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Sindrome de dispersion pigmentaria

Marcelo Carrizosa®

RESUMEN

El sindrome de dispersién pigmentaria es una en-
fermedad caracterizada por la liberacién de pig-
mento del epitelio pigmentario del iris, que se de-
posita especialmente en la malla trabecular lo que
puede ocasionar una forma temprana de aparicién
de glaucoma de dngulo abierto; como caracteristicas
especiales, hay pérdida de pigmento del iris, lo cual
se puede observar con retroalimentacién, huso de

Krukemberg como depésito de pigmento en el en-

dotelio corneal y profundidad de la caAmara anterior
amplia, signos clinicos basicos para el diagnéstico

de la patologia.

Palabras clave: huso de Krukemberg, transilumina-
cién del iris, profundidad cdmara anterior, presién
intraocular, glaucoma pigmentario, miopia, sindro-

me de dispersién pigmentaria.
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Pigment dispersion syndrome

ABSTRACT

Pigment dispersion syndrome is a disease character-
ized by the release of pigment from the iris pigment
epithelium, which is deposited particularly in the
trabecular mesh, which can cause early-onset open-
angle glaucoma, there are special features such as
loss of iris pigment which can be observed with feed-
back, spindle Krukemberg as a deposit of pigment

in the corneal endothelium and anterior chamber
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depth comprehensive, basic clinical signs for diag-

nosis of pathology.

Keywords: spindle Krukemberg, transillumination
of the iris, anterior chamber depth, intraocular pres-
sure, pigmentary glaucoma, myopia, pigment disper-

sion syndrome
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INnTRODUCCION

El sindrome de dispersiéon pigmentaria (SDP) se da
por la liberaciéon de pigmento del epitelio pigmenta-
rio del iris, que es depositado en todo el segmento an-
terior, en particular, en el cristalino, endotelio corneal
y malla trabecular; esta tltima estructura importante
por la generacién de glaucoma secundario, debido a

la obstruccién del flujo de salida de humor acuoso.

Inicialmente, el incremento de la presion intraocular
puede resultar directamente por acumulacién; final-
mente, el pigmento es fagocitado, dejando lesién en
la malla trabecular. El diagnéstico es clinico, por lo
que es de vital importancia en la préctica de optome-

tria y del cuidado primario.
BAses TEORICAS
DEFINICION

Niyadurupola & Broadway (2008) describen la pato-
logia como una enfermedad caracterizada por la libe-
racion de pigmento del epitelio pigmentario del iris
secundario a la friccién irido zonular, lo cual hace
que se deposite en el segmento anterior. La acumu-
lacién de pigmento se da en el cristalino, endotelio
corneal y malla trabecular; la lesiéon en la malla tra-
becular origina un glaucoma secundario (Walters &
Stephens, 1992).

ETioLOGIA Y FISOPATOLOGIA

El incremento de la presién intraocular se da por
la restriccién de salida del humor acuoso, lo cual,
a través del tiempo, puede generar un glaucoma se-
cundario; Jewelewicz y Radcliffe (2009) realizaron
el reporte de cuatro pacientes con sindrome de dis-
persién pigmentaria (SDP), en el cual evaluaron el
incremento temporal de la presién intraocular. Por

su parte, Campbell y Schertzer (1995) estudiaron la

patofisiologia de SDP que ocurre por la dispersiéon
de pigmento, principalmente, en los jévenes mio-
pes y personas blancas. La concavidad de la media
periferia del iris permite el contacto iridozonular, el
pigmento liberado es llevado a la malla trabecular,
donde se puede generar un SDP de caracteristicas
benignas y malignas; benignas cuando no eleva la
presién intraocular (PIO) y maligna cuando hay ele-
vacion de la PIO como en el glaucoma pigmentario
(Shields, 1998).

Sowka (2004), en su estudio, afirma que el glau-
coma pigmentario es secundario a la liberacion de
pigmento del iris posterior y se deposita en la malla
trabecular obstruyendo el flujo de salida del humor
acuoso y dafo en la malla trabecular. Siddiqui et &l.
(2003) estudiaron el riesgo que existe en el desarrollo
de un Glaucoma Pigmentario (GP), a partir de SDP.
El riesgo fue el 10% en 5 afios y el 15% en 15 afos;
generalmente, hombres jovenes y miopes. Lehto y
Vesti (1998) determinaron que el contacto iridozonu-
lar causa dispersién de pigmento y obstruccién de la
malla trabecular; esto puede elevar transitoriamente
la PIO o un dano irreparable en la malla trabecular,
lo cual genera un glaucoma pigmentario. La transi-
cién de pigmento en el SDP y GP fue cerca del 20%,
el mayor riesgo para la transicion de pigmento se

asocia a hipertensién y miopia.

