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Resumen

Objetivo: El sindrome de dispersion pigmentaria
(SDP) y el glaucoma pigmentario (GP) constituyen
un espectro de enfermedades que se caracterizan
por la liberacién excesiva de pigmento del iris. Se
presenta un caso clinico de un paciente con sin-
drome de dispersion pigmentaria (SDP).

Materiales y métodos: Evaluacion clinica y de
estudios complementarios para descartar secun-
darismo e hipertension ocular pigmentaria (HOP)
y/o glaucoma pigmentario. Iconografias de papilas
Opticas en ambos ojos para registro clinico y pos-
terior seguimiento de la enfermedad.

Discusion: El resultado de los estudios realizados
al paciente permitio descartar una HOP y un GP,
ya que el mismo presentaba PIO < 21 mmhg en la
curva diaria y no presentaba una neuropatia op-
tica ni alteraciones en el CVC. El tratamiento del
SDP es muy discutido, la mayoria de los autores se
basan en la clasificacion de Richter et al. definido
en varias etapas.

Conclusion: El paciente presentd un SDPP en fase

inactiva. En este caso debemos controlar la posi-
ble aparicion de la etapa de dispersion pigmenta-
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ria activa y las cifras de PIO mediante curvas de
presion para determinar el momento de realizar
una IPL como tratamiento profilactico.

Palabras claves: Sindrome de dispersion pigmen-
taria, glaucoma pigmentario, hipertensiéon ocular
pigmentaria, huso de Krukenberg, iridotomia peri-
férica laser, ultrabiomicroscopia.

Summary

Objective: Pigmentary dispersion syndrome (PDS)
and pigmentary glaucoma (PG) constitute a spec-
trum of diseases characterized by excessive relea-
se of iris pigment. A clinical case of a patient with
pigmentary dispersion syndrome (PDS) is presen-
ted.

Materials and methods: Clinical evaluation and
complementary studies to rule out secondary and
pigmented ocular hypertension (POH) and / or
pigmentary glaucoma. lconography of optical pa-
pillae both eyes for clinical record and subsequent
monitoring of the disease.

Discussion: The results of the studies performed
on the patient made it possible to rule out an POH

i
%. & Sockedad Argenting s Ddtabmologia
-

53


mailto:redoftalmologicajz@hotmail.com
mailto:susanzabalo@hotmail.com
mailto:anamaida85@hotmail.com

and a PG, since it presented |OP <21 mmhg in the
daily curve and did not present an optic neuropa-
thy or alterations in the CVC. The treatment of PDS
is very controversial, most of the authors are based
on the classification of Richter et al. defined in se-
veral stages.

Conclusion: The patient presented an PPDS in the
inactive phase. In this case we must control the
possible appearance of the active pigment disper-
sion stage and the |OP figures by means of pressu-
re curves to determine the time to perform an PLI
as prophylactic treatment.

Key words: Pigmentary dispersion syndrome,
pigmentary glaucoma, pigmentary ocular hyper-
tension, krukenberg spindle, peripheral laser irido-
tomy, ultrabiomicroscopy.

Introduccion

El sindrome de dispersion pigmentaria (SDP) vy

el glaucoma pigmentario (GP) constituyen un
espectro de enfermedades que se caracterizan
por la liberacion excesiva de pigmento del iris. El
SDP es tipicamente bilateral y afecta con mayor
frecuencia a hombres jovenes y miopes. Los ha-
llazgos clasicos, “Triada clasica”, del segmento an-
terior incluyen depdsito de pigmento en el endo-
telio corneal (huso de Krukenberg), pigmentacion
densa de la malla trabecular (MT) y defectos de la
transiluminacion del iris en la media periferia®2.
También se ha descripto una configuracion conca-
va del iris caracteristico para facilitar la liberacion
de pigmento a través del aumento del contacto
iridozonular 45. Con el tiempo, la liberacion cronica
de pigmento puede llevar a un aumento de la pre-
sion intraocular pudiendo evolucionar a un GP.

La etiologia es congénita, una teoria es que existe
una disgenesia mesodérmica congénita o dege-
neracion del iris primario, aungue se piensa que la
teoria mas acertada es una afeccion del tercio me-
dio ocular durante el tercer trimestre 28, lo que po-
dria explicar la asociacion con afecciones retinales
como degeneracion reticular, desgarros retinianos
vy desprendimiento de retina (DR). La incidencia de
DR en pacientes con SDP/GP es tan alto como 12%
versus poblacion normal 0,001% 2°.

La tasa o riesgo de progresion a GP entre pa-
cientes con SDP se ha informado en un 10% a los

5 anosy del 15% a los 15 aflos 23. En un ensayo
prospectivo que muestra que la presion intraocular

e
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(PIO) > 21 mmhg en la presentacion es un factor
de riesgo clave para la progresion de esta enfer-
medad.

