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Anomalia de Peters: actitud terapéutica
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Resumen

Presentamos un caso clinico y nuestra actitud terapéutica en un paciente de 1 mes de vida, de raza negra, afecto

de Anomalia de Peters bilateral.

Resum

Presentem un cas clinic i la conducta terapeéutica en un malalt d'un mes de vida, de raca negra, afecte d'’Anomalia

de Peters bilateral.

Summary

The authors present the clinical case of a 1 year old, black child with Peters anomaly. Surgical management is

discussed.

Los Sindromes de Clivaje de la cdmara anterior, lla-
mados también Disgenesia mesodérmica de iris y
cérneal, cursan con anomalia de la cornea, del iris y
del angulo iridocorneal, con diferentes formas de pre-
sentacion, seglin afecten la zona central, la periférica
0 ambas, y sean mas o menos severas. Son debidos
a una alteracion en el desarrollo embrionario del seg-
mento anterior?.

La Anomalia de Peters es un Sindrome de Clivaje
que se ha relacionado, en la mayoria de los casos, a
una mutacién en el gen PAX 6 del brazo corto del
cromosoma 11. Otros estudios demuestran su aso-
ciacion a otros trastornos genéticos®°. La mayoria
de casos son esporadicos, pero también se han des-
crito patrones de herencia autosémica dominante y
recesiva. En el 80% de los casos se presenta de
forma bilateral, aunque asimétrica, cursando con
alteracion de la cara posterior de la cérnea, del iris y
cristalino.

A nivel corneal se observa opacidad del estroma pos-
terior, Descemet y endotelio, con la periferia corneal
relativamente transparente. El iris presenta adheren-
cias a la periferia del leucoma. Pueden aparecer otras
alteraciones oculares, como sinequias posteriores,
microcérnea, microftalmia, cérnea plana, esclero-
cornea, coloboma de iris, cristalino adherido a endo-
telio corneal, persistencia de vitreo primario
hiperplasico, y entre el 50% y el 70% de los pacien-
tes padecen glaucoma®®.

Asimismo pueden aparecer alteraciones sistémicas
como hidrocefalia, hipoplasia pulmonar, fisura
palatina, malformaciones cardiacas y genitouri-
narias, diséstosis craneofacial y alteraciones
neurolégicas.

Stromland K. pone de manifiesto la asociacion de
Anomalia de Peters y el Sindrome alcoholico-fe-
taltl,
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Figura 1
Ambos ojos al mes de
edad (OD superior)

Figura 2.
Transplante multicapa de
membrana amniética Ol

Caso clinico

Paciente varén de raza negra que acudié a nuestro
servicio con 1 mes de edad presentando, en ojo de-
recho, opacidad corneal central y cérnea periférica
vascularizada, que no permitio visualizar la cdmara
anterior y en el ojo izquierdo, secrecion mucosa de
quince dias de evolucion, que enmascaraba una per-
foracién corneal central, con buftalmia (Figura 1).
La tonometria digital (la Unica practicable) indicaba
hipertension ocular bilateral, por lo que se instaurd
tratamiento hipotensor (betablogueantes).

Ante la situacién de urgencia del ojo izquierdo se
decidi6 ingreso hospitalario para iniciar antibiotico-
terapia via parenteral (Cefotaxima 100 mg./6h. EV y
Gentamicina 20 mg./24h. EV) y tépica (Ofloxacino
¢/6h.) y realizar transplante multicapa de membra-
na amnidtica para sellar la perforacién. Optamos
por esta técnica quirlrgica dado que habiamos obte-
nido muy buenos resultados hasta el momento en
otras indicaciones, creemos que es una técnica su-
perior a la del colgajo conjuntival y no disponiamos
de adhesivos titulares.

La primera capa era con finalidad de injerto (mem-
brana basal arriba) y la segunda con finalidad de re-
cubrimiento (membrana basal abajo) (Figura 2),
finalizando el acto quirirgico con tarsorrafia para
preservar la membrana amnidtica como minimo tres
semanas.

