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Resumen

Se describen los cambios endoteliales en una paciente que presenta una Atrofia Esencial Progresiva de iris que
afecta a ambos ojos, comparandolos con los hallazgos encontrados en las escasas publicaciones existentes sobre
las alteraciones endoteliales que presentan los pacientes con sindromes I.C.E. explorados con microscopio confocal.

Resum

Es descriuen els canvis endotelials a una malalta que presenta una Atrofia Essencial Progressiva de I'iris qu’afecta
amb-dos ulls, comparan-los amb les troballes trobades a les escasses publicacions que tracten les alteracions
endotelials que presenten els pacients amb sindrome |.C.E. explorats amb microscopi confocal.

Summary

The changes endoteliales is described in a patient that presents a Progressive Essential Atrophy of iris that affects
to both eyes, comparing them with the discoveries found in the scarce existent publications on the alterations
endoteliales that the patients present with syndromes I.C.E. explored with microscope confocal.

Los sindromes iridocérneo endoteliales (sindromes
ICE) son cuadros clinicos caracterizados por la afec-
tacion, en mayor o menor grado, de la cornea, iris y
angulo de la cAmara anterior. Son de evolucion pro-
gresiva, habitualmente unilaterales y no heredita-
rios, que afectan con mayor frecuencia al sexo
femenino.

Se distinguen tres cuadros clinicos: la atrofia esen-
cial progresiva de iris, el sindrome de Chandler y el
sindrome de Cogan-Reese, cuyo prondstico depende
de la severidad de la afectacién corneal y de la pre-
sencia de glaucoma secundario?.

Diferentes estudios sugieren que la base etioldgica
es comun para los distintos sindromes y radica en
una anormalidad endotelial*-#. Dicha anomalia con-
siste en un cambio fenotipico de la célula endotelial
que le hace adquirir caracteristicas epiteliales (célu-

las ICE). Estudios inmunocitoquimicos demuestran
que estas células expresan el mismo perfil de mar-
cadores de diferenciacion que las células limbicas
normales®.

La microscopia confocal es un método de explora-
cién recientemente introducido en oftalmologia que
permite la visualizacion in vivo de las distintas capas
celulares de la cdrnea®. Es una exploracion no invasiva,
rapida y relativamente sencilla. Existen pocos traba-
jos publicados?® que describan los hallazgos con
microscopia confocal en los sindromes ICE. Bésica-
mente consisten en la descripcién de las anomalias
de las células endoteliales (polimegatismo y dismi-
nucion del nimero de células endoteliales normales)
gue coexisten con células de aspecto epitelial (célu-
las ICE). Estas células presentan una inversion del
patrén luz/oscuridad de la célula endotelial normal,
mostrando nucleos hiperrefringentes y cuerpos celu-
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lares oscuros?, cambios descritos también con
microscopia especulart. También pueden apreciarse
estructuras hiperrefringentes tanto en areas del
endotelio como en planos adyacentes preendoteliales.

Presentamos el caso de una paciente con un cuadro
de atrofia esencial progresiva de iris bilateral, que
acudié a consulta por un cuadro de molestias
inespecificas entre las que destacaba la fotofobia
matutina. En la exploracién con lampara de hendi-
dura se aprecia un agujero de todo el espesor del
iris, con forma oval y localizacién temporal en el ojo
derecho, acompafado de una leve corectopia debi-
da a sinequias anteriores nasales (Figura 1a). En el
0jo izquierdo se observan dos zonas de atrofia del iris
superotemporal, con leve corectopia inferotemporal
(Figura 1b). La paciente no presentaba hipertension
ocular ni edema corneal.

Se realiz6 una exploracion con el microscopio confocal
(Confoscan P 4) con objetivo de contacto 40x/0,75
en ambos ojos. Los hallazgos coinciden con los des-
critos?®. Se aprecian muy bien las denominadas cé-

lulas ICE (Figura 2ay 2b), con inversion del patrén
tipico de la célula endotelial (ntcleos hiperrefrin-
gentes). Las alteraciones de las células endoteliales
“normales” incluyen una alteracion del tamafio y for-
ma, junto a una disminucion del nimero.

La microscopia confocal puede resultar de gran ayu-
da en el diagnéstico de los sindromes ICE, sobre
todo en los casos del sindrome de Chandler, donde
el edema corneal puede dificultar el examen del
endotelio mediante microscopia especular. La
microscopia confocal permite imagenes de alta re-
solucién de las células de todas las capas de la cor-
nea, incluso con edema corneal entre leve y
moderado.

Estos hallazgos tipicos de los sindromes ICE han sido
descritos también en la Distrofia Polimorfa Posterior
(DPP), tanto mediante microscopia confocal” como
con microscopia especular®®. En la DPP los hallaz-
gos son bilaterales como en el caso descrito en este
trabajo, si bien no existe afectacion del iris, predo-
minando los cambios corneales.

Figura 1.

Imagen a: OD de la
paciente. Se aprecia
un agujero en la zona
temporal del iris que
ofrece el aspecto

de una policoria,

con leve corectopia
hacia el lado nasal
Imagen b: Ol de la
paciente. Son visibles
dos areas de atrofia
en el iris superior

y temporal, con
corectopia inferior

y temporal

Figura 2.

Imagen a: Endotelio
del ojo derecho

con polimegatismo

y pérdida de la
hexagonalidad

de células con nucleos
hiperrefringentes
(flechas). Corresponden
a un patron epitelial
(células ICE)
Imagen b: Endotelio
del Ol. Se aprecian
mejor los cambios
descritos
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En el caso de la paciente estudiada, las células ICE
tienen el aspecto de células endoteliales anormales
pero relativamente regulares, que recuerdan la ar-
quitectura normal del endotelio. Estos hallazgos pue-
den representar las fases iniciales 0 menos avanzadas
de la enfermedad, tal y como apuntan las publica-
ciones de Cavanagh'® y Chiou?. En otros pacientes el
endotelio aparece muy desorganizado, con multiples
células irregulares de nicleo hiperrefringente y abun-
dante presencia de estructuras hiperrefringentes.
Suele tratarse de pacientes con mayor tiempo de
evolucion, lo cual apoyaria la teoria de que las célu-
las ICE son el resultado de una metaplasia endotelial.
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