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Ectopia lentis: 
generalidades

ectopia lentis
La ectopia lentis (EL) es un desplazamiento del cristalino que puede 

ocurrir de forma traumática, en asociación a diversas enfermedades 

sistémicas o de forma aislada.

El desplazamiento del cristalino se puede producir en el plano ho-

rizontal, denominándose ectopia o en el eje anteroposterior y se 

conoce como subluxación o luxación.

Las consecuencias incluyen miopía y astigmatismo progresivos con 

disminución visual, ambliopía en niños, glaucoma y, en algunos ca-

sos desprendimiento de retina.1

Fisiopatología del cristalino
El cristalino es una estructura transparente biconvexa y elástica 

envuelta por el saco capsular y suspendida por las fibras zonulares 

(zónula de Zinn) entre el iris y el vítreo. El núcleo es la parte central 

del cristalino, el córtex está compuesto por fibras dispuestas en capas 

concéntricas. El epitelio es una monocapa celular que a medida que 

se acerca al ecuador se va transformando en fibras cristalinianas. La 

cápsula es una membrana basal transparente que rodea al cristalino.

La vesícula óptica induce la formación de la placoda cristaliniana 

derivada del ectodermo alrededor de la cuarta semana de gestación 

(figura 2A B). A través de un proceso integrado y ejecutado por el 

factor de transcripción Pax6 2 la placoda se invagina y se transforma 

en foseta a la vez que la vesícula óptica se invagina y se forma la copa 

1.1
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óptica (figura 2A C). Posteriormente, la foseta lenticular desarrolla  

la vesícula del cristalino que se separa del resto del epitelio superficial 

que formará la córnea (figura 2A D-F). El cristalino, en las fases em-

brionarias, recibe irrigación a través de la arteria hialoidea y la túnica 
vasculosa lentis que degenera y desaparece durante el periodo fetal y 

los primeros días postparto 3 (figura 2B).

La zónula se forma a partir del neuroectodermo del cuerpo ciliar 

alrededor del tercer al quinto mes de gestación. Se desconocen los 

mecanismos que regulan cómo se ensambla la zónula y la cápsula del 

cristalino.3,4

El cristalino es responsable del 35% del poder refractivo del ojo. 

Su transparencia permite la transmisión de la luz, contribuye a en-

focar los rayos de luz visible sobre la fóvea y filtra la luz ultravioleta 

reduciendo su llegada a la retina. Además la modificación de su for-

ma es el proceso principal durante la acomodación.5

Fisiopatología del saco capsular
La cápsula del cristalino es una membrana basal transparente que 

envuelve el cristalino, separándolo del resto de las estructuras ocula-

res y protegiéndolo de infecciones víricas y bacterianas.

Esta membrana es muy similar a otras membranas basales humanas 

y está formada por redes de laminina y colágeno tipo IV, junto con 

entactina/nidógeno y perlecán, un tipo de proteoglicano. En la zona 

ecuatorial de la cápsula podemos encontrar fibrilinas, concretamente 

en la zona de inserción de las fibras zonulares.4,6

©©RoRomemerara

PC

Cápsula
anterior

Cápsula
posterior

Fibras
zonulares

Hialoides
anterior

Células de
transición

Epitelio del
cristalino

Fibras
nucleares Fibras

corticales

PC

Figura 1.
Anatomía del 
cristalino, saco cap-
sular y zónula. PC: 
procesos ciliares.
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Tubo neural
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del cristalino

Cristalino

Copa óptica

Placoda óptica

Ectodermo
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C

E

B

D

F

Figura 2A.
Origen embriológico del cristalino a partir de la vesícula óptica.
Dibujo original de Tet Rafart.
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El saco capsular participa en las modificaciones de la forma del cris-

talino responsables de la acomodación. El cristalino es una estructura 

avascular y la cápsula interviene en el intercambio pasivo de nutrien-

tes y material de desecho entre el humor acuoso y el cristalino.4

Las fibras zonulares son la principal estructura del sistema suspen-

sorio del cristalino. Las fibras zonulares son transparentes y elásticas, 

forman una fina estructura circular entre el cuerpo ciliar y la cápsula 

del cristalino dividida en dos columnas: una en cada lado de los pro-

cesos ciliares y que convergen en una sola en la zona de unión al saco 

capsular.7

Las fibrilinas (FBN) son los principales componentes de las fibras 

zonulares y están implicadas en la estructura y biosíntesis de las fi-

bras elásticas. En la zónula se ha descrito la presencia de fibrilina 

1 y, en menor medida, fibrilina 2, codificadas por los genes FBN-1 

(Cr15q21.1) y FBN-2 (Cr5q23.3). La fibrilina 1, a su vez, regula 

la vía del factor de crecimiento transformante beta 1 (TGF- 1) 

aumentando su expresión. Las fibrilinas, junto con el TGF- 1  

forman macroagregados llamados microfibrillas, se unen a elastina, 

proteoglicanos y glucosaminoglicanos, y contribuyen a la elasticidad 

zonular.6,8

Figura 2B.
Vascularización embriona-
ria del cristalino. 
Imagen original elaborada 
para el Dr. Enrique Santos 
Bueso.
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La zónula de Zinn es responsable del correcto centrado del cristalino 

en el eje visual.

Cuando el músculo ciliar está relajado las fibras zonulares están ex-

tendidas y el cristalino está en una posición adecuada para la visión 

lejana. Al contraerse el músculo ciliar se relajan las fibras zonulares 

y aumenta la convexidad del cristalino y se incrementa su potencia 

refractiva, adecuada para la visión cercana.9

Figura 3.

zonulares posteriores. C: cristalino. V: vítreo. PC: procesos ciliares. CAI: cara anterior 
del iris. CPI: cara posterior del iris.

FZA

FZP

FZP

FZA

PC

C

V

PC

CPI

CAI
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La ectopia lentis no traumática se produce por una hiperlaxitud pro-

gresiva y asimétrica de las fibras zonulares.

Miopía
La miopía, en la ectopia lentis, es típicamente progresiva y se explica 

por tres diferentes mecanismos:

 Desplazamiento anterior del cristalino y diafragma iridiano que 

desplaza anteriormente el punto focal del ojo.

 Engrosamiento anteroposterior del cristalino, que incrementa su 

poder refractivo y también su potencia miópica.

 Además, en algunas de las condiciones sistémicas asociadas a 

ectopia lentis como la enfermedad de Marfan o la homocistinuria 

se produce una elongación de la longitud axial debida a las alte-

raciones en las fibras de colágeno presentes en córnea y esclera.

Glaucoma e hipertensión ocular
El glaucoma es más frecuente en los pacientes con ectopia lentis y 

puede ocurrir por uno o varios de los siguientes mecanismos:

 Glaucoma primario de ángulo abierto:  se explica por alteracio-

nes en la configuración del canal de Schlemm o por alteraciones 

en las venas de drenaje acuoso secundarias a alteraciones estruc-

turales de la malla trabecular.10–12

 Glaucoma secundario por cierre angular: los movimientos ante-

ro-posteriores del cristalino pueden provocar un desplazamiento 

Características clínicas  
de la ectopia lentis

1.2
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anterior del iris que provoque un cierre angular. Las malfor-

maciones angulares asociadas a alteraciones del colágeno y la  

posibilidad de herniación vítrea en el segmento anterior pueden 

participar en el agravamiento del cuadro.

 La subluxación o luxación anterior del cristalino puede provo-

car un bloqueo pupilar o incluso una dislocación del cristalino 

hacia la cámara anterior que curse con un cierre angular agudo 

secundario al bloqueo pupilar. En estos casos, al contrario que en 

los cierres angulares agudos primarios, el tratamiento consiste en  

dilatar la pupila y aplicar presión sobre la córnea para reposicio-

nar el cristalino en la cámara posterior.13-15

 Glaucoma por dispersión pigmentaria: secundario al contacto 

continuado del cristalino móvil con el iris, que puede provocar un 

síndrome de dispersión pigmentaria y la evolución a glaucoma.16,17

Algunos de los pacientes con ectopia lentis secundarios a enfermedad 

de Marfan presentan córneas planas y finas 18 mientras que, en los ca-

sos secundarios a enfermedad de Weill-Marchesani el grosor corneal 

central es mayor que en la población normal.19 Debemos tener en 

cuenta las características paquimétricas a la hora de medir la presión 

intraocular.
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Diferenciamos causas genéticas asociadas o no a enfermedades 

sistémicas y las causas no genéticas:

1. Causas genéticas

1a. Aisladas
Ectopia Lentis aislada

Ectopia lentis et pupillae

Megalocórnea y glaucoma

Aniridia

Megaloftalmos anterior

Síndrome de Marfan (causa más frecuente de ectopia lentis  
no traumática)

Homocistinuria

Síndrome de Weill-Marchesani

Hiperlisinemia

Déficit de sulfito oxidasa

Etiología de la  
ectopia lentis

1.3
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2. Causas secundarias
Traumatismos (causa más frecuente de ectopia lentis)

Glaucoma congénito

Lúes

Persistencia de vascularización fetal

Causas genéticas aisladas
Ectopia Lentis aislada
Desde la introducción de los nuevos criterios para el diagnóstico del 

síndrome de Marfan, que incluye la mayor parte de las formas de 

ectopia lentis con mutaciones del gen fibrilina 1 (FBN1) (Cr15q21.1), 

se recomienda reservar esta denominación a las formas autosómicas 

recesivas no asociadas a dilatación aórtica. Hasta la fecha, se han 

implicado mutaciones en el gen metaloproteasa desintegrin-like con 

trombospondina tipo 4 (ADAMTSL4, cr 1q21.3), como causantes 

de ectopia lentis aislada.1, 20-22 No hay consenso a la hora de diagnosti-

car la ectopia lentis aislada asociada a mutaciones del gen FBN1, que 

puede presentar una herencia autosómica dominante y carece del 

resto de manifestaciones sistémicas de la enfermedad de Marfan.1

En estos pacientes se produce una ectopia lentis bilateral y simétrica 

con el cristalino desplazado hacia superior y temporal. La exploración 

sistémica descarta patología cardiaca u otras alteraciones sistémicas. 

Se recomienda seguimiento cardiológico a largo plazo.20

Ectopia Lentis et Pupillae

Esta forma de ectopia lentis también está producida por mutaciones 

en el gen ADAMTSL4.21 Estos pacientes presentan ectopia lentis 
y corectopia bilateral con desplazamiento de cristalino y pupila 

en sentidos opuestos. Las zónulas son visibles y pueden aparecer 

traccionadas o rotas.21,22 Otras manifestaciones oftalmológicas inclu-

yen microesferofaquia, miopía axial, persistencia de membrana iri-

dopupilar, adhesiones iridohialoideas y desprendimiento de retina.23

Megalocórnea-glaucoma
Esta rara enfermedad asocia megalocórnea congénita con microes- 

ferofaquia, ectopia lentis en edad temprana y glaucoma secundario a 

bloqueo pupilar intermitente. Se ha asociado a mutaciones del gen 

LTBP2 (Latent Transforming growth factor-beta-Binding Protein 2), 

localizado en el cromosoma 14q24.3. Se han descrito tres familias 

con este síndrome, de herencia autosómica recesiva.24
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La proteína LTBP2 se expresa en el segmento anterior del ojo e 

interactúa con la fibrilina 1, proteína alterada en el síndrome de 

Marfan.24,25 Se ha relacionado también con el glaucoma primario de 

ángulo abierto y el glaucoma pseudoexfoliativo.26

El megaloftalmos anterior es la forma familiar más común de 

megalocórnea y asocia megalocórnea bilateral, aumento del anillo ci-

liar, irididonesis, atrofia del estroma iridiano, ectopia lentis y catarata.