Al suturar la primera capa de membrana amnidtica
se pudo comprobar que el tejido corneal era
morfolégicamente anémalo??, fragil, recordando in-
cluso en el color, méas al iridiano que al propio de la
cdrnea. A las tres semanas de la cirugia se liberd la
tarsorrafia pudiendo comprobar que la membrana
amnidtica habia sido reabsorbida en su totalidad y la
perforacion corneal estaba cerrada.

A la edad de tres meses, se realizd6 una RMN para
conocer el estado de ambos globos oculares y plan-
tear la cirugia del ojo derecho (Figura 3). Esta ex-
ploracién nos permiti6 comprobar la presencia de
cristalino en ojo derecho, situado quizas algo ante-
rior, por lo que sospechamos que podia existir aniridia
y contacto del mismo con la cérnea. Asimismo se
constaté una marcada asimetria en el tamafo de
ambos globos oculares (clinicamente evidente) debi-
do al glaucoma asociado en el ojo izquierdo, por lo
que practicamos crioterapia transescleral.

Al 5° mes de vida realizamos, en ojo derecho, una
queratoplastia penetrante de 6.5 mm de diametro
(donante de 7 mm). Durante el acto quirlrgico se
confirmd la aniridia y la adhesion del cristalino (trans-
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parente) con la cara posterior de la cérnea, por lo
gue se procedid a su extraccion.

La evolucién fue satisfactoria hasta el 2° mes del
transplante (solemos retirar la sutura en este tiem-
po), momento en el que presentd un rechazo, que
fue controlado retirando los puntos (en dos sesiones,
con un intervalo de 15 dias), con corticoides topicos
(prednisolona c¢/6h. 8 dias) y orales (prednisolona
1mg/kg/dia), y antibidticos tépicos (Ofloxacino c/6
h.).

Posteriormente se pudo visualizar el fondo de ojo,
observando una excavacion papilar glaucomatosa.

La evolucién ha sido muy satisfactoria. A la edad de
11 meses, 6 m después de la queratoplastia, el in-
jerto esta transparente, a excepciéon de un leucoma
paracentral consecuencia del rechazo, con una agu-
deza visual con correccion dptica (+18) de 20/710,
seglin Test de Teller (test de mirada preferencial). El
ojo izquierdo esta permitiendo un correcto crecimiento
de la érbita, situacién ideal para la colocacion de
una prétesis en el futuro (Figura 4).

Discusion

La Anomalia de Peters representa una de las malfor-
maciones congénitas mas grave del polo anterior, y
obliga a un tratamiento quirlrgico precoz, multiple
en muchos casos, para conseguir el mejor desarro-
llo visual posible!3-15,

Estudios de Rezende, et al.'® ponen de manifiesto
que la causa mas frecuente de opacidad corneal con-
génita es la Anomalia de Peters (40,3%).

Podemos diferenciar dos formas. El Tipo | consiste
en opacidad central del estroma corneal, con
sinequias iridicorneales, generalmente a la periferia
del leucoma. En el Tipo Il se asocia la opacidad
corneal con las sinequias y adhesién del cristalino,
cataratoso o transparente. El Sindrome Peters Plus

Figura 3

Imagen de ambos ojos al
tercer mes de vida y
resonancia magnética
donde se observa una
protusién en el centro de
la cornea

Figura 4.
Evolucién de las corneas
a los 11 meses de edad
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se refiere a la anomalia de Peters que se presenta
con alteraciones sistémicas (hidrocefalia, hipoplasia
pulmonar, fisura palatina, malformaciones cardiacas
y genitourinarias, disostosis craneofacial y alteracio-
nes neurolégicas).

Las diferentes formas de presentacion de la Anoma-
lia de Peters no nos permiten establecer una pauta
terapéutica, ésta debera ser personalizada en cada
caso. En nuestro paciente hemos combinado el
transplante de membrana amniética, la crioterapia,
la queratoplastia penetrante y la extraccion del cris-
talino.

Todos los casos son pacientes con mal prondstico
visual, por lo que estamos satisfechos de nuestro
resultado, visién Gtil en un ojo y se mantiene la inte-
gridad del otro para tratamiento posterior (prétesis).
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