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Resumen

El queratocono es una de las enfermedades que con mas frecuencia se encuentra en la cérnea.

En las Ultimas décadas, gracias al desarrollo de nuevas herramientas diagnoésticas, se ha podido conocer mejor esta enfermedad y
diagnosticarla en fases incipientes.

A continuacién se resumen las diferentes clasificaciones que se han descrito de esta patologia.

Resum

El queratocon és una de les malalties que amb més freqliencia trobem a la cornia.
Els darrers anys i gracies a la millora en els equips diagnostics s’ha pogut conéixer millor la malaltia i diagnosticar-la en fases incipients.
Tot seguit fem un repas de les diferents classificacions que s’han descrit d’aquesta patologia.

Abstract

Keratoconus is a frequent corneal disease.

In the past years, we has been able to know better the illness due to new diagnostic equipment and it has helped us to diagnose it in
early stages.

In the following chapter we review the different classifications that have been described for this pathology.
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Concepto

El queratocono consiste en un proceso ectasico, progresivo y
asimétrico, que puede conducir a una pérdida de agudeza visual
significativa, en el que la cérnea adquiere una morfologia cénica
como resultado de un adelgazamiento del estroma no inflama-
torio. Como resultado, aparece un astigmatismo irregular que
puede ir asociado a miopfa y protrusion' (Figura 1).

En los Ultimos afos ha empezado a considerarse una patologia
con un importante componente inflamatorio, que sera tratado
en uno de los capitulos de esta monografia.

Suele debutar en la pubertad, y puede progresar hasta la tercera
o la cuarta década de la vida, cuando normalmente se estabiliza;
aungue también puede debutar de forma tardfa, y progresar o
detenerse a cualquier edad?

Habitualmente se presenta como entidad Unica, pero puede
asociarse a otras entidades como el sindrome de Down, amau-
rosis congénita de Leber y enfermedades del tejido conectivo.
Pacientes con queratoconos avanzados tienen una alta incidencia
de prolapso de la vélvula mitral (el 58%)°.

La atopia y el frotamiento han mostrado una fuerte asociacion
con el queratocono.

1. Concepto y clasificacion

Figura 1. Queratocono avanzado.

La incidencia varfa mucho de unas series a otras, yendo de 50 a
230 por 100.000 habitantes. La prevalencia es de 54,5 por 100.000
habitantes?.

La clinica puede ser muy variable, dependiendo de la severidad del
caso. En estadios precoces, la actividad metabdlica se encuentra
alterada, lo que conlleva una inestabilidad biomecénica y un es-
trechamiento de la cornea. A medida que la enfermedad progresa,
aparece la pérdida de tejido. A ello se suma una pérdida de la
correlacion entre la curvatura anterior y posterior de la cornea*.
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En queratoconos moderados a avanzados, es posible encontrar
los siguientes signos en la ldAmpara de hendidura:

— Adelgazamiento estromal (central o paracentral inferior, o
temporal inferior mas frecuentemente).

—  Protrusién cénica.

— Anillo de deposito férrico en torno al cono (anillo de
Fleischer).

— Lineas verticales finas en el estroma profundo (estrias de
Vogt).

— Nervios corneales prominentes.

— Cicatrices estromales anteriores.

—  Signo de Munson: distorsion del parpado inferior provocada
por la protusion de la cornea al mirar hacia abajo.

— Signo de Rizzuti: consistente en el estrechamiento de un
haz luminoso cuando se proyecta lateralmente sobre la
cornea’.

La aparicion de la topografia corneal ha permitido el diagnostico
de esta entidad en fases mas tempranas. Esta realiza una recons-
truccion tridimensional de la cornea. Con ella se consigue la eleva-
cion anterior y posterior de la cornea junto al mapa paquimétrico®.

En cuanto a los hallazgos topograficos que deben hacer sospechar
de un queratocono, se encuentran:

— Astigmatismo >5 dioptrias (D) +/- valores queratométricos
(K1/K2) >48 D.

— Kmaéax. >49 D.

— Paquimetria central (CCT, Central Corneal Thickness, espesor
corneal central) <470 micras.