Figura 4.
Polo anterior de un 
paciente con ectopia 
lentis et pupillae.

Figura 5.
Luxación de cristalino 
a cámara vítrea en una 
paciente con megalo-
córnea-glaucoma.
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Harley’s Pediatric 
Ophthalmology 29)

Megalocórnea  
simple anterior

Glaucoma primario 
 

Herencia
Autosómica  

dominante
Recesiva ligada al X Esporádica

Edad de aparición Congénita Congénita Primer año de vida

Bilateralidad Bilateral asimétrica Bilateral Asimétrica

Historia natural Estacionaria Estacionaria Progresiva

Síntomas Asintomática Asintomático Fotofobia, epífora

Transparencia 
corneal

Córnea clara
Córnea clara o 

distrofia en mosaico

Edema difuso, roturas 

de la membrana  

de Descemet

PIO Normal
Elevada en algunos 

adultos
Elevada

Grosor corneal Normal Normal Gruesa

Queratometría Normal
Normal, astigma-

tismo
Plana

Gonioscopia Normal
Aumento de tejido 

mesenquimal

Aumento de tejido 

mesenquimal

Longitud axial 23-26 mm 23-26 mm 27-30 mm

Profundidad de 
cámara anterior

Normal (3 mm) Elevada (5 mm) Elevada (4 mm)

Complicaciones 
oftalmológicas

No

Ectopia lentis, 
catarata, glaucoma 

secundario

Daño nervio óptico, 

edema corneal persis-

tente

Asociaciones 
sistémicas

No
Enfermedad de 

Marfan
No
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Presenta una herencia recesiva ligada al X y el principal diagnóstico 

diferencial es con la megalocórnea simple y el glaucoma primario 

infantil con buftalmos.27-29

Aniridia congénita
La aniridia congénita es una malformación ocular congénita que aso-

cia hipoplasia o ausencia de iris junto con alteración en el desarrollo 

de múltiples estructuras oculares. Se produce por una mutación en 

el gen PAX6 (paired box protein), localizado en el cromosoma 11p13. 

Dos tercios de los casos son familiares con herencia autosómica  

dominante, el otro tercio son casos esporádicos.30,31

Grandes deleciones en el locus 11p13 pueden afectar a genes de la 

vecindad. El síndrome WAGR (Wilms, Aniridia, trastornos Geni-

tourinarios y Retraso mental) se debe a alteraciones del gen WT1 

(Tumor de Wilms 1), localizado cerca del gen PAX6 y asocia tu-

mor de Wilms, aniridia, anomalías genitourinarias y retraso mental.  

En los pacientes con aniridia debemos siempre descartar alteraciones 

renales.32

La incidencia de la aniridia congénita oscila entre 1:64.000 y 

1:100.000.31 Los hallazgos oculares en la aniridia incluyen nistagmus, 

queratopatía secundaria a déficit de células madre epiteliales límbi-

cas, catarata y ectopia lentis, hipoplasia foveal y de nervio óptico.31,32

La ectopia lentis no ocurre en todos los casos, se produce por debi-

lidad zonular y capsular y típicamente ocurre asociada a catarata en 

adultos jóvenes.30

Figura 6.
Aniridia y ectopia lentis 
congénita.
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El síndrome de Marfan es una alteración del tejido conectivo, secun-

daria a mutaciones del gen FBN1 (Cr15q21.1), que codifica para la 

fibrilina 1. Este gen está situado en el brazo largo del cromosoma 15, 

en la posición 21.1.33 El síndrome se hereda de forma autosómica 

dominante, con alta penetrancia. Un 75% de los pacientes presen-

tan antecedentes familiares, mientras que un 25 % de los casos son 

mutaciones de novo. No todas las mutaciones del gen FBN1 provo-

can síndrome de Marfan.34 Esta enfermedad es la primera causa de  

ectopia lentis no traumática.

La incidencia del síndrome de Marfan es de 1:5.000-1:10.000. 34, 35 

No se ha detectado preferencia racial ni de género.

Las principales manifestaciones clínicas presentan una gran va-

riabilidad fenotípica y afectan a los ojos, esqueleto y sistema 

cardiovascular y abarcan un amplio espectro, desde signos aislados 

hasta enfermedad multiorgánica grave y progresiva de presentación 

neonatal.35

La miopía es el signo ocular más frecuente, habitualmente progresa 

rápidamente durante la infancia. La ectopia lentis es característi-

ca y aparece entre un 50 y 80% de los pacientes y, en la mitad de 

ellos, por debajo de 5 años.36 Es secundaria a la elongación de las 

fibras zonulares por la alteración de la fibrilina 1. El cristalino sue-

le desplazarse hacia temporal y superior, aunque puede ocurrir en  

cualquier dirección.

Asociaciones sistémicas
de la ectopia lentis

1.4
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Los pacientes con enfermedad de Marfan tienen mayor incidencia 

de desprendimiento de retina, llegando a suceder hasta en un 38% 

de los casos. El mecanismo es mixto e influye la movilidad del cris-

talino y tracción sobre la base vítrea, la miopía axial y la afaquia o 

pseudofaquia quirúrgicas.37-40

Se ha descrito una mayor incidencia de glaucoma y desarrollo precoz 

de catarata.35

Los criterios diagnósticos del síndrome de Marfan incluyen la valo-

ración de ciertos parámetros sistémicos incluidos en la tabla 2.34,35,41

 

Características clínicas Puntuación sistémica
Signo de muñeca y pulgar 3

Signo de muñeca o pulgar 1

Pectus carinatum 2

Pectus excavatum o asimetría pectoral 1

Deformidad tobillo 2

Pie plano 1

Pneumotórax 2

Ectasia dural 2

Protusión acetabular 2

Reducción de la relación segmento 
superior/segmento inferior y aumento 
del ratio envergadura/altura

1

Escoliosis o cifosis toracolumbar 1

Reducción de la extensión del codo 1

3 de 5 características faciales* 1

Estrías cutáneas 1

Miopía 1

Prolapso de la válvula mitral 1

retrognatia
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En ausencia de historia familiar el diagnóstico se establece en:

A. Dilatación de la raíz de la aorta y uno de los siguientes:

1.   Ectopia lentis

2.   Variante patogénica FBN1

3.   Puntuación sistémica ≥ 7

B. Ectopia lentis y una mutación patogénica del gen FBN1 previa-

mente descrita en asociación a dilatación aórtica.

En presencia de un familiar de primer grado afecto de síndrome de 

Marfan, el diagnóstico se establece si el probando presenta al menos 

uno de:

1.   Ectopia lentis

2.   Puntuación sistémica ≥ 7

3.   Dilatación de la raíz aórtica.

Estos criterios deben aplicarse con precaución en pacientes por de-

bajo de los 18 años y los niños con sospecha de la enfermedad deben 

ser seguidos a largo plazo, ya que la enfermedad se puede expresar, 

inicialmente, de forma incompleta.34

Homocistinuria
La homocistinuria es una enfermedad autosómica recesiva que se 

produce por el déficit de la cistationina β-sintasa (CBS). El gen que 

codifica para este enzima se ha localizado en el cromosoma 21q22.3.42

La prevalencia de la homocistinuria es variable según la zona geo-

gráfica y oscila entre 1/50.000 y 1/500.000.15

Figura 7.
Ectopia lentis temporal 
superior en un pacien-
te con síndrome de 
Marfan.
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Aneurisma o disección aórtica

Pectus excavatum/carinatum

Escoliosis

Protrusión acetabular

Pie valgo / plano

Signo del
pulgar

Signo de
la muñeca

Aracnodactilia

Dolicocefalia

Prolapso valvular

Signos clínicos del Síndrome de Marfan

seg. superior

seg. inferior

envergadura

altura

Aneurisma o disección aórtica

Pectus excavatum/carinatum

Escoliosis

Protrusión acetabular

Pie valgo / plano

Signo del
pulgar

Signo de
la muñeca

Aracnodactilia

Dolicocefalia

Prolapso valvular

Signos clínicos del Síndrome de Marfan

seg. superior

seg. inferior

envergadura

altura

©Romera

Figura 8.
Criterios revisados de Ghent para el diagnóstico de la enfermedad de Marfan.
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Estos pacientes tienen un aspecto marfanoide y las manifestaciones 

clínicas más frecuentes son: retraso cognitivo, ectopia lentis en la infan-

cia hasta en un 50% de los casos, riesgo de eventos tromboembólicos 

y alteraciones esqueléticas como osteoporosis, genu valgum, adelga-

zamiento y alargamiento de los huesos largos.

El diagnóstico se confirma por el aumento de la homocisteína y 

metionina plasmáticas. Existen dos formas de la enfermedad: una de 

ellas responde a suplementos de piridoxina (vitamina B6), mientras 

que la forma más grave no responde a suplementos y requiere una 

dieta baja en metionina y suplementos de cisteína. El tratamiento 

dietético es efectivo en la progresión del retraso cognitivo y en la 

prevención del riesgo tromboembólico. No existe evidencia de que el 

tratamiento dietético pueda prevenir la ectopia lentis.1,15,43

La EL es secundaria a cambios degenerativos en la fibras zonulares, 

ricas en fibrilina, que se degrada en ambientes ricos en homocisteína.44 

En estos casos la luxación del cristalino suele ser nasal e inferior y 

típicamente se observa rotura de las fibras zonulares.36

Otras manifestaciones oftalmológicas incluyen miopía, degeneracio-

nes retinianas periféricas, glaucoma y desprendimiento de retina.15

Síndrome de Weill-Marchesani
Este síndrome es una alteración generalizada del tejido conectivo 

caracterizada por baja estatura, braquidactilia, piel gruesa y laxitud 

articular. Se han descrito dos modos de herencia: autosómica domi-

nante y recesiva.

Figura 9.
Ectopia lentis inferior 

zonulares característica 
de la homocistinuria.
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La forma autosómica recesiva se asocia a mutaciones del gen 

ADAMTS10, localizado en el cromosoma 19p13.2, cuya proteína 

interacciona con la fibrilina 1.46 Se ha descrito una forma dominante 

de Weill-Marchesani con una deleción del gen FBN1 (cromosoma 

15q21.1).47

Estos pacientes presentan microesferofaquia y ausencia de microfi-

brillas alrededor del ecuador del cristalino, miopía lenticular, ectopia 
lentis hacia inferior, glaucoma secundario a bloqueo pupilar y licue-

facción vítrea

Hiperlisinemia
La hiperlisinemia es un error congénito del metabolismo de los ami-

noácidos en el que se acumula lisina. Los individuos afectos presen-

tan retraso mental, vómitos recurrentes, hipotonía, letargia y diarrea.

