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SINDROME AXENFELD-RIEGER. PRESENTACION DE UN CASO
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RESUMEN: Se presenta el estudio clinico de un caso representativo del Sindrome de
Axenfeld-Rieger. En el examen clinico se constatd corectopia, policoria, hipoplasia iridiana,
glaucoma, hipertelorismo, aplanamiento de la base de la nariz, hipoplasia maxilar, alteracio-
nes de la audicion, dermatitis y retraso mental moderado. En esta paciente se realizo trata-
miento quirirgico, trabeculectomia en ambos ojos, por presentar cifras de presion intraocular
elevadas.

Descriptores DeCS: IRIS[anomalias; ENFERMEDADES DEL IRIS.

Este sindrome representa un espectro adelgazamiento ligero del estroma hasta la
de desordenes del desarrollo caracteriza- marcada atrofia con formacién de aguje-
dos por una linea déchwalbeprominen- ros, corectopia y ectropién uveal. La
te desplazada en sentido anterior megalocérneay microcérnea pueden ocu-
(embriotoxon posterior), con fibras de iris rrir.
periférico unidas al embriotoxon poste- En ocasiones, se asocia a defectos de
rior, hipoplasia del iris y disgenesia de la los dientes y huesos faciales, piel
camara anterior que conduce a glaucoma periumbilical redundante, hipospadias y
en el 50 % de los casbs. anomalias de la glandula pituitatia.

Las condiciones referidas previamen-
te acerca de la anomalia de Axenfeld, ano-
malia de Rieger y sindrome de Rieger fre- Relato del caso
cuentemente se sobreponen, por lo que
ahora son agrupadas en una simple entidad  Escolar de 13 afios de edad, femenina,
conocida como sindrome de Axenfeld- blanca, que acude a consulta por disminu-
Rieger cién de la vision y presencia de varias pu-

El iris puede ser transiluminable. La pilas en ambos ojos. Presenta antecedente
hipoplasia de iris puede fluctuar desde un patolégico personal de asma bronquial y
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trastornos del aprendizaje. Recogemos Las presiones intraoculares en am-
como dato de interés la existencia de con- bos ojos eran elevadas, 36 mm HgOD y
sanguinidad (padres primo-hermanos). 42 mmHg Ol por lo que decidimos reali-
Al realizar el examen oftalmolégico ~ zar trabeculectomia en ambos ojos. Ac-
apreciamos hipertelorismo y aplanamiento tualmente la nifia presenta presiones
de la base de la nariz. La agudeza visual esintra-oculares normalesy evoluciona fa-
de 0,20D Yy 0,1 Ol que no mejora con crista- Vorablemente.
les. Presenta corectopia, policoria e iris En el examen clinico general encontra-
hipoplasico en ambos ojos, con alteracio- MOS qué presenta alteraciones de la audi-
nes méas marcadas en el OI. cién con audiometrias alteradas, implanta-
La biomicroscopia mostré en el OD; gion ba_jz_a de Ia; orej:as, hipopl_asia maxilar,
embriotoxon posterior, corectopia, policoria dermatitis de etiologia no precisada y retra-

e hipoplasia iridiana; en el Ol: embriotoxon o mental.

posterior, corectopia, hipoplasia iridiana con

zonas de atrofia marcada.
Fondoscopicamente encontramos

papilas palidas, con excavaciones 0,6 OD,. En nuestro caso la paciente presenta
0,8 Ol'y rechazamiento nasal de vasos. Se mapjfestaciones oculares y generales del
detecto en el campo visual aumento de la gjndrome de Axenfeld-Rieger, (fig.) enti-
mancha ciega OD y reduccion concéntrica gades que actualmente se unifican por te-
del campo visual a 15° Ol. ner patogenia idénticanigracién anéma-

En la gonioscopia observamos bandas |3 de las células de la cresta neural que ex-
de tejido que se extienden desde el iris peri- plica |a persistencia de los vestigios de
férico hasta una prominente linea de endotelio en la cara anterior del iris y la
Schwalbe y una insercion alta del iris, en la adherencia del iris en la linea de Schwalbe,
porcién posterior de la malla trabecular. asi como anomalias extraoculares

Discusion del caso

FIG. Sindrome
Axenfeld-
-Rieger.
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dentofaciales. y canal de Schlems o por cierre angular

El iris es anormal en ojos con sin- secundario a sinequias. El glaucoma apa-
drome de Axenfeld-Rieger, pero existen rece mas frecuente en pacientes con cam-
lineas de Schwalbe desplazadas en senti-bios iridianos centrales y en aquellos con
do anterior con procesos iridianos pronunciada insercién anterior periférica
periféricos, éste es el sindrome de deliris en la malla trabecular.
Axenfeld. Si los defectos del iris estan El glaucoma es dificil de controlar y
presentes, es clasificado como anomalia causa pérdida significativa de la visién en
de Rieger. La patologia del iris puede ex- un alto porcentaje de pacientes. La
tenderse desde un suave adelgazamientotrabeculectomia es el procedimiento de elec-
del estroma (iris hipoplasico) hasta la mar- cion en estos casés.
cada atrofia con formacion de orificios, Este sindrome se asocia con muchas
corectopia y ectropion uveal. Cuando la anomalias sistémicas, en particular aquellas
corectopia esta presente, la pupila es des-que envuelven defectos del desarrollo de
plazada hacia la adhesion iridocorneal. La los dientes y huesos faciales. Los defectos
atrofia y formacion de agujeros tipicamente dentales pueden incluir reduccién en el ta-
ocurren en el cuadrante alejado de la direc- mafio (microdontia), una disminucién en el
cion de la corectopid? ndmero y dientes espaciados (hipodontia)

Otras anomalias oculares pueden ocu- y ausencia focal de dientes (oligodontia o
rrir con frecuencia que incluyen: estrabismo, anodontia). Las anomalias faciales pueden
catarata, quistes dermoides, desprendimien-incluir hipoplasia maxilar con aplanamien-
to de retina, degeneracion macular, to de la cara media, inclinacién del labio
colobomas coriorretinianos, hipoplasia superior y prominente labio inferior.
coroidea e hipoplasia de la cabeza del ner- Hipertelorismo, telecantus y nariz ancha y
vio 6ptico? aplastada?®

El glaucoma es posible que se mani- Otras alteraciones menos frecuentes
fieste durante la infancia, mas cominmente oueden asociarse como deficiencia de la
en la infancia tardfacomo es el caso de hormona del crecimiento y corta estatura,
nuestra paciente; se produce a causa deltrastornos del corazén, del oido medio, de-
desarrollo incompleto de la malla trabecular ficiencia mental, al binismo oculotaneo y

variedad de desordenes neuroldgicos y
dermatolégicos.

SUMMARY: A clinical case report is presented, which is representative of Axenfeld-Rieger
syndrome. Clinical examination demonstrated corectopia, polycoria, radial hypoplasia, glau-
coma, hypertelorism, flattening of nose bases, maxil larynhypoplasia, hearing disorders, der-
matitis, and moderate mental retardation. This patient was undergoes to surgical treatment,
trabeculotomy in both eyes, because of high figures of intraocular pressure.

Subject headings: IRIS| abnormalities; IRIS DISEASES.
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