En el siguiente trabajo se presenta un caso clinico
de un paciente de 32 afos de edad con un SDP, al
momento de la consulta sdlo referia haber presen-
tado episodios de cefaleas intensas esporadicas
acompafadas de vision borrosa. Se decidio reali-
zar un estudio exhaustivo para descartar diferen-
tes diagndsticos diferenciales, como asi también
que no estuviera cursando un GP, y determinar la
necesidad de realizar una iridotomia periférica |a-
ser (IPL) profilactica.

Objetivos

e Presentar un caso clinico de un paciente con
sindrome de dispersion pigmentaria (SDP).

e Determinar si se trata de un sindrome de disper-
sion pigmentaria primaria (SDPP) o secundario a
otra patologia.

e Demostrar mediante estudios complementarios
que el paciente no presenta dafo a nivel del nervio
optico y/o campo visual, descartando asi un glau-
coma pigmentario.

e Evaluar la necesidad de realizar iridotomia perifé-
rica laser (IPL) como tratamiento preventivo para
evitar la progresion de la enfermedad.

Materiales y métodos

e Presentacion de un caso clinico de un paciente
con sindrome de dispersion pigmentaria.

e Evaluacion clinica y de estudios complementa-
rios para descartar secundarismo e hipertension
ocular pigmentaria (HTOP) y/o glaucoma pigmen-
tario.

e [conografias de papilas épticas en ambos ojos
(AO) para registro clinico y posterior seguimiento
de la enfermedad.

Resultados

Paciente masculino, de 32 aflos de edad se pre-
sentd a la consulta por un control oftalmoldgico
de rutina. Referia episodios de cefaleas intensas
esporadicas acompafadas de vision borrosa. Nie-
ga antecedentes personales patoldgicos (APP) vy
antecedentes personales oftalmoldgicos (APO).
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Al examen presentaba agudeza visual sin correc-
cion optica 10/10 AO.

Refraccion ojo derecho (OD) +0,25 -0,25x25° ojo
izquierdo (Ol) +0,25 -0,50X35°.

Biomicroscopia (BMC) se observo depdsito pig-
mentario en forma de huso en el endotelio corneal
bilateral (huso de Krukenberg).

Figura 1. Se observa depdsito pigmentario a nivel del endo-
telio corneal dispuesto en forma vertical o de huso (huso de
krukenberg) en AQ.

Presion intraocular (PIO) tonometria de Goldmann
(11am) OD 17 mmhg Ol 15 mmhg.

Se pensd en posibles diagndsticos diferenciales
que pudieran cursar con depdsito pigmentario en
endotelio corneal (huso de Krukenberg)*?;

e Sindrome de dispersion pigmentaria (SDP).

e Hipertension ocular pigmentaria (HTOP).

e Glaucoma pigmentario (GP).

® Glaucoma pseudoexfoliativo (GPEX) u Overlap-
ping.

e Cirugfa o trauma intraocular (contundente o pe-
netrante).

e Glaucoma uveitico.

e TU. Intraoculares pigmentarios (quistes, melano-
ma).

Gonioscopia: en el angulo iridocorneal se aprecid

una hiperpigmentacion angular a nivel del trabé-
culo bilateral, homogénea y ocupando 360°.
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Figuras 2 y 3: Angulo iridocorneal: se observa hiperpigmen-
tacion de la malla trabecular bilateral, homogénea, ocupando
360°.

Curva de presidén intraocular:

6am: OD:19 mmHg
Ol: 17 mmHg

8am: OD: 18 mmHg
Ol: 16 mmHg

Tlam: OD: 17mmHg
Ol: 16 mmHg

17pm: OD: 16 mmHg
Ol: 14 mmHg
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Correcciéon paquimétrica: Fondo de ojo:

OD: 21 mmHg
Ol: 18 mmHg

Paquimetria:

Figura 6: Se observa huso de Krukenberg por retroilumina-
cion en lampara de hendidura.
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Figuras 4 y 5: se observan paquimetrias OD y O] 504/512
respectivamente.

Figuras 7: Retinografia a color AO, se observan papilas ro-
sadas de bordes netos, leve asimetria de excavacion papilar.
Excavacion OD 2/6 y Ol 3/6.
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En el fondo de ojo se observaron papilas rosadas
de bordes netos, leve asimetria de excavacion pa-
pilar, OD 2/6 vy Ol 3/6, mécula s/p en la periferia no
se observaron lesiones predisponentes de DR en AO.
Debido a la asimetria de excavacion papilar se
decidio realizar tomografia de coherencia dptica
(OCT) de papilas, donde se corrobord una norma-
lidad de la capa de fibras nerviosas (CEN) en AO.