Esta enfermedad se debe a una mutación en el gen AASS, localizado 

en el cromosoma 7q31.3 que codifica la proteína -aminoadipato 

semialdehído sintasa, una proteína bifuncional implicada en el fun-

cionamiento de los enzimas lisina-cetoglutarato reductasa (LKR) y 

la sacaropina deshidrogenasa (SDH).48

Este raro síndrome asocia epilepsia, distonía, retraso psicomotor, 

hipertonía muscular y muerte precoz por encefalopatía rápidamen-

te progresiva. Las formas menos severas pueden desarrollar ectopia 
lentis bilateral.

La fisiopatología de la ectopia lentis se asocia a la reducción de la 

actividad del TIMP (inhibidor tisular de metaloproteinasas), que 

provoca un aumento de la actividad de las metaloproteínasas con 

degradación de la fibrilina y luxación del cristalino.

El gen de la sulfito-oxidasa humana (SUOX) es el responsable de 

esta entidad y está localizado en el cromosoma 12q13.13.1

Ante la sospecha de esta enfermedad debemos realizar una deter-

minación de los niveles plasmáticos de homocisteína que estarán 

reducidos; entonces se puede determinar la presencia de sulfitos en 

orina (elevados) y los niveles en orina y plasma de S-sulfocisteína.49
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Ante un niño con ectopia lentis debemos realizar una exploración 

oftalmológica completa que incluya agudeza visual de cerca y lejos, 

biomicroscopía, medida del diámetro corneal, medición de la pre-

sión intraocular, esquiascopia con cicloplejia, exploración de fondo 

de ojo y biometría ocular.

El aspecto morfológico del niño nos puede orientar hacia la sospe-

cha de ciertas asociaciones sistémicas como síndrome de Marfan, 

homocistinuria o síndrome de Weill-Marchesani.

La orientación hacia superior y temporal de la luxación del cristali-

no, junto con la elongación de las fibras zonulares sin rotura, es más 

característica del síndrome de Marfan,40 mientras que la orientación 

inferior y nasal y la presencia de fibras zonulares rotas es sugestiva 

de homocistinuria.

En cualquier caso, todo niño con ectopia lentis debe ser examina-

do por un especialista en pediatría y un cardiólogo pediatra.48  

Se debe realizar un ecocardiograma y una analítica incluyendo ni-

veles plasmáticos de homocisteína, para descartar la homocistinuria. 

El resto de los estudios complementarios se ajustarán a la sospecha 

clínica. En los casos de EL aislada es recomendable la determinación 

genética de mutaciones del gen FBN1 y realizar ecocardiogramas 

periódicos por la alta incidencia de enfermedad de Marfan.

Se recomienda también la exploración de los padres en búsqueda de 

EL y/o enfermedades sistémicas asociadas. Si se diagnostica alguna 

patología hereditaria, es mandatorio el consejo genético.

Protocolo de diagnóstico 
etiológico en ectopia lentis 
no traumática en niños

1.5
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Secuelas visuales y tratamiento conservador
La causa más frecuente de baja visión no corregible en la EL no 

traumática es la ambliopía.13,36,48 La ambliopía y la anisometropía son 

responsables de baja fijación monocular.

El grado de disminución visual depende, en gran medida, de la posi-

ción del cristalino y de su relación con el eje pupilar.50

La corrección óptica adecuada durante el periodo de desarrollo visual 

es crítica. La corrección fáquica de los niños con ectopia lentis mues-

tra miopía y astigmatismo elevados. En los casos en los que se asocia 

facodonesis la refracción fáquica es fluctuante e inconsistente. En 

algunos de estos casos se puede intentar la corrección afáquica.48,50

Cuando la luxación del cristalino es muy marcada, la corrección 

afáquica podría conseguir mejores agudezas visuales. Históricamente 

se han propuesto técnicas de manipulación farmacológica, con láser 

Nd-YAG (neodymium-doped yttrium aluminium garnet) y quirúrgicas 

de la pupila para inducir una corectopia que desplace el eje visual 

fuera del borde del cristalino ectópico, sin embargo estas técnicas 

están en desuso.36
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Las indicaciones más claras de intervención quirúrgica en la EL 

en niños son las complicaciones: catarata, desprendimiento de re-

tina, uveítis, luxación del cristalino a cámara anterior, glaucoma 

facomórfico y/o cierre angular secundario facoinducido. Además, 

debemos incluir los pacientes que no mejoran agudeza visual a pesar 

de la corrección óptica fáquica y afáquica. Suelen ser pacientes en los 

que el borde del cristalino está cerca o en el eje visual.50

La mayoría de los artículos señalan que la intervención quirúrgica 

y rehabilitación visual precoz son capaces de prevenir la ambliopía 

grave, sin embargo no disponemos de ensayos clínicos ni estudios 

retrospectivos que establezcan una edad ideal para la intervención 

quirúrgica.13,36,48,51-53

Históricamente se han descrito técnicas como la extracción del 

cristalino con fórceps, crioextracción del cristalino y extracción 

intracapsular y extracapsular hasta principios de 1980, sin embargo 

la mejora de las técnicas anestésicas y quirúrgicas, especialmente 

de la vitrectomía, ha modificado el manejo y los resultados del tra-

tamiento de la EL.36,48,52 La mejoría de la seguridad de la aneste-

sia ha sido especialmente importante para el manejo de niños con 

homocistinuria y síndrome de Marfan por el riesgo sistémico que 

conllevan estas patologías.51

No se han realizado estudios controlados que comparen el acceso 

quirúrgico vía límbica con la vía pars plana. Cada acceso tiene sus 

ventajas e inconvenientes y, al final, es la comodidad y experiencia 

del cirujano el factor más importante en su elección.36

Técnicas quirúrgicas en el 
manejo de la ectopia lentis

1.6
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Tratamiento de la ectopia lentis

El acceso vía limbar es técnicamente más sencillo para el manejo 

de luxaciones de cristalino en cámara anterior. Los cirujanos de 

polo anterior prefieren esta vía. Además requiere una menor ins-

trumentación, evita el uso de una infusión de cámara vítrea y de 

esclerotomías.51,36 Como complicaciones de esta vía tenemos el ma-

yor riesgo de vitreorragia, incarceración vítrea, sinequias anteriores y 

bloqueo pupilar.

Lensectomía y vitrectomía vía pars plana

La vía pars plana permite acceder a fragmentos de cámara vítrea y 

reduce el riesgo de luxación posterior del cristalino durante la inter-

vención. Este acceso evita complicaciones de la vía limbar al permitir 

una vitrectomía más completa.36,54 Además, al no actuar a ciegas, no 

sólo no se incrementa sino que se puede reducir el riesgo de despren-

dimiento de retina. En cuanto a las complicaciones es un acceso más 

complejo, que requiere experiencia en vitrectomía posterior.

En los casos en los que se decide no implantar lente intraocular,  

habitualmente en niños más pequeños, debemos iniciar el tratamien-

to con gafas o lentes de contacto cuanto antes, generalmente entre 

1 y 2 semanas después de la intervención quirúrgica. Además, debe-

mos corregir la visión lejana y la cercana mediante lentes bifocales.

Las gafas de afaquia permiten la corrección óptica de manera rá-

pida y generalmente son bien toleradas en la infancia; sin embargo 

son pesadas, provocan constricción del campo visual y distorsiones  

ópticas.55

La corrección con lentes de contacto es una muy buena opción en 

estos niños, con buena tolerancia y corrección óptica óptima. Como 

desventajas tenemos el coste económico, el riesgo de infecciones e 

intolerancia y las dificultades a la hora del manejo por parte de los 

padres.56

Los pacientes con afaquia parecen tener mayor riesgo de desarrollar 

glaucoma a largo plazo.57,58 Además, todos estos pacientes deberán 

usar gafas bifocales para su defecto refractivo residual.
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A continuación se comentarán los diferentes implantes intraoculares 

propuestos para corregir la afaquia. 

El uso de lentes intraoculares de cámara anterior en niños, aunque se 

ha utilizado y se han publicado algunos artículos,59 no es recomenda-

ble por sus efectos sobre la población endotelial y el riesgo de uveítis, 

glaucoma y otras complicaciones a largo plazo.36,60,61

Lente intraocular suturada a sulcus

Otra opción para la corrección de la afaquia en estos pacientes son 

las lentes intraoculares (LIO) fijadas en sulcus escleral. Esta técnica 

se describió en adultos en los años 80 62 y se ha usado en niños desde 

los años 90.63

Se trata de una técnica compleja y requiere tiempo quirúrgico.  

Una vez realizada la lensectomía, se preparan unos flaps esclerales 

contrapuestos, se implanta una lente intraocular de tres piezas y 

óptica grande con suturas de polipropileno (Prolene®) de 9-0 o 

10-0, o politetra-fluoroetileno (Gore-Tex®) de 8-0 fijadas en los  

hápticos. Una vez colocada la lente en cámara posterior, se centra 

y fija con las suturas en el lecho escleral. El nudo se protege con el 

flap escleral.54,64-67 Recientemente, se han descrito técnicas de fijación 

directa del háptico en la esclera sin necesidad de suturas.68

La colocación de una lente en cámara posterior es la forma más 

fisiológica de corrección óptica, además, teóricamente no provoca 

pérdida endotelial a largo plazo. Entre las complicaciones debemos 

considerar el descentrado e inclinación de la lente, la extrusión de las 

suturas y su degradación a largo plazo con luxación de la lente.69-71

Figura 10.
A: 
en un paciente con 
EL operado me-
diante lensectomía, 
vitrectomía e implante 
de LIO suturada a 
sulcus. B: LIO con ani-
llos en los hápticos para 
sutura en sulcus (www.
visionmatrix.co.uk).
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Anillo de tensión capsular suturado a sulcus

Todavía es más fisiológico realizar una capsulorrexis con ayuda de 

ganchos de iris para el centrado del cristalino ectópico, seguida de  

aspiración del cristalino e implante de un anillo capsular de Cionni 

con doble sutura a sulcus o dos segmentos de anillo de Ahmed tam-

bién suturados a sulcus y, finalmente, implante de una lente intraocu-

lar en el saco.72,73

La técnica es más compleja que la sutura de una LIO en sulcus,  
requiere poder completar la capsulorrexis y no se puede utilizar 

en casos de esferofaquia con cristalino pequeño ya que es frecuen-

te que se rompa el saco capsular. Existe riesgo de degradación de 

las suturas y luxación del complejo anillo-lente a largo plazo,63  

se produce opacificación capsular que puede requerir capsulotomía o 

vitrectomía y que complica la visualización y el manejo de patología 

vitreorretiniana asociada.72,73

Lente intraocular suturada a iris
Otra opción para la corrección de la afaquia sin soporte capsular 

propuesta en adultos y posteriormente utilizada en niños es la LIO 

de cámara posterior suturadas a iris.

Mediante una aguja curva se suturan los hápticos de una LIO de tres 

piezas al iris con polipropileno de 10-0. Es una técnica más sencilla 

que los procedimientos de sutura a sulcus.

