los pacientes con queratocono se pueden controlar con éxito
con lentes42 y, en algunos casos, se puede necesitar la adaptacion de lentes de contacto
especiales:

e Lentes de doble curvatura posterior.

e Combinacion de lentes duras y blandas.

e Lente dura con un reborde periférico blando.

e Enfases mas avanzadas, cuando ya existe una pérdida de vision considerable, generalmente
debida a la opacificacion corneal central por hidropesia de repeticion, estd indicado el
transplante corneal, que es particularmente exitoso en esta enfermedad.

DISTROFIA ENDOTELIAL DE FUCHA

Este tipo de distrofia se caracteriza por la aparicion de un edema difuso corneal debido a una
descompensacion que sufre el endotelio. Generalmente se transmite por herencia autosémica
dominante.

La cérnea se va volviendo mas opaca de manera progresiva y se produce un edema epitelial que
evoluciona hacia la formacion de una queratopatia bullosa y vascularizacion corneal. Es un trastorno
bilateral que predomina en las mujeres, suele iniciarse entre la cuarta y la quinta décadas de la vida
y, en ocasiones, se acompana de glaucoma o atrofia del iris. Los agentes hipertdonicos, como el
cloruro sodico al 5%, en gotas o pomada, pueden ser efectivos a veces en el tratamiento del edema
epitelial temprano. Las lentes de contacto pueden hacer que los ojos se encuentren mas
confortables. La queratoplastia penetrante, en los casos avanzados, tieneuna alta tasa de éxito.
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