— Asfericidad corneal =0,5 micras®. La superficie corneal es
asférica, yendo de ligeramente oblata a moderadamente
prolata. La mayoria de los estudios sugieren que la asferi-
cidad (Q) de la cornea humana va de -0,01 a -0,8 (media
-0,23 +/-0,08), medida en los 4,5 mm de la zona dptica’.

Para el diagnostico precoz del queratocono, es esencial examinar
la cara posterior de la cornea buscando cambios en la elevacion
posterior, ectasia y adelgazamiento estromal. Estos hallazgos
suelen ser los primeros cambios estructurales detectables, asi
como el remodelamiento epitelial, que puede esconder un cono
incipiente, enmascarando los primeros cambios en la superficie
anterior®. En la actualidad, se sabe que cambios en los patrones
de grosor epitelial corneal pueden ayudar en el diagndstico del
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queratocono en estadios preclinicos’. Un patron epitelial en ros-
quilla sugiere la presencia de un cono estromal subyacente®. Se
produce un adelgazamiento epitelial sobre el cono, rodeado de
un engrosamiento epitelial anular. La ausencia del patrén epitelial
en rosquilla indica que la anormalidad topogréfica no es debida
a un queratocono.

El queratocono en fases mas avanzadas va a mostrar un encur-
vamiento de ambas superficies anterior y posterior de la cornea.

Clasificacion
Se han descrito multiples clasificaciones en el queratocono.

— (lasificacion morfoldgica: en base a laimagen topografica':

— Oval: la ectasia afecta a uno o dos cuadrantes corneales,
con el dpex localizado generalmente inferior.
— Globo: se encuentra practicamente afectada la totali-
dad de la cornea.
— Pezodn: afectacion central, con cornea circundante
normal.
— Astigmadtico: astigmatismo en pajarita vertical consi-
derable, con asimetria inferosuperior.
— (lasificacién queratométrica o de Buxton: la gradacion del
queratocono va en funcion del valor queratométrico mas
curvo'

— Leve: K2 <45D.

— Moderado: 46 D <K2 <52 D.
— Avanzado: 53 D <K2 <59 D.
— Grave: K2 >60 D.

— (lasificacién paquimétrica: propuesta por Avitabile et al,
define un indice diagndstico de queratocono basado en
la relacion entre paquimetria central y periférica, obtenida
mediante biomicroscopia ultrasénica (UBM)™.

— Clasificacién de Hom: basada en la clinica y en el método
necesario de compensacion del error refractivo para al-
canzar la mejor vision':

— Queratocono incipiente: buena vision con gafas,
sombras retinoscopicas en tijera, con adelgazamiento
corneal incipiente y sin cicatrices

— Queratocono moderado: la visidn solo es buena con
lentes de contacto rigidas y el adelgazamiento corneal
es mas evidente, aunque la trasparencia corneal aun
se mantiene intacta.



— Queratocono severo: el adelgazamiento corneal es
muy severo, y aparecen cicatrices corneales que pro-
vocan mala vision con cualquier método de correccion.

— (lasificacion de Amsler-Krumeich'': una de las més utilizadas.
Combina valores de refraccién, queratometria, paquimetria
y hallazgos clinicos:

— Grado I: abombamiento excéntrico de la cdrnea con
miopfa y/o astigmatismo inducido <5 Dy queratome-
tria media central <48 D.
— Grado Il: miopia y/o astigmatismo inducido entre 5y 8
D, sin cicatrices centrales, con paquimetria en el punto
mas fino >400 micrasy con unalectura queratométrica
media central <53 D.
— Grado Ill: miopia y/o astigmatismo inducido entre 8
y 10 D, sin cicatrices centrales, con paquimetria en el
punto mas fino entre 300 y 400 micras, y con la lectura
queratométrica media central >53 D.
— Grado IV: refraccion imposible, cicatrices corneales cen-
trales, paquimetria en el punto méas fino <200 micras
y lecturas queratométricas centrales medias >55 D.
En 2006, Alio JL y Shavayek'? realizaron una revision de la clasifica-
cion de Amsler Krumeich, considerando valores de aberrometria
corneal. Describieron que el valor de Root Mean Square (RMS)
para el coma constituye un buen parametro para clasificar el
queratocono:

— Grado I: queratometria central media <48 D, RMS para
el coma corneal entre 1,5y 2 micras (para zona de 6
mm de didmetro), y ausencia de cicatrices.