Es frecuente la ovalización pupilar y existe riesgo de luxación de la 

lente por degradación de la sutura, uveítis y edema macular.75–77

Figura 11.
Anillo de Cionni sutura-
do a sulcus con LIO en 
el saco capsular.
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iris claw)
Las lentes de fijación iridiana se han usado para la corrección de la 

afaquia sin soporte capsular desde el año 1978 78 y en niños desde los 

años 90.79 En los últimos 10 años se han publicado diversos artículos 

en los que se describe el manejo de la ectopia lentis con este tipo de 

lentes, tanto en fijación iridiana anterior,77,80–86 como más reciente-

mente con fijación iridiana posterior.87–89

La técnica consiste en implantar la lente y fijar sus hápticos al iris 

dejando la lente sobre el iris en cámara anterior. Los resultados vi-

suales publicados son buenos. Las complicaciones descritas incluyen 

la luxación de los hápticos y la lente, ovalización pupilar y dispersión 

de pigmento.

La desinserción de los hápticos es una complicación relativamente 

frecuente. La mayoría de autores realizan el enclavamiento del iris 

por vía anterior, a través de agujas de enclavamiento o del dispositivo 

Vacufix® (Ophtec BV, Groningen, Holanda).79,83–85,90–92

Por otra parte, la discusión más importante que se plantea es la su-

pervivencia de la población endotelial a largo plazo con el implante 

de estas LIO.

La LIO Artisan® (Ophtec BV, Groningen, Holanda) es una lente 

de polimetilmetacrilato (PMMA) de diseño abovedado, con óptica 

8,5

5,4

R
R

0,2
0,14

Figura 12.
Lente intraocular 
Artisan® (medidas  
en mm).
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biconvexa y dos hápticos en pinza de iris (iris claw). Tiene un tamaño 

total de 8,5 mm, un cuerpo de 5,4 mm y una óptica de 5 mm de diá-

metro. Está diseñada para fijarse al iris a través de sus dos hápticos. 

La constante A es de 115.0 para biometría ultrasónica y 115.7  

para biometría por inferencia láser. La escala de potencia es desde +2 

a + 30 dioptrías (D) con incrementos de 1 D y de 0,5 D entre +14,5 

D y +24,5 D.

Material PMMA CQ-UV

Iris claw

Tamaño total 8,5 mm

Cuerpo 5,4 mm | Óptica biconvexa*

Constante A 115.0 (ultrasonidos)  

115.7 (interferometría láser, estimada)

3,3 mm

Potencia dióptrica +2,0 D to +30,0 D (incrementos 1,0 D)  

+14,5 D to +24,5 D (incrementos 0,5 D)

Artisan Pediatric Aphakia 4,4/6,5 y 4,4/7,5

* +2,0 D to +9,0 D Óptica Plano-convexa. 
CA: cámara anterior; D: dioptrías

Las complicaciones descritas en las series de casos de ectopia lentis 
o pseudofaquia de otra causa en población pediátrica en las que se 

ha implantado una LIO de fijación iridiana están especificadas en la 

tabla 4. Están divididas en intraoperatorias, postoperatorias inme-

diatas y postoperatorias tardías.

Entre las complicaciones intraoperatorias consideramos la hemorra-

gia en cámara anterior, rotura de iris, midriasis que no responde a 

mióticos y roturas retinianas.52

Las complicaciones postoperatorias inmediatas son las que ocurren 

en el primer mes posquirúrgico e incluyen: el Seidel, inflamación 

de cámara anterior, brida vítrea en la incisión, hipema y ovalización 

pupilar.82
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Complicación
Hemorragia en cámara anterior Sangrado en cámara anterior

Rotura de iris Solución de continuidad en el estroma del iris, borde 

pupilar o inserción iridiana

Midriasis Midriasis que no responde a mióticos (acetilcolina) 

intracamerular antes de introducir la LIO

Hemovítreo Presencia de sangre en cavidad vítrea

Rotura retiniana periférica Solución de continuidad en la retina periférica posible-

mente relacionada con las maniobras quirúrgicas

Seidel Fuga de humor acuoso a través de las incisiones oculares

Hipema Presencia de sangre en cámara anterior

Ovalización pupilar Aspecto elíptico de la pupila

Brida vítrea en cámara anterior Presencia de vítreo en cámara anterior

Desinserción háptico Pérdida de la fijación iridiana de uno de los hápticos de 

la lente

Descentrado de LIO Subluxación de la LIO con borde de la óptica afectando 

al eje visual

Corectopia Alteración del tamaño o localización de la pupila

Dispersión pigmentaria Depósito de gránulos de pigmento en el trabéculo

Hipertensión ocular Aumento de la presión intraocular

Desprendimiento de retina Separación física entre la retina neurosensorial y el 

epitelio pigmentario 

Descompensación endotelial Edema del estroma corneal por incompetencia de las 

células endoteliales

Edema macular quístico Edema en la zona macular en forma de quistes 

intrarretinianos

Alteraciones visuales Micropsia, macropsia o visión borrosa secundarias a la 

iridodonesis y movimiento secundario de la LIO

Despigmentación iridiana Pérdida del pigmento iridiano localizada en la zona de 

fijación de los hápticos de la LIO

LIO: lente intraocular
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Las complicaciones postoperatorias tardías aparecen más allá del 

mes de la intervención e incluyen la dispersión pigmentaria, atrofia 

localizada del iris, descompensación endotelial, el edema macular 

quístico (EMQ), alteraciones visuales secundarias a la iridodonesis 

y despigmentación iridiana.82

El hemovítreo, inflamación de cámara anterior, desinserción de un 

háptico, descentrado de LIO, hipertensión ocular, desprendimiento 

de retina y corectopia pueden ser precoces o tardías según su mo-

mento de aparición.82
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Los pacientes pediátricos con ectopia lentis suponen un reto tera-

péutico:

En primer lugar, tenemos que decidir el momento idóneo de la indi-

cación quirúrgica. Cuando el borde del cristalino afecta al eje visual 

o cuando la visión lejana y/o cercana es inferior a 0,3 y no mejora 

con corrección óptica se indica la intervención quirúrgica.36,50

Una vez decidida la indicación, no se ha establecido una técnica que 

sea definitivamente superior al resto en el manejo de la ectopia lentis.

Los avances técnicos de la vitrectomía por pequeña incisión y 

el uso de microcánulas y una infusión intraocular permiten un 

mejor control de la presión intraocular (PIO) intraquirúrgica. 

La lensectomía y vitrectomía vía pars plana con microcánu-

las de 23 G es nuestra técnica de elección en el tratamiento de  

estos casos.

Se han propuesto múltiples opciones para la corrección óptica de 

la afaquia sin soporte capsular en los ojos de pacientes con ectopia 
lentis. El uso de LIO de soporte iridiano tiene ventajas: simplicidad 

y facilidad de la técnica, facilidad de recambio de LIO en caso ne-

cesario, buena visualización y manejo de posible patología vitreorre-

tinana asociada.

Se requieren estudios con uso de esta LIO en pacientes pediátricos 

con ectopia lentis con seguimiento a largo plazo para valorar su apli-

cabilidad, seguridad y utilidad.
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Nuestro trabajo pretende valorar si la lensectomía y vitrectomía vía 

pars plana con implante de LIO de fijación iridiana en cámara an-

terior con enclavamiento por vía posterior es una técnica efectiva 

para mejorar la agudeza visual de los pacientes con ectopia lentis, 
con bajo índice de complicaciones y segura a largo plazo, sobretodo 

en relación al endotelio corneal en la población pediátrica.
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La técnica de lensectomía y vitrectomía vía pars plana 23 G con 

implante de LIO de fijación iridiana en cámara anterior con 

enclavamiento por vía posterior es una técnica que mejora la agude-

za visual de los pacientes pediátricos con ectopia lentis.

Esta técnica presenta un bajo índice de complicaciones y es segura 

a largo plazo en el manejo de ectopia lentis en pacientes pediátricos.

Hipótesis
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Valorar eficacia a largo plazo de la técnica de lensectomía e implante 

de lente intraocular Artisan® preiridiana a través de enclavamiento 

posterior vía pars plana en el tratamiento de la ectopia lentis en pobla-

ción pediátrica, estudiando la agudeza visual corregida preoperatoria 

y al final del seguimiento.

Determinar la seguridad a largo plazo de esta técnica:

Seguimiento y establecimiento de la tasa anual de pérdida densidad 

celular endotelial central (DCEC).

Valoración de la correlación entre pérdida endotelial y distancia  

endotelio-lente intraocular.

Descripción de otras complicaciones registradas en la serie de  

pacientes.

Objetivos





   2
Materiales 
y métodos

2.1 Diseño del estudio
2.2 Exploración oftalmológica
2.3 Pruebas complementarias oftalmológicas
2.4 Procedimiento quirúrgico
2.5 Análisis estadístico





41

Estudio prospectivo intervencionista no comparativo de pacientes 

consecutivos.

La población del estudio eran pacientes con ectopia lentis deriva-

dos al servicio de oftalmología del Hospital pediátrico Sant Joan de 

Déu, de Esplugues de Llobregat, por baja visión secundaria a ectopia 
lentis entre septiembre de 2009 y mayo de 2013.

Una vez confirmada la baja visión inferior a 0,3 no corregible con 

graduación y la etiología de la ectopia lentis, se planteó la indicación 

quirúrgica a los padres o tutores mediante lensectomía, vitrectomía 

posterior vía pars plana. En cuanto a la corrección óptica, se ofreció 

la opción de la afaquia quirúrgica con corrección con gafas y lentes 

de contacto o el implante de LIO de fijación iridiana.

En los casos que se decantaron por la opción del implante, se explicó 

la posibilidad de entrar en el estudio, se indicaron los procedimien-

tos a realizar, se atendieron todas las dudas y se recogió un consenti-

miento informado firmado por el padre, madre, tutor o tutora legal 

y también por el paciente en mayores de 14 años.

Aspectos éticos
El protocolo del estudio ha sido aprobado por el comité ético del 

Hospital Sant Joan de Déu, de Esplugues de Llobregat, (documento 

anexo).

Diseño del estudio

2.1
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Todos los padres o tutores legales y pacientes mayores de 14 años 

leyeron la hoja informativa (documento anexo) y todos firmaron 

el consentimiento informado (documento anexo) para el estudio 

y el consentimiento informado quirúrgico elaborado y aprobado 

por el Servicio de Oftalmología del Hospital Sant Joan de Déu,  

de Esplugues de Llobregat, según la ley 41/2002 básica reguladora 

de la autonomía del paciente y de derechos y obligaciones en materia 

de información y documentación clínica (Boletín oficial del estado, 

BOE: 15/11/2002). Además, se respetó la confidencialidad y secreto 

de la información de carácter personal siguiendo la ley de protección 

de datos 15/1999 (BOE 1999, nº298).

Criterios de inclusión
 Pacientes mayores de 3 y menores de 18 años con baja agudeza 

visual < 0,3 secundaria a ectopia lentis no traumática.

 Aceptación voluntaria y por escrito por parte de los padres o tu-

tores legales y por los pacientes mayores de 14 años y firma del 

consentimiento informado del estudio.

Criterios de exclusión
 Pacientes que no colaboraban para la realización de las pruebas 

oftalmológicas.

 Pacientes con una profundidad de cámara anterior prequirúrgica 

inferior a 3 mm.

 Pacientes con densidad celular endotelial central prequirúrgica 

inferior a 2000 células/mm2.

 Glaucoma o uveítis no controlados médicamente.