CARACTERISTICAS CLINICAS
Y DIAGNOSTICO

Scheie y Gameron (1981) estudiaron las caracteristi-
cas clinicas; generalmente, son pacientes caucasicos
y la miopia es una correlacion clinica importante de
los pacientes que se han diagnosticado con SDP. El

60 a 70% son miopes.
Sugar (1966) y Layden y Shaffer (1974) afirman que

el SDP y GP, generalmente, son de apariencia bila-

teral y simétrica, aunque puede aparecer unilateral.

Sindrome de dispersion pigmentaria/ 91
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Por lo general, los miopes son los més afectados. Los
pacientes con SDP tienen como caracteristica la tran-
siluminacion del iris por pérdida del pigmento, ca-
mara anterior amplia y el huso de Krukemberg como

un dep6sito de pigmento a nivel endotelial.

Ficura 1 Y 2 TRANSILUMINACION DEL IRIS
FuenTe: Tasman & Jaecer (2005)

Obsérvese la despigmentacion del iris por retroilu-

minacién con ldmpara de hendidura.

N

Ficura 3. Huso pe KRUKEMBERG

FuenTE: cortesia Dr. Mario DuenAs

Obsérvese el pigmento depositado en el endotelio

corneal.

Davidson & Brubaker (1983) describieron que los
pacientes con SDP tienen cdmara anterior exagera-
damente profunda, la insercién del iris aparece mu-
cho mas atrés y el iris es de apariencia concava en la

media periferia.
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Ficura 4. PROFUNDIDAD DE LA CAMARA ANTERIOR.
Fuente: FrankLin (2003)

Generalmente, los dep6sitos de pigmento en el iris se
acumulan en los surcos; esto da a lugar a heterocro-

mia, en la cual el ojo méas oscuro es el mas afectado.

Ficura 5. APARIENCIA DEL IRIS DEPOSITOS
DE PIGMENTO EN EL IRIS. FUENTE: ATLAS OF OPHTHALMOLOGY

ONLINE

La pigmentacion del cristalino en la capsula anterior
puede aparecer como un anillo completo (ligamento
de Weigert) que es la zona entre cara anterior, hia-
loides y cépsula posterior del cristalino, el anillo es

patognomonico del SDP.

Ficura 6. FIBRAS ZONULARES EN SDP

FuenTe: ATLAS oF OPHTHALMOLOGY ONLINE

La pigmentacién trabecular tiende a ser densa y ho-
mogénea y, en algunas personas, s6lo la parte poste-

rior de la malla trabecular esta involucrada, pero, la
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pigmentacién puede extenderse a la malla anterior,

la linea de Schwalbe o, incluso, la cérnea periférica.

A

A

Ficura 7. GONIOSCOPIA EN PACIENTES CON
GLAUCOMA PIGMENTARIO. FUENTE: Tasman & JAEGER
(2005)

En la figura 7 se pigment6 en capsula del cristalino
(flecha blanca grande) y en la zénulas (flecha blan-
ca). También se ve una pigmentaciéon homogéneo y
denso de la malla trabecular tipica de glaucoma pig-

mentario (flecha negro).

Feibel y Perimutter (1990) y Krebs et al. (1989) des-
criben que la anisocoria puede estar asociada con
SDP asimétrico. Alward y Haynes (1991) realizaron

la evaluacién de la anisocoria en el SDP.

El SDP también puede tener caracteristicas de asime-
tria, como lo postularon Kaiser-Kupfer, Kupfer y Mc-
Cain (1983), y Krebs et al. (1989); los signos clinicos
se presentan en forma asimétrica de un ojo a otro.
Los investigadores sugieren que puede haber otros
factores que pueden jugar un papel, aparte del frote

mecénico entre las zénulas e iris.

Anomalias retinianas, como el desprendimiento de
retina, es relativamente comin en personas con SDP.
Esto lo demostr6 Sampaolesi (1995), quien estudié
107 pacientes con SDP y GP, y determiné que la fre-

cuencia de desprendimiento de retina es de 12%.

Scuderi, Ricci, Nucci, Galasso y Cerulli (1998), asi
como Greenstein et al. (2001) estudiaron la disfun-

cion retinal con pruebas de electrodiagnéstico. Estos

autores determinaron que el grado de miopia y el uso
de midticos no parecen ser factores de riesgo para la
disfuncion retinal, pero, los pacientes con PDS y PG
pueden mostrar un resultado anormal a la electro-
oculografia, debido a que el epitelio pigmentario de

la retina y el iris comparten un origen embriolégico.