— Grado ll: paguimetrfa central >400 micras, con lectura
queratométrica media central entre 48 Dy 53 D, ausen-
Cia de cicatrices corneales yRMS para el coma corneal
de entre 2,5y 3,5 micras (zona de 6 mm de didmetro).

— Grado lll: paguimetria central entre 300 y 400 micras,
lectura queratométrica media central entre 53 y 55
D, ausencia de cicatrices y RMS para el coma corneal
entre 3,5y 4,5 micras (parazona de 6 mm de diametro).

— Grado IV: paquimetrfa central <200 micras, lecturas
queratométricas medias >55 D, con cicatrices cornea-
les centrales y valores de RMS para el coma corneal >4,5
micras (para una zona de 6 mm de didmetro).

—  (asificacion de Ferrara Amsler:es una variante de la anterior, con-
sidera la mejor agudeza visual en lugar del error refractivo'':
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— Grado [: disconfort visual, agudeza visual con correc-
cion (AvVcc) >0,67, sin signos biomicroscopicos, con
lecturas queratométricas medias centrales <48 D y
ligera distorsiéon de las miras topogréficas.

— Grado lI: disconfort visual intenso, AVcc <0,3, anillo de
Fleischer, queratometrias centrales medias entre 48 y
52 D, con distorsion de miras topograficas.

— Grado lll: AVcc <0,2, estrias de Vogt, adelgazamiento
del dpex corneal y lecturas queratométricas centrales
entre 52y 58 D.

— Grado IV: AVcc <0,05, opacidades estromales, cicatri-
ces, ruptura de la membrana de Bowman, lecturas
queratométricas centrales >59 D e intolerancia a las
lentes de contacto.

La CLEK (Collaborative Longitudinal Evaluation of Kerato-
conus), en el 2006, introduce el KSS (Keratoconus Severity
Score), cuyo valor permite clasificar la severidad del que-
ratocono. Este indice es el resultante de los hallazgos bio-
microscépicos, topograficos, el poder corneal promedio
(ACP, Average Corneal Power) y el valor cuadratico medio de
las aberraciones corneales de alto orden (HORMS, Higher
Order Root Mean Square), calculadas para una zona de 6
mm de didmetro:'

KSS = 0 (no afecto):
— Sin cicatrices corneales por queratocono.
— Sin signos biomicroscépicos de queratocono.
— Patron topogréfico axial tipico.
— Potencia corneal media (ACP) < 47,75 D.
— Aberraciones corneales de alto orden <0,65 micras.
KSS =1 (no afecto). Topografia atipica:
— Sin cicatrices corneales por queratocono.
— Sin signos biomicroscépicos de queratocono.
— Patron topogréfico axial atipico (patrén irregular, paja-
rita asimétrica, o incremento de la curvatura superior
no mayor de 3 D con respecto a la ACP.

— ACP <48 D.

— Aberraciones corneales de alto orden <1,00 micras.
KSS =2 (sospecha de queratocono):

— Sin cicatrices corneales por queratocono.

— Sin signos biomicroscépicos de queratocono.