 Antecedente de traumatismo ocular.
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 Anamnesis para detectar antecedentes de enfermedades 

sistémicas: Marfan, homocistinuria, Weill-Marchesani y se re-

cogieron antecedentes familiares y personales, haciendo especial 

hincapié en antecedentes traumáticos.

 Un optometrista independiente midió la agudeza visual con el 

test de la E de Snellen o HOTV.

 Se exploró al paciente con lámpara de hendidura sin dilatación 

para ver la relación del cristalino con el eje pupilar, y se tomó 

la PIO con tonómetro de Perkins (Haag Streit, Essex, Reino 

Unido) o Goldmann (Haag Streit, Essex, Reino Unido), pre-

via instilación de colirio de fluoresceína sódica y oxibuprocaína  

hidrocloruro (Fluotest®, Alconcusi, El Masnou, España).

 Posteriormente se realizó esquiascopia bajo cicloplejia, tras la 

instilación de una gota en cada ojo cada 15 minutos de colirio 

de ciclopentolato al 1% (AlconCusi, El Masnou, España) en tres 

tandas y nuevo examen con lámpara de hendidura: valoración 

del grado de ectopia lentis y del estado zonular, estudio de fondo 

de ojo con oftalmoscopio indirecto y/o biomicroscopía con lente 

Superfield NC (Volk Optical Inc. Mentor, Ohio, Estados Uni-

dos de América).

Exploración oftalmológica

2.2
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Valoración sistémica
Se solicitó analítica general con niveles plasmáticos de homocisteína, 

y se realizó en todos los pacientes una valoración por parte de un pedia-

tra y de un cardiólogo pediátrico con realización de ecocardiograma.

El paciente fue citado otro día para valoración de agudeza visual 

subjetiva con corrección óptica. Los pacientes con mejor agudeza 

visual corregida (MAVC) inferior a 0,3 fueron considerados tributa-

rios de intervención quirúrgica. Se discutió con los padres o tutores 

la técnica y las diferentes opciones de corrección óptica y se propuso 

o bien la afaquia quirúrgica y corrección óptica con gafas y/o lentes 

de contacto, o el implante de LIO Artisan® (Ophtec BV, Groningen, 

Holanda).
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Biometría óptica
Se realizó biometría por interferometría óptica (IOL master, Carl 

Zeiss Meditec AG, Jena, Alemania) y/o ultrasónica –US– (Axis 

II, Quantel Medical, Cournon d'Auvergne, Francia) a todos los  

pacientes:

 Para el cálculo de la potencia de la LIO a implantar se usaron 

las fórmulas SRK-II o SRK-T. Se utilizó la recomendación 

del fabricante para constante A: 115.0 (biometría US) y 115.7 

(biometría de interferometría óptica). El objetivo refractivo en 

la selección de la LIO fue la emetropía en pacientes mayores 

de 10 años, en pacientes más jóvenes se buscaron valores de 

hipermetropía según la edad del paciente: 7-10 años: +0,5 D; 

5-7 años: + 1 D; 3-5 años: + 2 D.93-95

de la potencia de la LIO en este estudio

3-5 años +2 D

5-7 años +1 D

7-10 años +0,5 D

10 años emetropía

D: dioptrías

Pruebas complementarias 
oftalmológicas

2.3
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 La profundidad de cámara anterior es la distancia entre el endo-

telio corneal y la cápsula anterior del cristalino. Se obtuvo a partir 

de los datos de la biometría óptica y/o ultrasónica, en caso de 

discordancia se tomó el valor inferior.96,97

Recuento de la densidad celular endotelial y paquimetría
En todos los pacientes se realizó recuento de la densidad celular 

endotelial central y paquimetría óptica (Noncon Robo SP 6000, 

Konan Medical Inc., Hyogo, Japón) preoperatoria, a los 3 me-

ses de la intervención y posteriormente cada 6 meses por parte de 

optometristas independientes. Se tomaron dos medidas de DCEC 

y de grosor corneal central (GCC) en cada toma calculándose la  

media. La DCEC se expresa en células/mm2 y el grosor corneal cen-

tral en micrómetros (μm)

Figura 13.
Biómetro por intere-
ferometría IOL Master, 
Carl Zeiss  
(www.zeiss.es).

Figura 14.
Biómetro acústico Axis II, 
Quantel Medical (www.
quantel-medical.com).
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Figura 15.
Serie de recuentos endoteliales del ojo izquierdo del paciente número 6.
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Se realizó BMU a todos los pacientes al año de la intervención qui-

rúrgica con la sonda de 50 MHz (megahercio) de OTIscan 3000 

(Opko Instrumentation, Hialeah, Florida, EUA). La BMU es una 

técnica de inmersión en suero fisiológico dentro de una copa sumi-

nistrada por el fabricante y aplicada sobre el ojo. La BMU nos ofrece 

una resolución axial de 15 μm (0,015 mm)

Todas las BMU fueron realizadas por el mismo investigador ( JCM) 

bajo condiciones similares de luz. Se colocó a los pacientes en 

decúbito supino, bajo anestesia tópica en pacientes colaboradores o 

bajo anestesia general en los niños más pequeños, y se tomaron dos 

medidas axiales a las 3 horas y otras dos a las 12 horas entre la cara 

posterior de la córnea y la cara anterior de la LIO en el eje visual.  

Todas las mediciones fueron calculadas con el software del fabricante y  

se tomó la media de los cuatro valores.

Figura 16.
Biomicroscopia 
ultrasónica en un pa-
ciente en el curso de 
una exploración bajo 
anestesia general
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Anestesia
Todos los pacientes fueron intervenidos bajo anestesia general en el 

Hospital Sant Joan de Déu de Esplugues de Llobregat.

Se realizó una inducción inhalatoria con sevofluorane (Sevorane®, 

Abbvie Spain SLU, Madrid, España), inicialmente al 1 %, con au-

mento progresivo hasta el 8% y FiO
2
 (fracción inhalatoria de oxí-

geno) al 100%. Posteriormente se canalizó una vía endovenosa y 

se administró midazolam (Midazolam®, BBraun, Madrid, España)  

0,2 mg/kg y acetato de fentanilo (Fentanest®, Kern Pharma, Te-

rrassa, España) 2 μg/kg, dejándose una perfusión de mantenimiento 

con suero fisiológico al 0,9%. 

Posteriormente, se colocó una mascarilla laríngea (Ambú Aura-i®, 

Ambu A/S, Ballerud, Dinamarca) y se realizó el mantenimien-

to anestésico con anestesia inhalatoria con sevofluorane al 2,5%  

con FiO
2
/aire al 50% y ventilación controlada por volumen a 7-8 

ml/kg. Se instilaron unas gotas de Colirio Anestésico Doble® (Al-

conCusi, El Masnou, España) en el ojo a intervenir antes de iniciar 

la operación.

En pacientes con síndrome de Marfan se administró profilaxis 

antibiótica endovenosa intraoperatoria con ampicilina intrave-

nosa (50 mg/kg), en dosis única 30 minutos antes de iniciar la  

intervención.98

Al finalizar la intervención quirúrgica se retiró la mascarilla larín-

gea y se pasó a respiración espontánea, trasladándose el paciente a  

reanimación.

Procedimiento quirúrgico

2.4
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Todas las intervenciones fueron realizadas por el mismo cirujano 

( JCM) y se procedió del siguiente modo:

Colocación de una cánula de infusión de 23 G vía pars plana tem-

poral inferior.

Colocación de una cánula nasal superior y temporal superior vía pars 
plana muy cerca del meridiano horizontal entre las 3 y las 9 horas.

99

2-6 años 3 mm

> 6 años 3,5 mm

Lensectomía dentro del saco capsular con irrigación mediante pa-

lometa doblada de 23 G (BD Valu-Set, Plymouth, Reino Unido) 

y aspiración con vitreotomo de 23 G (Constellation®, Alcon, Fort 

Worth, Texas, EUA)

Vitrectomía anterior y central vía pars plana. No se realizó extracción 

de la hialoides posterior.

Indentación escleral de la periferia retiniana y retinopexia con láser 

en caso de detección de lesiones retinianas periféricas.

Se evitó el uso de adrenalina en el suero de infusión para facilitar la 

acción de la acetilcolina que se inyectó en cámara anterior para cerrar 

la pupila.

Iridectomía periférica a las 12 horas con vitreotomo.

Reducción de la presión intraocular a unos 14 milímetros de mercu-

rio (mmHg) en la bomba de vitrectomía.

Incisión de 6 mm en córnea clara en dos planos: perpendicular 

mediante bisturí de 45º (Feather Safety Razor Co. Ltd., Kita-Ku, 

Osaka, Japón) y horizontal mediante bisturí de 3,2 mm (Alcon, Fort 

Worth, Texas, EUA).

Inyección de hialuronato sódico al 1 % (Healon®, Abbot Medical, 

Illinois, EUA) en cámara anterior para mantener su volumen, prote-

ger el endotelio corneal y facilitar la manipulación de la LIO.

Inserción de la LIO verticalmente y rotación, dejando los hápticos 

en el meridiano horizontal.
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Sujeción de la óptica de la lente con pinzas de Clayman en la cá-

mara anterior, y enclavamiento del iris usando una cánula de 27 G 

introducida a través de las microcánulas nasal y temporal superior y 

empujando el iris desde la cámara posterior hacia los hápticos en el 

meridiano horizontal nasal y temporal.

Sutura de la herida corneal con puntos sueltos de nylon 10-0 (Labo-

ratorio Aragó, Barcelona, España).

A B

C D

E F

Figura 17.
Lensectomía dentro del saco en un paciente con ectopia lentis idiopática. A: intro-
ducción de primer trócar y entrada en saco capsular. B: introducción del segundo 
trócar. C: inicio de la lensectomía con vitreotomo y palometa dentro del saco capsular. 
D: lensectomía dentro del saco capsular. E: aspiración con vitreotomo de los restos 
corticales. F: lensectomía completa con respeto del saco capsular.
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Extracción de las microcánulas y sutura de todas las esclerotomías 

con Vicryl® de 7-0 (Ethicon Endo-Surgery GmbH, Norderstedt, 

Alemania).

Aspiración del viscoelástico de cámara anterior e inyección 

intracamerular de 1 mg de cefuroxima.

Inyección subconjuntival de 20 mg de metilprednisolona (Urbason®, 

Sanofi Aventis, París, Francia).

Tratamiento postoperatorio
En todos los pacientes se prescribió una pauta descendente de colirio 

de tobramicina y dexametasona (Tobradex®, AlconCusi, El Mas-

nou, España), inicialmente cada 2 horas y con reducción progresi-

va a lo largo de 6 a 8 semanas. Además, las dos primeras semanas 

se añadió colirio ciclopentolato al 1% (Ciclopléjico®, AlconCusi,  

El Masnou, España), 1 gota cada 12 horas y pomada de dexametasona 

y cloranfenicol (Oftalmolosa Cusi De Icol®, AlconCusi, El Masnou,  

España) por la noche.

