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RESUMEN

Se presentan dos casos que acuden a consulta de Oftalmologia para
correccion quirdrgica de su ametropia. Se realiza anamnesis y examen
ocular completo: agudeza visual sin correccién, con correccion y la
agudeza visual mejor corregida, presidén intraocular, biomicroscopia,
topografia corneal, queratometria y microscopia endotelial. En el examen
biomicroscopico de ambos casos se observd a nivel del endotelio corneal
lesiones con un aspecto vesicular, asi como lesidon en banda, de aspecto
geografica con bordes festoneados. Se llegd al diagnédstico de distrofia
polimorfa posterior.

Palabras clave: distrofia polimorfa posterior, descompensacion
endotelial, microscopia endotelial.
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ABSTRACT

It is presented two cases that come to Ophthalmology consultation for
surgical correction of their ametropia. Anamnesis and complete ocular
examination are performed: visual acuity without correction, correction
and visual acuity better corrected intraocular pressure, biomicroscopy,
corneal topography, keratometry and endothelial microscopy. In the
biomicroscopic examination of both cases corneal endothelial lesions
were observed with a vesicular aspect, as well as band lesion, of
geographic aspect with scalloped edges. The diagnosis of posterior
polymorphous dystrophy was reached.

Keywords: posterior polymorphous dystrophy, endothelial
decompensation, endothelial microscopy

INTRODUCCION

La distrofia polimorfa posterior (DPP) fue descrita por Koeppe en 1916,
también llamada (queratitis bullosa interna)?!, es una rara entidad que se
trasmite como herencia autosémica dominante y suele presentarse en la
primera década de vida. Presenta una evolucién lenta, bilateral y
asimétrica.l2 Puede asociarse a miopia, glaucoma, cdérnea guttata,
Queratocono, Degeneracién marginal de Terrien.3#

Habitualmente presentan visién util, incluso normal, y en muchos de los
casos no expresan progresion o si existe es muy lenta.l** Las lesiones
caracteristicas de la DPP afectan a la membrana de Descement vy
endotelio presentando gran variabilidad. Morfolégicamente se caracteriza
por lesiones en banda, vesiculares, nodulares o ampollosas de 2 a 20; o
también opacidades planas de color gris blanco. Rara vez puede
observarse edema corneal, sinequias anteriores periféricas y guttas
endoteliales.?4>

Por biomicroscopia especular se pueden advertir bandas endoteliales
oscuras, amplias, sinuosas con bordes irregulares (snail tracks) de
morfologia geografica, con margenes en ocasiones festoneadas.34:>

También se pueden encontrar areas redondeadas oscuras, con alguna
célula en medio dando apariencia de “donut”.3-® En la apariencia celular
lo tipico es la presencia de polimegatismo y polimorfismo en la
proximidad de las areas oscuras, geograficas o “huella de caracol”,



ISSN 1028-9933

incluso pueden existir zonas con imagenes de total desestructuracion en
contraste con otras de apariencia normal o casi normal.%’:8

PRESENTACION DE LOS CASOS
Caso 1
MC: Correccion quirdrgica de miopia.

HEA: Paciente femenina de 21 afos de edad, que acude a la consulta de
oftalmologia para correccidon quirurgica de su defecto visual.

APP: Miopia. APF: Familiares de primera linea, no lesiones de DPP.

Alergias: No

Cirugias previas oculares: No
Uso de Cristales: si

Uso de Lentes de Contacto: No
Traumatismos oculares: No
Ingestion de medicamentos: No.

Examen Oftalmoldgico: Ojo derecho Ojo izquierdo
Agudeza visual sin correccién c¢/dedos 1 m c¢/dedos 1 m
Tensidn ocular (NIDEK) 16 mm Hg 16 mm Hg
Refraccion dindmica 9.50-3.75 x15° -6.50-2.00 x 175 °
Agudeza visual mejor corregida 0.4 0,5
Queratometria 47.50 x 15° 45.50 x 175°

44.00 x 105° 43.50 x 85°
Paquimetria 502 micras 504 micras

Biomicroscopia corneal: bilateral en endotelio, lesiones vesiculares
diseminadas en sector superior y medio, e imagen geografica supero
temporal, mas acentuadas en OD; estroma trasparente, epitelio integro
(Figuras 1a y 1b).

Topografia corneal: se evidencia el astigmatismo directo y asimetria
respecto al eje horizontal de la superficie corneal.



ISSN 1028-9933

Figuras 1a y 1b. Biomicroscopia corneal.

Microscopia endotelial: descement y endotelio: Bandas endoteliales
oscuras, amplias, sinuosas con bordes irregulares (snail tracks) de
morfologia geografica, con margenes festoneados. (Figura 2a) areas con
imagenes de total desestructuracion que alternan con otras de apariencia
normal (Figura 2b).