Por lo general, en los pacientes que desarrollan
glaucoma secundario por SDP también presentan
distrofia retinal pigmentaria. Piccolino et al. (1989)
estudiaron dos pacientes hermanos con glaucoma
pigmentario y cambios extensivos simétricos en el
epitelio pigmentario retiniano (EPR); los cambios en
el fondo de ojo corresponden a pigmento disperso en
sal y pimienta cerca a zonas de la févea y en media
periferia. Se hizo seguimiento de 4 afnos, durante los
cuales uno de los dos pacientes present6 desprendi-
miento de retina exudativo y desprendimientos he-
morragicos del EPR, que envuelven la media periferia
y el polo posterior; las pruebas electrodiagndsticas
fueron subnormales y la adaptacién a la oscuridad,
retardada. Estos casos son el soporte de la hipétesis
que el EPR también esta envuelto en la generaciéon
de SDP; el defecto heredado afecta el EPR en ambos

segmentos del ojo, tanto anterior como posterior.

El SDP es una enfermedad que tiene herencia auto-
somica dominante, lo cual ha sido demostrado. Man-
delkorn et al. (1983) estudiaron veintitrés pacientes
en cuatro familias y han encontrado que diez de
estos pacientes cumplen criterios para el Sindrome
de Dispersién Pigmentaria. Los pacientes afectados
tenian caracteristicas asociadas con el sindrome, las
cuales son: corte periférico como defectos de tran-
siluminacion de iris, el aumento de la pigmentaciéon
en la malla trabecular, Huso de Krukemberg, la mio-
pia y elevacion de la presion intraocular. Los inves-
tigadores observaron que el sindrome es transmitido
en una forma lineal directa de padre a los herma-
nos en tres de las cuatro familias. Se encontr6 que la
transmision de este sindrome era independiente del

error refractivo y color del iris.
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Ferndndez et al., (2007) evaluaron las caracteristicas
del segmento anterior a través del examen de bio-
microscopia ultrasénica (BMU) y la tomografia de
coherencia 6ptica (OCT). Ambos brindaron infor-
macion sobre las caracteristicas iridianas y del an-
gulo camerular. Ademas, la BMU permite evaluar
la presencia de contactos iridociliar, iridozonular e

iridocristaliniano, al permitir la visualizacién de las

estructuras retroiridianas.

Ficura 8-9. PRESENCIA DE CONCAVIDAD IRIDIANA Y
AUMENTO DE LA PROFUNDIDAD DEL AncuLo (52,72°)
FuenTte: InsTiTuTo CuBAano DE OfFTALMOLOGIA RAMON

Panpo FERRER.

Ficura 10. PRESENCIA DE CONVEXIDAD IRIDIANA Y
AUMENTO DEL AREA DE CONTACTO DE IRIDO- CILIAR
DAA: 190 micras. Fuente: Instituto CuBano DE

OrtaLmoLocin Ramon Panbo FERRER.

Albis (2004) también observé las caracteristicas del
Disco Optico (DO) y la capa de fibras neurorretinia-
nas (CFNR), a través de la oftalmoscopia directa y
con la ldmpara de hendidura con lente de polo poste-
rior de 90 D. Se utiliz6 la luz blanca y la luz aneritra,
fotografias, tomografia confocal laser (HRT) y tomo-

grafia de coherencia dptica.

El examen de las caracteristicas del disco 6ptico, aso-

ciado a los niveles de presion intraocular (PIO) por
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tonometria de aplanacion, y el examen del campo
visual (CV) ayudan a determinar la existencia de un
glaucoma pigmentario (Lichter et 4l., 1970). Una PIO
corneo-compensada mayor de 21 mm Hg establece
la presencia de un GP, a pesar de la presencia de un
disco aparentemente sano con campo visual normal
(Yip, 2009). Si se utiliza la tonometria de aplanacion
se debe realizar ademas la paquimetria con el objeti-
vo de obtener la PIO ajustada (valor mas cercano a la
PIO real) (Fernandez et al., 2009).

HisTopATOLOGIA

Los estudios de microscopia electrénica de barrido
(Fine et al., 1974; Kupfer et al., 1975; Kampic et al.,
1981) muestran defectos de pigmento epitelial, rup-
tura de las membranas celulares y la dispersién de
granulos de pigmento; en grandes defectos, el epi-
telio pigmentario del iris esta ausente. La hiperpla-
sia del musculo dilatador se puede ver en muchos
ojos con glaucoma pigmentario, aunque la atrofia y
la hipoplasia del musculo dilatador también se han

descrito.