Semana Tratamiento

1ª Col. Tobradex 1 gota cada 2 horas 

Col. Ciclopléjico 1 gota cada 12 horas 

Pomada De Icol por la noche

2ª Col. Tobradex 1 gota cada 4 horas 

Col. Ciclopléjico 1 gota cada 12 horas 

Pomada De Icol por la noche

3ª Col. Tobradex 1 gota cada 6 horas

4ª Col. Tobradex 1 gota cada 8 horas

5ª Col. Tobradex 1 gota cada 12 horas

6ª Col. Tobradex 1 gota cada 24 horas

Figura 18. (página siguiente)
Lensectomía e implante de LIO Artisan en una paciente con luxación de cristalino a 
cámara vítrea. A: cristalino luxado a cámara vítrea. B: lensectomía con vitreotomo en 
cámara vítrea. C: preincisión con bisturí de 45º. D: incisión con bisturí de 3,2 mm E: 
inyección de acetilcolina en cámara posterior. F: inyección de viscoelástico en cámara 
anterior. G: iridectomía con vitreotomo. H: introducción de la LIO en cámara anterior. 
I: enclavamiento háptico temporal. J: enclavamiento del háptico nasal. 
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Retirada de suturas
Al cabo de un mes de la intervención se realizó la extracción de todas 

las suturas corneales en la lámpara de hendidura de los pacientes 

colaboradores, y bajo anestesia general en los niños más pequeños. 

En caso del primer ojo, se retiraron las suturas en el mismo procedi-

miento anestésico programado para la intervención del segundo ojo.

En todos los casos, se instruyó a pacientes y padres que eviten fro-

tarse los ojos y se recomendó el uso de gafas protectoras para realizar 

deportes de contacto.

Protocolo de seguimiento
Una vez retiradas las suturas se citó al paciente a la semana para 

esquiascopia bajo cicloplejia y se prescribieron gafas bifocales en me-

nores de 10 años y progresivas en mayores de 10 años.

Se citó al paciente a los 3 meses de la intervención quirúrgica y 

se realizó exploración de agudeza visual corregida, tonometría y 

biomicroscopía (BMC) así como paquimetría y recuento endotelial.

Preop. 3 meses 6 meses 12 meses Cada 6 meses

AV

Tonometría

FO

Recuento 
endotelial

Paquimetría

Biometría

BMU

AV: agudeza visual; BMC: Biomicroscopía; FO: Exploración fondo de ojo; BMU: Biomicroscopía Ultrasónica.



Procedimiento quirúrgico 55

Posteriormente, se citó a los pacientes cada 6 meses y en cada visita se 

realizó exploración de agudeza visual corregida, BMC, tonometría, 

examen de fondo de ojo (FO), paquimetría y recuento endotelial. 

En la exploración realizada al año de la intervención quirúrgica se 

realizó además BMU a todos los pacientes.

Registro de las complicaciones
Se realizó un registro de las complicaciones, dividiéndolas en intra- 

operatorias, postoperatorias inmediatas (detectadas en el primer mes 

postquirúrgico) y postoperatorias tardías (a partir del primer mes de 

la intervención).
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Se ha realizado un análisis prospectivo longitudinal selectivo de una 

población.

Se ha utilizado el software R3.0.0 (R Foundation for Statistical 

Computing, Vienna, Austria) para procesar los datos y realizar los 

análisis estadísticos.

Para el análisis de las variables pre y postoperatorias cuantitati-

vas se ha utilizado un modelo lineal mixto considerando cada ojo 

como un efecto aleatorio anidado dentro de cada paciente. Para los 

datos categóricos se ha usado el test  o el test exacto de Fisher.  

Las correlaciones entre variables continuas se determinaron me-

diante el coeficiente de correlación de Spearman. Se ha realizado 

un análisis de supervivencia para el evento pérdida superior al 25% 

de la DCEC preoperatoria. Posteriormente se ha aplicado el mo-

delo de riesgos proporcionales de Cox para relacionar la distancia 

endotelio-LIO con dicha supervivencia. En general, se consideran 

significativos los test estadísticos con una p-valor menor de 0,05 

(nivel de significación alfa del 5%).

Análisis estadístico

2.5
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-

La muestra está formada por 21 ojos de 12 pacientes con ectopia 
lentis intervenidos mediante lensectomía vía pars plana, vitrectomía 

e implante de LIO Artisan® preiridiana con enclavamiento por vía 

posterior entre septiembre de 2009 y mayo de 2013. El tiempo de 

seguimiento mínimo fue de 24 meses, con una media de 39,3 ± 13,0 

meses.

La edad media fue de 8 años ± 5,3. Se incluyeron 5 niñas y 7 niños. 

Se operaron 11 ojos derechos y 10 ojos izquierdos.

La causa de más frecuente de ectopia lentis fue la enfermedad de 

Marfan (13 ojos/7 pacientes) seguida de 4 ojos de 3 pacientes 

de etiología idiopática, 2 ojos de un paciente con megalocórnea- 

glaucoma y otros 2 ojos de un paciente con ectopia lentis et pupillae.

La mejor agudeza visual corregida media pasó de 0,91 ± 0,29 a 0,18 

± 0,23 LogMAR (p<0,0001). La MAVC media en equivalencia 

Snellen pasó de 0,125 a 0,66.

Todos los pacientes experimentaron mejoría de su agudeza visual; 

19/21 ojos (90%) alcanzaron una MAVC corregida igual o superior 

a LogMAR 0,4 (Snellen: 0,5). En un ojo de un paciente la visión 

pasó de movimiento de manos a 0,1 (Snellen) sin mejoría posterior 

por ambliopía.

Características de la  
muestra y aspectos  
refractivos

3.1
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Valor
Número de pacientes (ojos) 12 (21)

Sexo, pacientes

Niñas/Niños 5 / 7

Edad (años)

Media ± DS 8,0 ± 5,3 

Rango 3-17 

Media ± DS 39,3 ± 13,0

Rango 23-78

Parámetros oculares iniciales

Media ± DS - 5,96 ± 7,66 

Rango -14 a +14

Media ± DS 0,91 ± 0,29 (0,125)

Media ± DS 3,19 ± 0,73

2)
Media ± DS 3211,4 ± 508,4

Rango 2577-3508

Media ± DS 563,5 ± 106,8

Rango 429-727

DS: desviación estándar; D: dioptrías; MAVC: mejor agudeza visual corregida; DCEC: 
Densidad celular endotelial central, GCC: Grosor corneal central.
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N Media DS Mínimo Q1 Mediana Q3

MAVC pre 21 0,91 0,29 0,6 0,7 0,8 1 1,6

MAVC final 21 0,18 0,23 0 0,05 0,1 0,2 1,0

N Media Mínimo Q1 Mediana Q3

MAVC pre 21 0,125 0,05 0,09 0,13 0,2 0,25

MAVC final 21 0,66 0,1 0,6 0,8 0,9 1,0

Figura 19.
Logaritmo de la mejor 
agudeza visual corre-
gida (LogMAR MAVC) 
pre y postquirúrgica en 
la cohorte de pacientes 
(p<0,0001, modelo 
lineal mixto)..
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El equivalente esférico prequirúrgico medio fue de -5,96 ± 7,66 D, 

con una mediana de -8,75 D y un rango entre -14,00 D y +14,00 D. 

Esta gran variabilidad es característica de la ectopia lentis.

El equivalente esférico final fue de 0,92 ± 1,50 D, con una mediana 

de 1,00 D y un rango intercuartílico (IQR) entre 0,00 D y 1,50 D. 

La diferencia es estadísticamente significativa: p=0,0032.

El objetivo refractivo calculado a partir de la biometría fue la 

emetropía en mayores de 10 años; e hipermetropía, con diferentes 

valores según la edad, en menores de 10 años (tabla 5).

N Media DS Mínimo Q1 Mediana Q3

EE preop (D) 18 -5,96 7,66 -14,00 -10,00 -8,75 -5,50 14,00

EE final (D) 21 0,92 1,50 -1,50 0,00 1,00 1,50 4,50

D: dioptrías

Figura 20.
Figura 20: Equi-
valente esférico 
(EE en dioptrías) 
preoperatorio y 

pacientes (p=0,0032, 
modelo lineal mixto).
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El astigmatismo prequirúrgico medio fue de 2,24 ± 1,72 D, con una 

mediana de 2,00 D y un IQR entre 1,50 D y 3,00 D. Al final del 

seguimiento, fue de 1,99 ± 0,94 D, con una mediana de 2,00 D y un 

IQR entre 1,75 D y 2,50 D. La diferencia no es estadísticamente 

significativa, aunque es de remarcar que el astigmatismo máximo al 

final del seguimiento, en ningún caso fue superior a 3,50 D.

N Media DS Mínimo Q1 Mediana Q3

Astigmatismo 
preop (D)

18 2,24 1,72 0 1,50 2,00 3,00 6,00

Astigmatismo 
final (D)

21 1,99 0,94 0 1,75 2,00 2,50 3,50

D: dioptrías
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La densidad celular endotelial central (DCEC) prequirúrgica me-

dia fue de 3211,38 ± 508,44 células/mm2 y la DCEC postquirúrgica 

media fue de 3071,19 ± 498,55 células/mm2.

Para cada ojo se calculó el porcentaje de variación entre la DCEC 

pre y postquirúrgica. La pérdida endotelial media ha sido del 5,04 ± 

9,58 %. Esta variación se considera secundaria al traumatismo qui-

rúrgico.

Endotelio corneal

3.2

N Media DS Mínimo Q1 Mediana Q3

DCEC pre 21 3211,38 508,45 2169 3003 3257,00 3350 4464,00

DCEC post 21 3071,19 498,55 2169 2777 3042,00 3278 4184,00

DCEC: densidad celular endotelial central, resultados en células/mm2
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Paciente % variación

1 I 3278 3278 0,00 

1 D 3267 2915 -12,08

2 D 3205 3205 0,00

2 I 3076 3076 0,00

3 D 3424 3759 8,91

4 D 3350 3278 -2,20

4 I 3300 2777 -18,83

5 D 2873 2817 -1,99

5 I 2770 2564 -8,03

6 I 3154 3184 0,94

7 D 3412 3221 -5,93

7 I 3257 3042 -7,07

8 D 2169 2169 0,00

8 I 2659 2604 -2,11

9 D 4464 3787 -17,88

9 I 4310 4184 -3,01

10 D 3508 3745 6,33

11 D 2577 2849 9,55

11 I 3105 2932 -5,90

12 D 3278 2762 -18,68

12 I 3003 2347 -27,95

Media 3211,38 3071,19 -5,04

DS 508,44 498,55 9,58

I: izquierdo; D: derecho. DCEC: Densidad celular endotelial central (células/mm²); 
DS: Desviación estándar.
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(
)

Figura 21.
Recuento endotelial 
pre y postquirúrgico 
en el que se observa 
una pérdida endotelial 
media del 5,04 ± 
9,58 %.  
DCEC: Densidad celu-
lar endotelial central.

N Media DS Mínimo Q1 Mediana Q3
21 -5,04 % 9,58 % -27,95 % -8,03 % -2,20 % 0,00 % 9,55 %

DCEC: densidad celular endotelial central. N: Número ojos; DS: Desviación estándar; Q1: primer cuartil;  
Q3: tercer cuartil
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Figura 22.
Densidad celular 
endotelial central 
(células/mm²) pre y 
postquirúrgica para 
cada paciente de la 
cohorte.