Figuras 2a y 2b. Microscopia endotelial.

Caso 2
MC: Chequeo periddico

HEA: paciente masculino de 75 anos de edad, que acude a la consulta de
oftalmologia para control de su enfermedad.
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APP: glaucoma. APF: Familiares de primera linea (hermanos), un
hermano miope, que presentd lesiones de DPP. Padres fallecidos.

Alergias: No

Cirugias previas oculares: No

Uso de lentes de contacto: No

Uso de Cristales: si de forma permanente
Ingestién de medicamentos: No
Traumatismos oculares: No

Examen Oftalmoldgico Ojo derecho Ojo izquierdo
Agudeza visual sin correccién 0.1 0.3
Tensioén ocular (NIDEK) 22 mm Hg 22 mm Hg
Agudeza visual con cristales 0.2 0.5
Refraccién dindmica +0.75-0.50X130° +0.50-0.50X 90°
Agudeza visual mejor corregida 0.3 0.6
Paquimetria: 494 micras 499 micras

Biomicroscopia corneal: bilateral, en endotelio, imagen en banda, de
aspecto geografica con bordes festoneados en cuadrante supero
temporal y area pupilar (Figuras 3a y 3b), lesiones vesiculares
diseminadas en sector superior y medio (Figura 3c), estroma
trasparente, epitelio integro. Opacidad parcial de los cristalinos de ambos
ojos mayor en OD.

Figuras 3a y 3b. Biomicroscopia corneal.
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Figura 3c.

Microscopia endotelial: desestructuracién celular endotelial que alterna
con zonas practicamente normales; presencia de imagenes similares
(snail tracks) (Figuras 4a y 4b).

Figuras 4a y 4b. Microscopia endotelial.

Gonioscopia: angulo iridocorneal abierto ambos ojos, no sinequias.

DISCUSION DE LOS CASOS

El diagndstico de DPP se plantea por la localizacion de las lesiones a nivel
de la descement y endotelio corneal, las caracteristicas de bilateralidad,
morfologia de las lesiones y ausencia de inflamacion.!? Generalmente es
asintomatica y se diagnodstica por biomicroscopia en una exploracién
rutinaria.t3.6
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Las lesiones pueden dividirse en tres patrones: vesiculares, en banda y
opacidades difusas.?%? La lesién principal de la DPP son las vesiculas las
cuales ocurren en un 42 % de forma aislada y en un 48 % asociadas con
bandas;134 coincidiendo con los hallazgos de estos casos. Solamente en
el 10 % se asocian a opacidades difusas.!

Las vesiculas se describen como lesiones vacuolares, nodulares,
anulares, o en crater, transparentes y rodeadas de un halo blanquecino o
grisaceo.23:> Pueden adoptar diverso tamafio y encontrarse aisladas o en
grupos, pudiendo confluir en forma de bandas.”:8°

No se disponen datos de la prevalencia de la enfermedad, debido a que
es asintomatica sugiere que muchas de estas vesiculas pueden pasar
desapercibidas, pudiendo existir muchos casos no diagnosticados®:7:8

En el estudio de las lesiones corneales mediante microscopia confocal, se
observan zonas en las que la poblacidn celular endotelial esta totalmente
desestructurada, y otras se encuentran practicamente normales, la
presencia de imagenes similares a las descritas como (snail tracks),
sinuosas, oscuras con bordes festoneados, algun grado de polimegatismo
y pleomorfismo alrededor de las areas oscuras, geograficas o "huella de
caracol”, son lesiones patognomodnicas de la DPP.2:6:8

En cuanto al patron de transmisidon, en el caso 1 no se encontraron
alteraciones de DPP en la familia estudiada. Se han publicado otros casos
de DPP de aparicion espontanea en pacientes cuyos familiares son
sanos.1>® En el caso 2 se encontrd la presencia de un hermano con
lesiones corneales de DPP.1.>-8

Las formas en banda y difusas de esta entidad tienen un contaje
endotelial mas bajo*°19, y la posibilidad de pérdida de un 2.3 % al afio
tras el LASIK mas la pérdida endotelial progresiva con la edad!~19, se
desaconseja realizar cirugia refractiva por gran riesgo de
descompensacion corneal.

La mayoria de los casos son asintomaticos y no precisan tratamiento
alguno.?*’ Se puede producir un edema corneal, habitualmente
unilateral, que mejora con soluciones hipertdnicas, lentes de contacto o
la indicacién de queratoplastia cuyo prondstico es favorable, si no se
acompafa de anomalias iridianas, glaucoma, y desfavorable cuanto mas
periférica sea la afectacién endotelial.2:10
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