Figuras 8 y 9: OCT de papilas OD y Ol respectivamente. Se
observa normalidad en la capa de fibras nerviosas (CFN) en
AQ.
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Perimetria de doble frecuencia (FDT):
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Figura 10: Perimetria de doble frecuencia (FDT) se observa
un resultado normal en AO.

Campo visual computarizado (CVC):
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Figura 11: Campo visual computarizado (CVC) OCTOPUS,
programa TOPR se observa un resultado normal en AO, curva
de Bebie normal AO.

Ultrabiomicroscopia (UBM):

Figura 12 y 13: U/trabiomicroscopia se observa concavidad
posterior del iris y mayor contacto iridozonular en AO. Resto
de las estructuras S/P.
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Discusion

El sindrome de dispersion pigmentaria (SDP) pue-
de estar asociado con hipertension ocular (HO) o
glaucoma (GP) y suele ser bilateral.

Hipertension ocular pigmentaria (HOP): Se define
como un SDP con PIO elevada vy sin neuropatia
optica glaucomatosa.

Glaucoma pigmentario (GP): Se define como un
SDP con una neuropatia éptica glaucomatosa.

El resultado de los estudios realizados al paciente
permitid descartar una HTOP y un GP, ya que el
mismo presentaba PIO < 21 mmhg en la curva dia-
ria y no presentaba una neuropatia dptica ni alte-
raciones en el CVC"237,

La uveitis anterior puede causar epitelitis del iris
pigmentado con liberacion de pigmento y depodsi-
to del mismo en las estructuras oculares. Se des-
cartd una dispersion de pigmento postuveitis ya
gue no presentaba APO positivos, vy al examen no
se encontraron alteraciones pupilares ni sinequias
anteriores y/o posteriores y angulares 78,

La cirugia intraocular, en particular, las lentes fija-
das en el sulcus (que se aproximan mas al iris) o
trauma (contuso o penetrante) pueden presentar
caracteristicas similares a un SDP, con defectos en
la transiluminacion del iris, células pigmentadas en
camara anterior, aumento de la pigmentacion en
la MT vy PIO elevada. Sin embargo el paciente no
presentaba APO de trauma ocular ni de cirugias
intraoculares®?7810.M

El sindrome de pseudoexfoliacion puede estar
asociado con defectos de transiluminacion del

iris, aumento de la pigmentacion de la MT de tipo
parcheada en un 50% suelen ser unilaterales y
P1O elevada. Sin embargo el paciente no presen-
taba depdsitos de pseudoexfoliacion, ni defectos
de transiluminacion del iris vy la dispersién del
pigmento angular era homogeéneo y ocupaba los
360° vy era bilateral 72,

También se descartd la presencia de una tumora-
cion intraocular pigmentada mediante goniosco-
pia y UBM donde ademas se logrd apreciar una
concavidad posterior del iris y un intimo contacto
iridozonular® 2.

Por lo tanto, podemos deducir que el paciente
presentaba un SDPP, cuya triada clasica es la pre-
sencia de pigmento en endotelio corneal (huso de
Krukenberg), aumento de pigmentaciéon de la MT
de tipo homogénea y ocupando 360° en AQ, v la
transiluminacion del iris en media periferia »23. Sin
embargo no presentaba el Ultimo signo, pero estu-
dios recientes de actualizacion de signos de SDP
y GP realizado por Kingsley 3demuestran que en

Arch. Argent. Oftalmol. 2019; 13: 53-60



algunas personas con iris muy pigmentados puede
ser dificultosa la visualizacion de este signo.

En cuanto a la epidemiologia lo padecen mas los
pacientes jovenes (30-50 anos), de raza caucasica
y miopes* 23 Sin embargo el paciente era emétro-
pe. Este estudio  también nos demuestra que un
12-42% de las personas que padecen esta enfer-
medad pueden ser emétropes (-1D / +1D).

El sintoma dudoso de esta enfermedad era la
presencia de cefaleas intensas esporadicas tran-
sitorias acompafadas de vision borrosa, pero el
paciente negaba que la aparicion de las mismas
fuera posterior al ejercicio fisico. Todos los estu-
dios refieren que se produce posterior al mismo.
Haynes®explica que existe una gran liberacion de
pigmento por un aumento del roce iridozonular,
edema corneal y PIO muy elevada que justificarian
los sintomas vy las fluctuaciones diurnas de PIO

de estos pacientes con respecto a otros tipos de
glaucoma’.

El tratamiento (TTO) del SDP y GP depende de

la clasificacion de Richter et al. definido en varias
etapas

e Dispersion de pigmento “inactiva” con PIO esta-
ble.

e Dispersion de pigmento “activa” con PIO estable.
e Dispersion de pigmento activa con glaucoma
progresivo y PIO elevada.

e Dispersion de pigmento inactiva con glaucoma
progresivo y PIO normal o elevada.