PRE POST
OI
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La DCEC postquirúrgica media fue de 3071,19 ± 498,55 células/

mm2 y la DCEC final media fue de 2783,05 ± 678,40 células/mm2.

En los anexos (pág. 135) se han incluido las gráficas correspondien-

tes a la evolución anual de la DCEC media y en cada uno de los 

pacientes.

Según el último control DCEC disponible para cada ojo, calculamos 

la variación en relación al primer recuento postoperatorio. Dividimos 

esta diferencia entre el número de años transcurridos y obtenemos la 

tasa de variación anual equivalente. La media de pérdida endotelial 

anual es de 3,16 ± 4,56 %.

N Media DS Mínimo Q1 Mediana Q3

DCEC post 21 3071,19 498,55 2169 2777 3042,00 3278 4184

DCEC final 21 2783,05 678,40 1420 2392 2747,00 3164 4065

(
)

Figura 23.
Evolución anual media 
de la densidad celu-
lar endotelial central 
(DCEC en células/
mm2); preoperatorio, 
postquirúrgico, primer 
año (A1), segundo año 
(A2), tercer año (A3).
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Paciente % variación

1 I 3278 3164 -3,48

1 D 2915 1814 -37,77

2 D 3205 2463 -23,15

2 I 3076 2932 -4,68

3 D 3759 3717 -2,93

4 D 3278 3154 -8,11

4 I 2777 1420 -48,87

5 D 2817 2277 -19,17

5 I 2564 2747 7,14

6 I 3184 2754 -13,50

7 D 3221 3240 0,59

7 I 3042 2907 -4,44

8 D 2169 2200 1,43

8 I 2604 2604 0,000

9 D 3787 3937 3,96

9 I 4184 4065 -2,84

10 D 3745 3246 -13,32

11 D 2849 2717 -4,63

11 I 2932 2267 -22,68

12 D 2762 2427 -12,13

12 I 2347 2392 1,92

Media 3071,19 2783,05 -9,842

DS 498,55 678,40 14,028

I: izquierdo; D: derecho. DCEC: Densidad celular endotelial central (celulas/mm2); 
DS: Desviación estándar.
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El GCC medio prequirúrgico fue de 563,5 ± 106,84 μm y el GCC 

postquirúrgico fue de 561 ± 68,07 μm.

Se ha calculado el porcentaje de variación entre la el GCC 

prequirúrgico y el postquirúrgico inmediato y se ha detectado una 

pérdida del grosor corneal central de un 0,24 ± 4,46 %. Sólo se ha 

conseguido calcular la variación en 10 ojos; en el resto (11 ojos) no 

se pudo obtener el valor prequirúrgico o el valor postquirúrgico por 

limitaciones de la técnica de medición.

Calculamos para cada ojo la variación entre el último control dis-

ponible y el primer valor del GCC postquirúrgico. Dividimos esta 

variación por los años de seguimiento transcurridos y obtenemos la 

variación anual equivalente.

Se ha obtenido un incremento de un 0,39 ± 3,77 % en el grosor 

corneal central en este grupo de pacientes. Por limitaciones técnicas, 

sólo se ha podido realizar este cálculo en 13 ojos ya que no se pudo 

obtener el GCC postquirúrgico en el resto (8 ojos).

 

N Media DS Mínimo Q1 Mediana Q3
21 -3,16 % 4,46 -12,59 % -6,48 % -1,34 % 0,00 % 2,86 %

N: Número ojos; DS: Desviación estándar; Q1: primer cuartil; Q3: tercer cuartil

N Media DS Mínimo Q1 Mediana Q3
10 -0,24 % 4,46 % -12,59 % -6,48 % -1,34 % 0,00 % 2,86 %

N: Número ojos; DS: Desviación estándar; Q1: primer cuartil; Q3: tercer cuartil
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Distancia endotelio-LIO
Se ha medido mediante BMU la distancia entre endotelio corneal y 

lente intraocular. La distancia media fue de 3,11 ± 0,61 mm.

μ

Figura 24.
Grosor corneal 
central medio pre, 
postquirúrgico y a lo 
largo del seguimien-
to en la cohorte de 
pacientes (GCC en 
μm); preoperatorio, 
postquirúrgico, primer 
año (A1), segundo año 
(A2), tercer año (A3).

N Media DS Mínimo Q1 Mediana Q3
13 0,39 % 3,77 % -10,31 % -0,66 % 0,55 % 3,34 % 5,12 %

N: Número ojos; DS: Desviación estándar; Q1: primer cuartil; Q3: tercer cuartil

N Media DS Mínimo Q1 Mediana Q3
19 3,11 mm 0,61 2,35 mm 2,66 mm 3,04 mm 3,40 mm 4,30 mm

N: Número ojos; DS: Desviación estándar; Q1: primer cuartil; Q3: tercer cuartil
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preoperatoria y la distancia endotelio-LIO postoperatoria
Existe una correlación positiva y significativa entre estas dos varia-

bles tal como era previsible: (rho Spearman=0,613; p=0,035).

El gráfico de dispersión muestra que valores altos de profundidad de 

cámara anterior preoperatoria se acompañan de valores altos en la 

distancia endotelio-LIO postquirúrgica.

Figura 25.
BMU de un paciente 

iridiana en modo A 
con el que se calcula 
distancia en mm y en 
modo B.

A B

Figura 26.
Relación entre la 
profundidad de 
cámara anterior (CA) 
preoperatoria y la dis-
tancia endotelio-lente 
intraocular (LIO) en el 
postoperatorio, ambas 
expresadas en mm.
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Se ha encontrado una correlación positiva, aunque estadísticamente 

no significativa entre el porcentaje de la variación entre la DCEC 

pre y postoperatoria y la profundidad de cámara anterior (rho Spe-

arman=0,428; p=0,166)

distancia endotelio-LIO
Se calcula la correlación entre el porcentaje de variación entre la 

DCEC pre y postoperatoria y la distancia endotelio-LIO. La corre-

lación no es significativa (rho Spearman=0,145; p=0,555).

-
tancia endotelio-LIO
Se calcula la correlación de Spearman entre el porcentaje de pérdida 

de DCEC entre el primer postoperatorio y la última medición en 

forma de tasa de variación anual y la distancia endotelio-LIO.

La correlación es cercana a 0 y no significativa (p=0,75), no se detec-

ta correlación.

Figura 27.
Correlación entre el 
porcentaje pérdida 
de densidad corneal 
endotelial central tras 
la intervención qui-
rúrgica y la distancia 
endotelio corneal-LIO 
expresada en mm.
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superior al 25%
Para cada ojo, consideramos el porcentaje de pérdida de la DCEC 

en cada control como la variación entre la DCEC preoperatoria y la 

DCEC correspondiente al control, empezando por el primer control 

postoperatorio. Si un ojo no ha llegado nunca a una pérdida del 25% 

de la DCEC lo consideramos censurado en el último seguimiento 

con datos disponibles.

Figura 28.
Correlación entre 
el porcentaje de 
pérdida de DCEC 
postquirúrgica anual 
y la distancia endote-
lio-LIO en mm, donde 
no se parecía ninguna 
tendencia.

Figura 29.
Curva de superviven-
cia según evento de 
pérdida DCEC superior 
al 25%: Un 64,3 % de 
los ojos presentan una 
pérdida de la DCEC 
inferior al 25% a lo 
largo de los 3 años de 
seguimiento.
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Hasta los tres años, 6 ojos (36,7 %) han sufrido una pérdida de la 

DCEC superior al 25% de la DCEC preoperatoria. El 64,3% de los 

ojos presentan una pérdida de la DCEC inferior al 25%.

-
perior al 25% y distancia endotelio-LIO
A través del modelo de riesgos proporcionales de Cox calculamos el 

riesgo de sufrir una pérdida de la DCEC superior al 25% en relación 

a la distancia entre endotelio y LIO.

La variable distancia endotelio-LIO disminuye el riesgo de sufrir 

una pérdida de la DCEC superior al 25% de forma casi significativa: 

p=0,0846; HR=0,092 por cada unidad de distancia entre endotelio 

y LIO.

 

HR Z p-valor

Distancia  
endotelio-LIO

-2,386 0,092 1,384 -1,724 0,0846

hazard ratio
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Complicaciones intraoperatorias
Las complicaciones intraoperatorias son aquellas que ocurren du-

rante la intervención quirúrgica:

Midriasis media a pesar de acetilcolina. En estos casos, el implante 

de la LIO es más complejo y existe mayor riesgo de descentramien-

to: 4/21.

Hemorragia anterior leve tras iridectomía: 5/21

Hemorragia vítrea leve tras sutura esclerotomías: 4/21

Complicaciones 
quirúrgicas

3.3

Figura 30.
Midriasis media en un 
paciente operado de 
ectopia lentis.
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Rotura retiniana periférica: 1/21 tratamiento durante la intervención 

con endoláser alrededor de la rotura.

Complicaciones postoperatorias precoces
Las complicaciones precoces son aquéllas que tienen lugar durante el 

primer mes postquirúrgico:

Descentramiento discreto de la LIO: 3/21. Eje pupilar en miosis 

bien cubierto por la óptica, no se detectó alteración visual secundaria 

y no se consideró necesario realizar recolocación.

Hemovítreo 1+: 6/21

Inflamación de cámara anterior >2+: 1/21

Figura 31.
Leve descentramiento 
de la LIO en un pacien-
te en el postoperatorio 
inmediato.

Figura 32.
Despigmentación 
del iris en la zona de 
enclavamiento del 
háptico nasal.
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Complicaciones postoperatorias tardías
Las complicaciones tardías tienen lugar a partir del primer mes de 

la intervención:

Despigmentación del iris en las zonas de enclavamiento de los 

hápticos en 15/21 ojos.

Alteraciones visuales 1/21: 1 paciente refiere micropsias en alguna 

ocasión, cuando está en posición prono. Esta alteración visual podría 

ser causada por la iridodonesis, característica de la EL: al estar la 

LIO enclavada en el iris, los movimientos de este pueden provocar 

fenómenos de micropsia, macropsia o desenfoque.100

Desinserción un háptico: 1/21 (postraumática tras contusión con 

pelota: resuelta con recolocación de háptico por vía anterior)

Desprendimiento de retina 1/21 (postraumática tras contusión con 

pelota: resuelto con vitrectomía vía pars plana, endoláser y gas C3F8)

Edema macular quístico 1/21: tratado con antiinflamatorios no 

esteroideos (AINEs) tópicos, inyección intravítrea de implante de 

dexametasona (Ozurdex, Allergan Inc, Irvine, California, EUA) y 

finalmente resuelta con vitrectomía, extracción de hialoides posterior 

y membrana limitante interna e inyección intravítrea de implante de 

dexametasona.

