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RESUMEN

El sindrome de pseudoexfoliacion es un desorden sistémico de la matriz extracelular
relacionado con la edad, que no solo causa glaucoma crénico de angulo abierto y
catarata, sino que también se relaciona con complicaciones intraoculares
espontaneas y quirdrgicas. Las investigaciones recientes han permitido entender
sus efectos en tejidos oculares al mejorar los criterios diagnésticos, aplicar nuevos
tratamientos y desarrollar nuevas estrategias preventivas para disminuir las
complicaciones quirurgicas. Los nuevos conceptos de patologia genética describen
al sindrome de pseudoexfoliacion como una microfibrilopatia que involucra al factor
de crecimiento B-1, el estrés oxidativo y el dafio a los mecanismos de proteccion
celular. Se hace una valoracion clinica y quirdrgica del glaucoma y la catarata en
presencia de pseudoexfoliacion.

Palabras clave: sindrome de pseudoexfoliacion, glaucoma, catarata,
complicaciones quirurgicas.

ABSTRACT

Pseudoexfoliation syndrome is an age-related generalized fibrotic matrix disorder,
which may not only cause chronic open angle glaucoma and cataract, but also a
range of other serious spontaneous and surgical intraocular complications. Recent
research studies have led to better understanding of effects of the pseudo
exfoliation process on ocular tissues by refining diagnostic criteria, applying new
therapeutic regimes, and by developing new preventive strategies to reduce
surgical complications. The new pathogenetic concepts describe pseudoexfoliation
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syndrome as microfibrillopathy involving transforming growth factor-B1, oxidative
stress, and impaired cellular protection mechanisms. A clinical and surgical
evaluation of glaucoma and cataract in patients with pseudoexfoliation was
presented in this article.

Key words: pseudoexfoliation syndrome, glaucoma, cataract, surgical
complications.

INTRODUCCION

La pseudoexfoliacion (falsa exfoliaciéon) adquiere este nombre porque se parece a
un trastorno ocular previo que se conocia al estudiar los ojos de los antiguos
sopladores de vidrio en los que se encontraba exfoliacion en la capsula anterior,
debian mirar el fuego y el vidrio candente, y su cristalino sufria una sobrecarga de
radiacion infrarroja. El calor alteraba la capsula del cristalino, que es un tejido de
sostén formado principalmente por colageno y otras proteinas. Estas proteinas
perdian su organizaciéon compacta y se separaban en capas, en diminutas laminas.?

El sindrome de pseudoexfoliacion recuerda la exfoliacion de los sopladores de
vidrio. Es un trastorno relacionado con la edad, caracterizado por la produccion y
acumulacion progresiva de pequerfios depdsitos blanquecinos (como una «caspita»
que se desprende de la capsula) en varios tejidos (ojo, piel y tejido celular
subcutaneo, pulmones, higado, corazon, vasos sanguineos), por lo general
proteicas, generadas de forma andémala por el propio organismo, y aunque afecta a
todos los tejidos, se manifiesta de forma especial en el globo ocular. Son mas
comunmente vistos en el borde pupilar y en la superficie anterior de la capsula del
cristalino. Lindberg fue quien describié por primera vez el sindrome de
pseudoexfoliacion en 1917.2 Posteriormente se le conocié como sindrome
pseudoexfoliativo cuando en 1954 Dvorak,® junto con Sunde en 1956, demostraron
que dicho material no procede de la capsula anterior del cristalino como lo habia
propuesto Vogt.

Se define actualmente como un desorden generalizado de la matriz extracelular,
relacionado con la edad, asociado a una producciéon y acumulaciéon excesiva de un
material fibrilar extracelular (material PEX), dentro y fuera del ojo.*

Segun estudios epidemioldgicos es responsable del 20 25 %, de los glaucomas de
angulo abierto y representa la causa conocida mas frecuente en todo el mundo. Su
prevalencia es de 10 a 30 % en pacientes mayores de 60 afios y no hay predominio
por sexo.®

El fallo est& en la sintesis de un tipo de colageno. El coldgeno es una proteina de
gran tamario; forma grandes mallas y es la base de los tejidos de sostén del
organismo, presente en ligamentos, tendones, huesos, membranas basales de
epitelios, y de una u otra manera en casi todos los 6érganos del cuerpo. El colageno
anomalo forma parte de las estructuras de sostén del cristalino, principalmente la
capsula y la zénula.