— Patron topografico axial con un drea aislada de incre-
mento de curvatura, ya sea inferior, superior o central.
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— ACP <49 D. - Mapas de curvatura axial y tangencial: imagen
— Aberraciones corneales de alto orden entre 1y 1,5 en nipple.
micras. — Queratometria mas plana >50 D.
- KSS = 3 (afectacion leve): — Mapas de elevacion anterior y posterior:imagen
— Puede tener hallazgos biomicroscépicos. de isla central.
— Sin cicatrices por queratocono. - Asfericidad 21,5.
— Mapa topogréfico compatible con queratocono. — Central con astigmatismo simétrico:
— ACP <52 D. - Astigmatismo refractivo: puede ser cualquiera,
— Aberraciones corneales de alto orden entre 1,5y 3,5 directo, inverso u oblicuo.
micras. - Mapa paquimétrico corneal: ectasia central, me-
—  KSS = 4. Queratocono moderado: nos de 0,6 mm desde el centro de la pupila hasta

. . : el punto mas delgado de la cornea.
— Hallazgos biomicroscépicos compatibles con quera-

tOCONO. - Mapas de curvatura axial y tangencial: imagen

) — en bow tie.
— Presencia de cicatrices corneales.

- Mapas de elevacion anterior y posterior:imagen
de astigmatismo asimétrico.
- Asfericidad <1,5.
— Paracentral con ejes topograficos mas plano y comatico
coincidentes (se deben estudiar ambos ojos para poder
determinar si existe 0 no un astigmatismo previo):

— Mapa topogréfico compatible con queratocono.
— ACP entre 52y 56 D.

— Aberraciones corneales de alto orden entre 3,5y 5,75
micras.

— KSS = 5. Queratocono avanzado:

— Hallazgos biomicroscépicos compatibles con quera-

— Astigmatismo refractivo: habitualmente inverso u
tocono.

) S oblicuo.
— Presencia de cicatrices corneales. o o
— Mapa paquimétrico corneal: localizacion paracentral

— Mapa topografico compatible con queratocono. )
pa topog P 9 o pericentral (hasta 2,1 mm).

- ACP >56 D.

_ ) — Mapas de curvatura axial y tangencial: imagen en
— Aberraciones corneales de alto orden >5,75 micras.

‘cruasan”.

— (lasificacion basada en fenotipos clinicos': Alfonso JF et al. . o " "
— Aberrometria total: imagen en “pomo de puerta”

describen esta clasificacion morfolégica basada en para- . ) ) . o
— Relacion eje topografico/eje comatico: coincidentes
<309,
— Paracentral con ejes topograficos mas plano y comatico
no coincidentes:

metros topograficos objetivables que tienen en cuenta
también la situacion de la cérnea previa al desarrollo de
la ectasia. Consideran que la ectasia se puede dar en una
cornea con o sin astigmatismo previo. Teniendo en cuenta

el astigmatismo topografico previo (valor y eje) y el punto — Astigmatismo refractivo: directo u oblicuo.
maés delgado de la cornea (localizacién y direccion de la — Mapa paquimétrico corneal: localizacion paracentral
ectasia) obtienen la clasificacion en fenotipos. (entre 0,7y 1,6 mm).
— Central hiperprolato: — Mapas de curvatura axial y tangencial:imagen en duck.
— Astigmatismo refractivo: puede ser cualquiera, — Aberrometria total: imagen en “manilla de puerta”
directo, inverso u oblicuo. — Relacién eje topogréfico/eje comético: no coinciden-
- Mapa paquimétrico corneal: ectasia central, entre tes, entre 30y 75° de divergencia.
0y 1 mm desde el centro de la pupila hasta el — Paracentral con ejes topogréficos més plano y comatico
punto mas delgado de la cérnea. perpendiculares:
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— Astigmatismo refractivo: directo en el tipo 1, inverso superficie de referencia denominada esfera de referencia realzada

en el tipo 2. (enhanced best fit sphere). Esta elimina los 3-4 mm de zona éptica
— Mapa paquimétrico corneal: localizacion paracentral centrados en el punto de minima paquimetria de la esfera de refe-
(entre 0,7 y 1,6 mm). rencia estandar. La exclusiéon de esta drea de los 8 mm de la esfera

— Mapas de curvatura axial y tangencial: imagen en  dereferenciada comoresultado una superficie de referencia mas
snowman, “con cabeza” identificable en el tipo 1,y  Plana,yquerefleja con mayor fiabilidad las porciones de la cornea
“sin cabeza”en el tipo 2. que se afectan menos con los cambios ectasicos, resultando en

una mayor separacion entre la zona ectdsica y la superficie de

referencia'*'® (Figuras 2 y 3).