Ficura 11. MICROGRAFIA DE LUZ DE LA MALLA TRABECULAR
EN EL GLAUCOMA PIGMENTARIO MUESTRA ACUMULACIONES
DENSAS DE PARTICULAS DE PIGMENTO. EL cCANAL DE
SCHLEMM SE VE EN LA PARTE SUPERIOR DERECHA
Fuente: Tasman & Jaecer (2005)
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Smith (1985) establecié criterios para realizar el
diagnostico diferencial. Los depositos retroquerati-
cos (RK) se observan en pacientes con distrofias en-
doteliales en cuyas guttas se acumulan pigmentos.
Ademas, es frecuente encontrar estos depésitos en
pacientes sometidos a procedimientos quirtrgicos
intraoculares (laser o via incisional), traumatismos,
asi como en cuadros de uveitis anterior secundarios
a melanomas y quistes epiteliales pigmentarios (Pig-
nalosa et 4l., 1989). Estos también acompafian al sin-
drome de pseudoexfoliacién del cristalino, el cual,
por lo general, se presenta en momentos mas tardios

de la vida de un individuo.
TRATAMIENTO

En los casos diagnosticados como SDP se procede a
realizar la iridotomia laser periférica (Garcia et al.,
2002). Jensen et al. (1995) plantearon que la irido-
tomia laser podria ser el tratamiento profilactico del
glaucoma pigmentario al romper el bloqueo pupilar
inverso. En las dos dltimas décadas, los estudios ul-
trasénicos han permitido conocer, atin mas, los me-
canismos fisiopatolégicos y ellos han demostrado el
efecto beneficioso de la iridotomia al disminuir la
concavidad iridiana y el rozamiento irido-zonular
(Méndez et &l., 2003).

Breigan et 4l. (1999) plantearon un 100% de iris con-
cavos con aplanacién en todos ellos. Por su parte, Po-
tash et al. (1994) encontraron un 56% de iris concavo
e, igualmente, aplanacién en el 100% de los casos.
No obstante, la mayoria de los autores coinciden en
plantear que se requieren estudios a largo plazo para
verificar su efectividad como profilaxis del glaucoma
pigmentario. La BMU y la OCT de segmento anterior
se deben realizar después del tratamiento con laser
para evaluar el efecto obtenido en cada paciente (Fer-
néandez et al., 2007).

Peyret (2007) prefiere diferir el uso de la iridotomia
laser hasta evaluar si existe un aumento de la PIO, de
la pigmentacion angular o cambios en el disco éptico
que confirmen un diagnéstico precoz de glaucoma,
teniendo en cuenta que no todos los casos evolucio-
naran al GP. En presencia de dolor ocular durante el
ejercicio fisico se puede utilizar una gota de pilocar-
pina al 2%, media hora antes de realizar el ejercicio.
No obstante, los efectos adversos relacionados con la
pilocarpina, como dolor ocular, cambios refractivos,
entre otros, hacen que no sea posible su uso de forma

habitual en la mayoria de los pacientes.

Revertir el bloqueo pupilar se ha propuesto como la
explicacién de esta inclinacién posterior. Campbell
(1991) y Jampel (1993) informaron el aplanamiento
del iris y el reflujo de pigmento en la camara poste-
rior, cuando se realizé iridotomia periférica con laser

en diez ojos de pacientes con dispersién pigmentaria.

Pavlin et al. (1996) refieren que los casos con SDP
deben ser evaluados cada 6 meses. Por otra parte, al
ano, se deben monitorear el grado de la dispersién
del pigmento, la PIO, el examen fundoscépico y los
exdmenes imagenoldgicos computarizados del disco
optico y las capas de fibras neurorretinianas (CFNR),
mediante los exdmenes de HRT- OCT-GDx.

Los pacientes con GP precoz-moderado deben ser tra-
tados con iridotomia laser periférica con el objetivo de
evitar la progresion del GP, una vez que se disminuya

la dispersion de los pigmentos (Kuchle et al., 2001).

El tratamiento médico es similar a la de los pacientes
con glaucoma primario de angulo abierto, a pesar de
que la presion intraocular en el glaucoma pigmenta-
rio puede fluctuar ampliamente y a menudo puede

ser mas dificil de controlar.