En el caso de la pseudoexfoliacion (PSX), el material de depdésito esta formado por
microfibrillas de un compuesto similar a la elastina, una proteina estructural
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presente en muchos tejidos, entre ellos los vasos sanguineos, y también en el ojo,
pero a diferencia de esta, no tienen ninguna funcion beneficiosa y si un buen
numero de consecuencias negativas, como es obstruir los conductos naturales de
drenaje, y los pequefios vasos sanguineos. Tiene efectos inflamatorios y
destructivos, que determina cuadros de isquemia, uveitis y dislocacion del
cristalino, por rotura de las fibras de la zénula de Zinn.

No se conoce exactamente la causa. Tiene una fuerte asociacion genética,
microfibrilopatia que involucra al factor de crecimiento B-1. El estrés oxidativo y el
dafio a los mecanismos de protecciéon celular estan relacionados con la edad,
aunque se sospecha que algun factor ambiental también influye (predisposicion
genética + desencadenantes externos, en principio).%”

Hay localizaciones geograficas en donde es un cuadro muy frecuente, como en
Espafia. En otros lugares la pseudoexfoliacion es una rareza. Son mas frecuentes
después de la 4ta. década de vida, primero en un ojo, lentamente progresiva y
puede cursar sin sintomas y sin alterar la vision.

A nivel ocular, la pseudoexfoliacion esta asociada a glaucoma pseudoexfoliativo, a
catarata con subluxacioén del cristalino y obstrucciéon de la vena central de la
retina.®® Los ojos con PEX tienen mayor frecuencia de complicaciones durante la
cirugia debido a la debilidad zonular y pobre dilatacién pupilar. Es muy complicado
maniobrar un cristalino que no esta bien sujeto durante la cirugia.1®

MANIFESTACIONES OCULARES

El signo caracteristico de la PEX es la produccién patolégica y acumulacion de un
material fibrilar extracelular en los tejidos del segmento anterior. Este material es
de produccion multifocal por varios tipos de células incluyendo las células
precuatoriales del epitelio del cristalino, del epitelio ciliar no pigmentado, endotelio
trabecular, endotelio corneal, células vasculares endoteliales y células del iris.?

Clinicamente el hallazgo principal es un depdsito blanquecino compuesto de
material exfoliativo en el iris y en la superficie anterior de la capsula del cristalino.
El roce del borde pupilar produce caracteristicamente un barrido del material de
exfoliacion en la capsula del cristalino y forma un anillo que se observa mejor
cuando la pupila se encuentra en midriasis® (Fig. 1).

Fig. 1. Depdsito blanquecino en la cara anterior del cristalino.
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También existe la posibilidad de detectar depdsitos del material en el endotelio
corneal, ademas de cambios morfoldgicos y de densidad en las células endoteliales.

El iris es rigido, con disminucién de sus propiedades de dilatacion, por el depésito
de fibras de PEX en el estroma y en los tejidos musculares, asi como los cambios
degenerativos en el estroma, que incluyen los musculos del esfinter y el dilatador.
Mediante la técnica de transiluminacion, el iris se puede observar con atrofia
peripupilar por una alteraciéon en las células productoras del pigmento (Fig. 2).

Fig. 2. Alteraciones en el borde del iris y retroiluminacidn.

Otro hallazgo importante a la exploracion oftalmoldgica es hipertension ocular y/o
glaucoma, ya que el material de exfoliacién bloquea el trabéculo. Varios estudios
han demostrado que el sindrome de pseudoexfoliacidon es un factor de riesgo
significativo para desarrollar glaucoma en pacientes con hipertensién ocular.1?13

¢POR QUE DEL GLAUCOMA PSEUDOEXFOLIATIVO?

El material no solo esta en la capsula y el iris; quedan en suspensiéon en el humor
acuoso y circulan con él hasta la zona de drenaje: el trabéculo. Al irse acumulando
el material pseudoexfoliativo en el trabéculo se dificulta la salida del liquido por un
efecto mecanico de bloqueo que puede condicionar aumento de la presion
intraocular. Cuando esta presiéon aumentada durante afos dafia el nervio 6ptico,
hablamos de glaucoma.#

No siempre que hay pseudoexfoliacion se esta en presencia de glaucoma
pseudoexfoliativo. Pueden pasar muchos afios entre el diagndéstico de
pseudoexfoliacion y que aumente la presioén intraocular, pero a un paciente con
este hallazgo hay que hacerle revisiones periédicas de presion intraocular.