— Astigmatismo topografico: directo.
— Aberrometria total: imagen en “aldaba de puerta”.
— Relacion eje topogréfico/eje comético: se pueden con-

siderar perpendiculares entre sf, con una divergencia /\
superior a 75°.

— (lasificacion ABCD: utiliza los datos obtenidos mediante Keratoconus fit with e
tomografiay pretende reflejar tanto los cambios anatémi- Best Fit Sphere New Reference Shape
cos que se dan en el queratocono como los funcionales.

El programa Belin-Ambrosio Enhanced Ectasia Display (BAD), que /—\
aparece en el Pentacam (OCULUS GmBH, Wetzlar, Germany), utiliza
los datos de elevacion anterior y posterior junto con la informacion Normalfit with Best Neemmnell e i
paquimétrica para resaltar los cambios ectésicos. La informacion Fit Sphere New Reference Shape
de la elevacion se compara con la esfera de referencia (BFS, Best Figura 2. Esfera de referencia (BFS, Best Fit Sphere) frente a esfera de referencia
Fit Sphere), tomada en los 8 mm centrales, y también utiliza una realzada (enhanced best reference surface).
Elevation (Front) Elevation (Back)
[F)r=7.53 Float, Dia=8.00 (B)r=6.28 Float, Dia=8.00
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Figura 3. Mapa de elevacion anterior y posterior con esfera de referencia estdndar frente a esfera de referencia realzada.
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Criterio ABCD . B C
ARC [ Paquimetria Cicatrizacion
(3 mm zona) (3 mm zona) mas fina

Etapa 0 >7,25 mm >5,70 mm >490 pmm >20/20 -
(<46,5D) (<59,25D) (=1,0)

Etapa l >7,05 mm >450 pm <20/20 —+++
(<48,0D) (<1,0)

Etapa I >6,35 mm >5,15 mm >400 umm <20/40 -4+
(<53,0D) (<65,5D) (<0,5)

Etapa lll >6,15 mm >495 mm >300 pmm <20/100 —+++
(<55,0D) (<68,5D) (<0,2)

Etapa IV <6,15 mm <495 mm <300 pmm <20/400 —+++
(>55,0D) (>68,5D) (<0,05)

ARC: Anterior radius curvature; PRC: Posterior radius curvature; BCVA: Best Corrected Visual Acuity.

Tabla 1. Clasificacion ABCD.
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Figura 4. Topometric/KC Staging.
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Figura 5. Mapa de progresion paquimétrica.

Para seguir esta clasificacion, se precisa de una tomografia con el
objeto de obtener lainformacion de la cara posterior, asi como de
la minima paquimetria, pudiendo conseguirlo con cualquier equi-
po tomografico (Scheimpflug, tomografia de coherencia optica)'’.

En esta clasificacion, la A representala curvatura en la cara anterior
de la cérnea, la B lo hace en la cara posterior, la C es el punto de
minima paquimetria y la D es la mejor agudeza visual corregida
(Tabla 1).

En el Pentacam se va a obtener una pantalla donde sale represen-
tado el estadio, denominada Topometric/KC Staging (Figura 4).

En el diagnoéstico del queratocono también resulta de utilidad
el mapa de progresion paquimétrica, el cual muestra el incre-
mento en el grosor corneal central a partir del punto de minima
paquimetria hacia la periferia (Figura 5). El corneal thickness spatial
profile muestra la paquimetria en datos absolutos, mientras que el
percentage thickness increase lo hace en porcentaje de progresion.

Esta curva se encuentra alterada en pacientes con queratocono.

En conclusién, se han descrito multiples clasificaciones para el
queratocono, pero gracias a la aparicion de los equipos tomo-
graficos, se pueden detectar queratoconos subclinicos y hacer un
adecuado seguimiento. La clasificaciéon ABCD pretende tener en
cuentadatos de la cara posterior de la corneay cubrir las multiples
posibilidades que tiene esta enfermedad en cuanto a la variacion
de la superficie anterior, posterior y paquimetria corneal.
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