La dispersion del pigmento se definid como activa
cuando existe un:

e Aumento de la transiluminacion del iris.

e Aumento de la pigmentacion cornea.

e Aparicion de granulos de pigmento en la superfi-
cie del cristalino.

Si la dispersion de pigmento es inactiva y la PIO es
estable el TTO es expectante y se deben realizar
controles de PIO mediante curvas de presion y de-
teccion de cambios que indiguen dispersion activa
pigmentaria.

Si en cambio existe una dispersidon de pigmento
activa con PIO estable y con presencia de bloqueo
pupilar inverso (concavidad iridiana) se puede te-
ner un TTO expectante o, es muy discutido, el uso
de pilocarpina o iridotomia laser periférica (IPL).
La pilocarpina es la terapia ideal pero su uso es
muy controvertido ya que disminuye la PIO, redu-
ciendo la friccion iridozonular a través de la cons-
triccion pupilar y aumentar la salida del humor
acuoso, pero puede producir espasmo acomoda-
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tivo; aumenta el riesgo de DR vy puede llevar a la
formacion de cataratas.

Kurwa fue el primero en reportar el uso exitoso de
la IPL como terapia para SDP y GP en 1984 3714, Sin
embargo, la iridotomia no fue ampliamente acep-
tada como tratamiento porgue no se pudo ofre-
cer una explicacion fisiopatoldgica. No fue hasta
1991 que la IPL fue popularizada por Campbell 8
cuando observo que el efecto que producia era un
aplanamiento del iris.

El concepto de Campbell 3y Karickhoff 2° de con-
cavidad posterior del iris y blogueo pupilar inverso
como causa de la dispersion del pigmento, propor-
ciond la explicacion del efecto del tratamiento de
la IPL.

La IPL iguala la presion entre la cdmara anterior vy
la cdmara posterior, aliviando el blogueo pupilar
inverso, aplanando el iris, y revierte la inclinacion
posterior del iris 16:20:21.22 (Figs, 12 vy 13) de forma tal
que previene la liberacion adicional de pigmento 2.
Gandolfi y Vecchi 2 han demostrado que la IPL
evitd aumentos a largo plazo en la PIO en pa-
cientes con SDP. En su estudio, solo el 5% de los
0jos asignados al azar para tratamiento con IPL
tuvieron un aumento en la PIO mayor a 5 mmHg,
comparado con el 52% del grupo control, en un
periodo de dos afos. El efecto ventajoso de la
iridotomia fue mas significativo en pacientes < de
40 afos, probablemente porque la enfermedad

se encuentra en una fase activa en pacientes mas
jovenes.

Una IPL sola no es el tratamiento ideal de un SDP
/ GP, desafortunadamente, no tiene éxito en todos
los casos. No se observaron beneficios en la pre-
vencion o reduccion de progresion al CVC a largo
plazo en el SDP y GP 2627 No hay evidencia cienti-
fica, hasta el momento, para realizar IPL como tra-
tamiento en pacientes con SDP o GP debido a que
el efecto de la IPL es probable que sea Uutil soélo en
estadios activos de la enfermedad v si presenta
concavidad iridiana posterior significativa. Es poco
probable que la IPL sea beneficiosa en ojos que va
tienen dano trabecular permanente y/o glaucoma
progresivo porgue no reduce la PIO 25,

Es probable, por lo tanto, que la IPL sea benefi-
ciosa antes del desarrollo del GP, ofreciendo a los
pacientes con SDP un procedimiento profildctico
apropiado. Sin embargo, sigue siendo controverti-
do realizar este procedimiento en un paciente sin
la enfermedad manifiesta, particularmente porque
la IPL genera dispersion de pigmento que puede
danar aun mas la MT y/o causar picos elevados de
PIO como efecto adverso o secundario.
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Conclusiones

Se concluyd, por lo tanto, que el paciente presenta

un SDPP en fase inactiva. En este caso debemos

controlar la posible aparicion de la etapa de disper-
sidon pigmentaria activa y las cifras de PIO mediante
curvas de presion para determinar el momento de

realizar una IPL como tratamiento profildctico.

El ojo ideal para ser tratado con IPL seria aquel
que presente SDP con una concavidad posterior
iridiana y un aumento de la dispersion de pig-
mentos (fase activa) o un aumento de la PIO con

ejercicio o dilatacion pupilar con fenilefrina que se

corrobora en consultorio 3°.
Realizar un seguimiento mediante estudios com-

plementarios para la deteccion temprana de alte-

raciones en el nervio dptico y/o CVC.

Los autores de este articulo no tienen intereses

comerciales en ninglin material de los presenta-

dos en este articulo.
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