La asociacion de PEX con aumento de la presion intraocular (glaucoma
pseudoexfoliativo) se incrementa con el tiempo de evoluciéon del cuadro. En
comparacion con el glaucoma primario de angulo abierto, el dafio 6ptico es mas
pronunciado en ojos con esta patologia al momento del diagnéstico y la respuesta a
los tratamientos medicinales es pobre. Aunque la respuesta al tratamiento laser
argon y cirugia filtrante es similar entre ambos tipos de glaucoma, existen indicios
de que la trabeculoplastia laser tiene mejores resultados en el glaucoma
pseudoexfoliativo que en el glaucoma primario de angulo abierto.*5:16

256
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Oftalmologia. 2014;27(2):253-263

¢POR QUE ES UNA CATARATA COMPLICADA?

Sin dudas por dos elementos muy significativos que constituyen sus factores de
riesgos mas importantes:

1. Mala dilatacion pupilar debido a la isquemia iridiana que acompafa al sindrome,
asi como a la infiltracion del iris por material extracelular que produce una
obstruccién mecanica a la dilatacion.

2. Debilidad zonular progresiva que aumenta en cataratas duras, edad avanzada,
glaucoma y mala dilatacion pupilar.

Los pacientes con sindrome de pseudoexfoliacidon representan un gran reto para el
cirujano de segmento anterior por la alta incidencia de complicaciones. Algunos
autores tienen controversias en cuanto a las diferentes técnicas quirurgicas en el
manejo de cataratas con sindrome de pseudoexfoliacion.'” La técnica ideal en ellos,
aunque se plantea que es la facoemulsificacion con implante de lente intraocular
(L10), debe personalizarse y hacer la cirugia que mas se domine y que menos
riesgo de complicaciones ofrezca.

Las estructuras de sostén suelen conservar la suficiente integridad para que el ojo,
en situacion normal, no sufra problemas. La capsula y la zénula van debilitandose
con el paso de los afios en el ojo con pseudoexfoliacion. Eso podria condicionar un
desplazamiento del cristalino (o de la lente intraocular, si esta operado de
cataratas) relacionado con la debilidad zonular, pero esta complicacién es muy rara.

Durante la cirugia de catarata se manipulan espacios y tejidos oculares; se
producen cambios de presion que los tejidos de sostén del cristalino deben
aguantar. Una capsula y una zénula normales suelen aguantar sin problemas, pero
en un ojo con pseudoexfoliacion estas estructuras estan debilitadas.

Se propone tener un especial cuidado en algunos pasos durante la cirugia de
facoemulsificacion en pacientes con sindrome de pseudoexfoliacion; por ejemplo, la
pupila con pobre dilatacién puede ser manejada de varias maneras incluyendo
iridotomias en sector, con anillo de iris o con el dilatador de pupila deBeehler.

El tamafo ideal de la capsulorrexis es de 5,5 a 6,0 mm con la finalidad de disminuir
la incidencia de fibrosis capsular. La hidrodiseccion requiere de maniobras
cuidadosas y gentiles en multiples localizaciones.!®

Durante la facoemulsificacion se deben extremar las precauciones al manipular el
nucleo para evitar rupturas zonulares. Asimismo, durante la aspiracion de restos
corticales esta la mayor amenaza para la zénula, ya que la mayor fuerza de
traccion puede estar localizada en la zénula en este paso. Algunos autores?!®
recomiendan que la limpieza cortical no se realice en estos casos hasta la
colocacion de la lente. La aspiracion de los residuos corticales es mas segura
después de la implantacion de la LIO porque la lente estabiliza la bolsa capsular.
Algunos autores?® sugieren el uso de anillos de tensién capsular, y colocarlos
después de realizar la capsulorrexis circular continua o después de realizada la
facoemulsificacion, previo al implante del LIO.

Estas complicaciones son consecuencia, tanto de mecanismos directos (debilidad
zonular), como indirectos (pobre dilatacion pupilar). Estudios inmunohistoquimicos
han demostrado la presencia de enzimas lisosomales en los agregados de este
material, que mediante un mecanismo proteolitico favorecerian la desintegracion
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zonular que se manifiesta clinicamente como facodonesis. En estadios mas
evolucionados puede producirse una luxacion espontanea del cristalino a cavidad
vitrea o a cAmara anterior.?°

CONSIDERACIONES QUIRURGICAS

La dificultad de la cirugia va a depender del grado de dilatacion pupilar, pero en
mayor medida del grado de debilidad zonular; por esto nos encontramos con
pacientes pseudoexfoliativos en quienes la cirugia resulta muy sencilla, y otros con
cirugia sumamente complicada, sobre todo con cataratas muy duras, con
importante inestabilidad zonular y mala dilatacion pupilar.