Antagonistas § adrenérgicos topicos, los agonistas a.2

adrenérgicos, inhibidores de la anhidrasa carbdnica
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y anélogos de la prostaglandina pueden ser eficaces
agentes topicos para el control de la hipertension
ocular y glaucoma, asociado con la dispersién de
pigmento (Lehto & Vesti, 1998). Los agentes colinér-
gicos, los compuestos de la adrenalina y los inhibi-
dores de la anhidrasa carbénica por via oral también

puede ser ttiles, pero no son tan bien tolerados.

El tratamiento inicial se basa en los hipotensores ocu-
lares topicos. Se prefieren de primera linea las prosta-
glandinas, ya que actian facilitando el flujo del acuoso
al espacio supracoroideo a través de la via uveoes-
cleral. De esta manera, se crea una via alternativa de
eliminacién del pigmento més efectiva y su acimulo
en la malla trabecular puede disminuir. Los beta blo-
queadores y los inhibidores de la anhidrasa carbénica
(IAC) se pueden utilizar combinados con las prosta-
glandinas, aunque no se prefieren por su efecto en la
disminucién de la producciéon de humor acuoso, por
lo que disminuyen el aclaramiento de los pigmentos

dispersos en la camara anterior (Casiraghi, 2004).

Generalmente, la trabeculoplastia selectiva (SLT) es
efectiva en lograr el control inicial de la PIO en, mas
o menos, 7 mm Hg, pero, el efecto dura muy poco.
Estos pacientes deben ser evaluados cada 2 6 3 me-
ses, con toma de la PIO y un examen fundoscépico,
asi como examen evolutivo cada 5 6 6 meses de HRT-
OCT. En el caso de constatarse una progresion del
dano glaucomatoso, a pesar de utilizar medicacién
hipotensora tépica maxima y la SLT, se debe pensar
en la trabeculectomia (TBT) (Ritch et &l., 1993).

Por otra parte, la trabeculoplastia con laser de argén,
a menudo, es eficaz en la reduccion de la presion in-
traocular en el glaucoma pigmentario, aunque pue-
de perder efecto con el tiempo (Spiegel et al., 1992).
En un informe de trece ojos de diez pacientes con
glaucoma pigmentario, Lunde (1986) mostro la caida
inicial de la presién intraocular media fue de 10,6

mmHg; sin embargo, en cinco de los ojos, la presiéon

96 / Marcelo Carrizosa

intraocular fue superior a su linea de base haciendo

seguimiento 9 meses después del procedimiento.

En un seguimiento de 28 a 38 meses, de pacientes
sometidos a trabeculoplastia laser de argon, el anéli-
sis de tablas de vida de 64 ojos de 32 pacientes con
glaucoma pigmentario mostré un éxito acumulada
del 80% en el 1 ano, 62% a los 2 afnos, y 45% a los 6
anos (Ritch et 4l., 1993).

La respuesta inicial a la trabeculoplastia laser parece
ser de corta duracién en pacientes mayores o aqué-
llos que han tenido glaucoma durante un largo perio-
do. Esto podria resultar de una malla trabecular mas
comprometida. Los casos diagnosticados de GP en
estadios avanzados deben ser sometidos rapidamente
a la intervencién quirtrgica en aras de preservar la
visién. Teniendo en cuenta el limitado efecto de la
medicacién tépica maxima (uso de tres colirios de di-
ferentes grupos farmacoldgicos y de la SLT), se indica
la TBT como primera opcién. Se puede considerar el
uso de los antimetabolitos o de los implantes valvula-

res si ocurre fallo de la filtrante (Cantos et al., 2003).

En aquellos casos que preserven vision tubular (10°)
en menos de dos cuadrantes, el riesgo de pérdida vi-
sual transoperatoria es maxima por lo que se prefiere
realizar la ciclofotocoagulaciéon de un cuadrante, lo
que se puede utilizar en més de una ocasién para
lograr el control tensional asociado a los colirios hi-
potensores (Dada, 2006).

CoNcLUSIONES

Las caracteristicas patognomoénicas del Sindrome de
Dispersién Pigmentaria son cdmara anterior profun-
da, huso de Krukemberg y despigmentacion del iris.
La miopia tiene una estrecha correlacién clinica con
el SDP (el 60 % a 70 % de los pacientes con SDP son
miopes). De igual forma, la edad y la raza caucasica

tienen una fuerte asociacion con el SDP. El riesgo de
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desarrollar glaucoma secundario se convierte en la
principal preocupacién para el prondstico de los pa-
cientes (Farrar & Shields, 1993).

Los pacientes que desarrollan glaucoma secundario,

la PIO oscila en promedio 21 mmHg.

El seguimiento de los pacientes con SDP y glaucoma

pigmentario secundario debe ser cada 6 meses, siem-
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