La cirugia de catarata en pacientes pseudoexfoliativos requiere consideraciones
especiales. Revisemos lo planteado por los doctores Lorente Moore y de Rojas
Silva:?*

a) Estudio preoperatorio.

- Es necesario para evitar el mayor niumero de sorpresas intraoperatorias y
escoger un plan quirdrgico.

- Valorar un posible glaucoma y el estado del nervio 6ptico.

- Dilatar la pupila con las mismas gotas que se utilizaran en el quiréfano para
conocer exactamente el grado de dilatacion y saber si se necesitara algin
método mecanico para conseguir una dilatacion adecuada.

- Comprobar si existen signos de inestabilidad zonular (facodonesis,
iridodonesis), subluxacién que comienza por la zona superior.

Cada paciente es diferente, y dependiendo de la exploracion previa se tendra un
plan quirdrgico diferente, pero hay aspectos recomendados como son la dilatacion
con tropicamida y fenilefrina al 10 % y el uso de antinflamatorios no esteroideos
previamente.

b) Plan quirdrgico protocolizado.

- La incisién principal es recomendable realizarla en el lado temporal, ya que la
inestabilidad zonular comienza por la zona superior.

- Se debe utilizar combinadamente un viscoelastico cohesivo y otro dispersivo.

- La mayoria de las veces la midriasis es insuficiente. Hay que recurrir a métodos
mecanicos: estiramientos, retractores de iris o anillo, esfinterectomias.

- La capsulorrexis debe ser amplia y realizarse alrededor de 6 mm: de no ser
posible se amplia después de la cirugia o se hacen capsulotomias relajantes con
laser después de la cirugia.

- Es necesario garantizar la hidrodiseccion en todos los cuadrantes. Antes de
comenzar la facoemulsificacion es importante estar seguros de que el nucleo rota
libre dentro del saco.

La técnica de facoemulsificaciéon a realizar depende de la dureza de la catarata. Es
primordial no empujar el nucleo; se debe emplear la técnica que mas se domine.
Generalmente se recomienda el ultrachopper de Escaf.
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Lo importante es no aumentar la debilidad zonular. Para esto se deben usar
parametros que no produzcan fluctuaciones de cadmara, realizar cirugias de
pequefias incisiones, evitar colapsos al sacar los instrumentos, donde es necesario
en ocasiones inyectar viscoelastico por la paracentesis antes de retirarlos y no
producir presion mecéanica sobre el cristalino.

El anillo capsular es un elemento imprescindible en pacientes pseudoexfoliativos. La
funcion es distribuir la traccion sobre toda la zénula evitando que se concentre en
una Unica zona y, aunque proporciona estabilidad a la zénula, no siempre evita que
aumente la subluxacion; tampoco elimina la contraccién capsular postquirdrgica y
la posible luxacién tardia del complejo saco capsular lente intraocular.

Existe cierta controversia en cuanto al momento mas apropiado para implantarlo:
antes de empezar la facoemulsificacion o al terminar la irrigacién-aspiracion de
masas. Usarlo antes aumenta el desplazamiento del saco capsular, aumenta la
elongacién y la tension zonular y dificulta la cirugia, especialmente la aspiraciéon de
las masas corticales; después de la aspiracion, facilita los pasos quirargicos, pero
puede ser demasiado tarde.

Implantarlo lo mas tarde que se pueda y tan pronto como se deba. El anillo se debe
implantar siempre en la direcciéon donde se encuentra la maxima inestabilidad
zonular con el fin de no aumentarla. Cuando la subluxaciéon es mayor de 4 horas los
anillos no son eficaces y se deben emplear retractores capsulares para sujetar la
capsula durante la facoemulsificaciéon, y posteriormente mediante un anillo de
Cionni suturarlo a esclera.

La irrigacion aspiracion debe ser realizada con movimientos tangenciales para
producir menos estrés en la zénula. La técnica bimanual facilita la eficacia en este
paso quirdrgico, ya que se tiene acceso a los 360° capsulares.

El pulido de la capsula posterior requiere toda la atencion. Realizarlo solamente los
6 mm centrales. El resto capsular conviene no aspirarlo para permitir la fusion
capsular y evitar asi la migraciéon de las células ecuatoriales hacia el centro de la
capsula posterior.

La lente intraocular a implantar debe ser de maxima biocompatibilidad (acrilica
hidréfoba) para disminuir la posible inflamacion, y de bordes cuadrados para
disminuir la opacidad de la capsula posterior.

¢) Control posquirdrgico.

Es mas insidioso y requiere una mayor vigilancia por el aumento de posibles
complicaciones. Estas se pueden dividir en tempranas y tardias. Entre las
tempranas se encuentran:

- Inflamacion por la ruptura de la barrera hematoacuosa, que aumentara cuanto
mayor haya sido el traumatismo sobre el iris.

- Presencia de sinequias.
- Picos tensionales.

- Edema corneal, ya que la pseudoexfoliacion presenta alteraciones endoteliales
que favorecen su aparicion.

La contraccion capsular es otra complicacion temprana que, de no tratarla, puede
dar lugar a una cascada de complicaciones. Sabemos que la contraccion ocurre
durante el primer mes; por lo tanto, se debe vigilar dilatando al paciente mas o
menos a la tercera semana (Fig. 3).
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En caso de que se produzca hay que hacer 4 - 5 capsulotomias relajantes en el
reborde de la rexis con el laser Yag; es una maniobra sencilla y eficaz (Fig. 4).

Fig. 3. Contraccion capsular.

Fig. 4. Capsulotomia posterior con yag laser.

La contraccion es mayor cuanta mas inflamacién existe y mayor es la debilidad
zonular. No tiene relacion con el tamafo previo de la rexis. La contraccion, ademas
de producir un desplazamiento de la lente, también debilita progresivamente la
z6nula.

Entre las complicaciones tardias se destaca la luxacion tardia espontanea del
complejo lente - saco capsular. Es la mas espectacular. Responde a una zonulopatia
progresiva asociada a capsulorexis (no estan descritas sin ella) y pseudoexfoliacion.
El anillo capsular no impide la luxacion y es importante ante los primeros signos de
seudofacodonesis suturar el haptico o anillo a la esclera. En los casos
excesivamente avanzados no hay mas remedio que extraer todo el complejo y
realizar un implante secundario.

En el periodo posoperatorio inmediato, es posible encontrar hifema, aumento
transitorio de la presion intraocular, edema corneal leve y crénico o un importante
grado de inflamaciéon que puede llegar a formar membranas de fibrina sobre el
lente intraocular.
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Los hallazgos de las complicaciones tardias comprenden sinequiasposteriores,
opacidad de la capsula posterior, edema macular cistoide, iritisrecidivante, atrofia
sectorial del iris y las derivadas del sindrome de contraccion capsular, como
traccion zonular, desplazamiento del lente intraocular y desprendimiento de retina.

La existencia de un sindrome de pseudoexfoliacion presupone precauciones
especiales y cirugia precoz de catarata, aunque la extraccion del cristalino no
suprime la produccion de material exfoliativo en el 0jo.?%24

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Dentro de los diagndsticos diferenciales del sindrome de PEX se encuentran el
sindrome de dispersion de pigmento, la uveitis, la diabetes y el glaucoma crénico
de angulo estrecho.

Los pacientes con sindrome de dispersion de pigmento, a diferencia del PEX, son
mas jovenes y tienen mayor cimulo de pigmento en estructuras angulares y una
configuracioén diferente del pigmento sobre el estroma del iris (depdsitos de
Krukenberg). En el caso de la uveitis, esta se puede diferenciar del PEX, ya que en
el primer caso hay depdésitos focales de pigmento en estructuras angulares y
sinequias anteriores periféricas. Otro diagnostico diferencial lo constituye la
verdadera exfoliacion de la capsula del cristalino, la cual se presenta por exposicion
a altas temperaturas y se asocia con catarata y no con glaucoma. En el caso de la
amiloidosis, el diagndstico diferencial es mas complicado. Se realiza mediante
analisis ultraestructural de la sustancia amiloide y de exfoliacion.

CONCLUSION

La cirugia de catarata en pacientes con pseudoexfoliacion sigue siendo un reto para
los cirujanos, especialmente en casos con inestabilidad zonular y catarata
avanzada. No existe modo de prevencion ni tratamiento concreto para evitar la
pseudoexfoliacion. Para mejorar los resultados se debe realizar un riguroso estudio
preoperatorio, personalizar la cirugia tratando de estabilizar al maximo el saco
capsular y realizar cirugias tempranas, ya que todo se agrava con la edad y el
tiempo. Es importante realizar un control postquirdrgico méas exhaustivo.
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