Figura 33.
Desinserción postrau-
mática de un háptico.
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Intraoperatorias Postoperatorias  Postoperatorias  

Midriasis media:  

4 (19%)

Descentramiento 

LIO: 3 (17,7%)

Despigmentación iris: 

15 (71,4%)

Hemorragia postiri-

dectomía: 5 (23,8%)

Uveítis anterior:  

1 (4,8%)

Alteraciones visuales: 

1 (4,8%)

Hemorragia escleroto-

mía: 4 (19%)

Hemovítreo leve:  

6 (28,6%)

Desinserción háptico: 

1 (4,8%)

Rotura retiniana:  

1 (4,8%)

Desprendimiento 

retina: 1 (4,8%)

EMQ: 1 (4,8%)

Ambliopía: 1 (4,8%)
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La mayoría de estudios publicados sobre el manejo de la ectopia 
lentis pediátrica evalúan los resultados visuales de manera retrospec-

tiva. En la tabla 25 se incluyen los principales estudios que abordan 

esta situación con un número de pacientes igual o superior a 10 ojos 

y un seguimiento mínimo de 6 meses.54,55,67,70-73,76,82,101-103 A lo largo 

de la discusión comparamos nuestros resultados y complicaciones 

con los publicados.

Sólo existe un estudio publicado en el que se trata a los pacientes con 

ectopia lentis pediátrica mediante lensectomía e implante de LIO de 

fijación iridiana en cámara anterior 82: Siddiqui et al. desarrollaron 

un estudio prospectivo en el que incluyeron 17 ojos de 11 niños. 

En este estudio se incluyeron niños con una edad media de 11,58 

± 2,9 años y un seguimiento de 9,12 ± 4,30 meses. Varios cirujanos 

realizaron una incisión en túnel escleral, seguida de lensectomía y 

vitrectomía anterior con el sistema Millennium® (Bausch & Lomb, 

Rochester, Nueva York, EUA), se colocó una LIO en posición pre-

pupilar, pero el enclavamiento se realizó por vía anterior mediante 

agujas de enclavamiento. Nuestro estudio es difícilmente compara-

ble ya que la edad media en el momento de la inclusión fue de 8,0 

± 5,3 años, con un seguimiento de 39,3 ± 13,0 meses. En nuestra 

cohorte, todos los casos fueron realizados por un único cirujano que 

practicó lensectomía por vía posterior, seguida de implante de la 

LIO a través de una incisión corneal y enclavamiento en cámara 

anterior por vía posterior.

Aspectos refractivos

4.1
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ectopia lentis en niños intervenidas 

Autor Diseño LIO N  

Anteby (2003) Prospectivo Afaquia + LC 57 6

Babu (2010) Retrospectivo Afaquia + LC 50 7,5

Asadi (2008) Retrospectivo
LIO suturada a 

esclera
25 6,6

Bardorf (2004) Retrospectivo
LIO suturada a 

esclera
43 10

Buckley (2008) Retrospectivo
LIO suturada a 

esclera
33 10

Kumar (2012) Retrospectivo LIO fijada a esclera 41 11

Dureau (2006) Retrospectivo LIO suturada iris 17 4,8

Shah (2016) Retrospectivo LIO suturada iris 17 7,2

Konradsen (2007) Retrospectivo Cionni + LIO saco 37 4,3

Kim (2014) Retrospectivo

Cionni o segmento 

de tensión capsular + 

LIO saco

19 10,2

Thapa (2016)
Prospectivo, 

comparativo
Cionni + LIO saco 14 8

Thapa (2016)
Prospectivo, 

comparativo
LIO fijada a sclera 14 8

Siddiqui (2013) Prospectivo Iris claw anterior 17 11,6

Català (2016) Prospectivo Iris claw anterior 21 8

LC: Lente de contacto; LIO: Lente intraocular
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Autor Seguimiento AV pre AV post Complicaciones

Anteby (2003) 38,4 0,8 0,2
DRR (2) 

Hernia iris (1)

Babu (2010) 14,52 0,78 0,14 DRR (2)

Asadi (2008) 81,1 0,67 0,42
Luxación LIO (6) 

DRR (1) 

Endoftalmitis tardía (1)

Bardorf (2004) 36,7 0,97 0,48
Captura LIO iris (2) 

Recambio LIO (1) 

Exposición sutura (1)

Buckley (2008) 61 0,62 0,39
Luxación LIO (5) 

Captura LIO iris (1) 

Glaucoma (2)

Kumar (2012) 17,5 1,3* 0,4
Descentramiento LIO (2) 

Captura LIO iris (1)  

EMQ (2)

Dureau (2006) 16,3 0,88 0,2
Ectopia pupilar (1) 

Endoftalmitis aséptica (1)

Shah (2016) 56,4 0,8 0,35
Luxación LIO (9) 

Captura LIO iris (1) 

DRR (1)

Konradsen (2007)  27 0,57 0,10

Opacificación capsular (31)  

Luxación LIO (2) 

Exposición sutura (2) 

Sinequias anteriores (1)

Kim (2014) 19,2 0,58 0,1

Brida vítrea CA (1) 

Dehiscencia conjuntival (1) 

Opacificación capsular (11) 

Luxación LIO (1) 

Exposición sutura (1)

Thapa (2016) 12 1,21 0,4
Captura gancho Cionni (1) 

Opacificación capsular (5)

Thapa (2016) 12 1,53 0,31 Captura LIO iris (6)

Siddiqui (2013) 9,1 0,88 0,26
Endoftalmitis (1) 

Luxación LIO (1)

Català (2016) 39,3 0,91 0,18
DRR (1) 

Luxación háptico (1) 

EMQ (1)

DRR: Desprendimiento de retina regmatógeno; LIO: Lente intraocular; EMQ: Edema macular quístico; CA: 
cámara anterior.
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Tres trabajos evalúan los resultados de la cirugía de ectopia lentis de 

manera prospectiva y uno de ellos realizó un estudio comparativo 

entre facoaspiración e implante de anillo de Cionni y LIO en saco y 

lensectomía, vitrectomía anterior e implante de LIO fijada a esclera 

con pegamento biológico 103 en pacientes con EL de diferentes cau-

sas excluyendo patología traumática. En los dos grupos se obtuvo 

una mejoría significativa de agudeza visual que pasó, en los primeros, 

de 1,21 ± 0,71 a 0,4 ± 0,04 (logMAR), y en el segundo grupo de 1,53 

± 0,62 a 0,31 ± 0,15 (logMAR).

Otro trabajo prospectivo evaluó el tratamiento de la EL secundaria 

a Marfan o idiopática en 57 ojos de 28 pacientes. La técnica elegida 

fue lensectomía vía limbar o bien vía pars plana según el período 

de inclusión (1980-2001) y las características de la subluxación y 

posteriormente corrección óptica mediante gafa o lente de contacto.  

La agudeza visual preoperatoria era de 0,8 ± 0,1 y la agudeza visual 

final fue de 0,2 ± 0,25 (logMAR).54

Si incluimos los estudios retrospectivos, Babu et al., en 2010,  

publicaron una serie de 50 ojos de 28 pacientes con EL idiopática o 

secundaria a Marfan, homocistinuria, traumatismos o esferofaquia, 

tratados mediante lensectomía vía pars plana y corrección óptica con 

gafas o lente de contacto. La edad media en el momento de la in-

tervención era de 7,5 ± 3,3 años y el seguimiento fue de 14,5 ± 7 

meses. La agudeza visual preoperatoria era de 0,81 ± 0,33 y mejoró  

a 0,14 ± 0,4 (logMAR).88

Tres artículos publicados por Bardorf et al. en 2004, Asadi et al. y 

Buckley et al. en 2008 incluyeron un total de 93 ojos (43, 25 y 33 

respectivamente) de 81 pacientes con una edad media de 8,9 años 

(10; 6,6 y 10 años respectivamente) y un seguimiento medio de 59,6 

meses (36,7; 81,1 y 61 meses respectivamente) refirieron una mejoría 

de agudeza visual desde 0,82 (0,62; 0,97 y 0,88) hasta 0,36 logMAR 

(0,39; 0,48 y 0,2) tras lensectomía y LIO suturada a esclera.67,70,71

Kumar et al. publicaron, en 2012, una serie de 33 ojos de 41 pacientes 

pediátricos con una edad media de 10,7 ± 3,6 años y un seguimiento 

medio de 17,5 ± 8,5 meses. Incluyeron pacientes afáquicos, niños con 

ectopia lentis, subluxación traumática de cristalino, catarata subluxa-

da y descentramientos de LIO; realizaron lensectomía en los casos 

necesarios, vitrectomía anterior, implante de LIO a través de túnel 

escleral insertando los hápticos en un túnel intraescleral y fijando los 

flaps esclerales con pegamento biológico. La MAVC media pasó de 

1,3 a 0,35 logMAR.102
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Dureau et al. en 2006, y Shah et al. en 2016, presentaron su expe-

riencia en el manejo de pacientes con EL mediante facoaspiración 

o lensectomía e implante de LIO suturada a iris. Ambos autores  

incluyeron 17 ojos (34 ojos en total) de 21 pacientes. La edad me-

dia del grupo de Dureau era de 4,9 ± 2,8 años con un seguimiento  

de 16,8 ± 3,9 meses. La AV mejoró de 0,88 ± 0,25 a 0,19 ± 0,13  

logMAR. Mientras que el grupo de Shah presentaba una edad me-

dia de 7,2 ± 3,8 años y un seguimiento de 56,3 ± 38,5 meses y una 

MAVC que pasó de 0,80 ± 0,6 a 0,35 ± 0,5 logMAR.55,76

Finalmente, Konradsen et al. en 2007 y Kim et al. en 2014 publicaron 

sus resultados en el tratamiento de niños con EL mediante facoaspi-

ración y sutura a esclera de anillos de Cionni o bien de segmentos de 

tensión capsular e implante de LIO en el saco. En el primer grupo, 

incluyeron 37 ojos de 22 pacientes con EL con una edad media de 

4,3 ± 2,4 años y un seguimiento de 27,4 ± 16,4 meses. La AV mejoró 

desde 0,85 ± 0,43 hasta 0,26 ± 0,17 logMAR.73. En el grupo publi-

cado por Kim había 19 ojos de 13 pacientes con una edad media de 

10,2 ± 4,8 años y un seguimiento de 19,3 ± 15,7 meses y la AV pasó 

de 0,58 ± 0,26 a 0,10 ± 0,11 logMAR.72

En el estudio en el que utilizan la técnica de LIO iris claw anterior, 

los pacientes de Siddiqui et al.82 pasaron de una MAVC media de 

0,88 ± 0,55 a 0,26 ± 0,13 logMAR, aunque se incluyeron pacientes 

con una MAVC preoperatoria mayor de 0,3 logMAR (0,5 Snellen).

Todas las técnicas publicadas mejoran la agudeza visual de los pa-

cientes y nuestro estudio no muestra unos resultados inferiores a 

los publicados tanto con procedimientos similares como con otras 

maniobras, situándose en la horquilla de los grupos que presentan 

mejores resultados visuales: AV preoperatoria de 0,91 ± 0,29 y AV 

final de 0,18 ± 0,23 logMAR (p<0,0001).

Como era previsible en nuestra cohorte, la refracción media preo- 

peratoria mostró alta miopía y astigmatismo secundarios a la ectopia 
lentis y a la población de pacientes con enfermedad de Marfan, gene-

ralmente con miopía axial.35,37

En el postoperatorio se observó una tendencia a la hipermetropía 

leve tal como se planteó como objetivo refractivo en los pacientes 

menores. Es de esperar una tendencia progresiva a la emetropización 

con el tiempo, a medida que se alcanza la edad adulta.93 Se requiere 

un mayor seguimiento para poder evaluar si se consigue una refrac-

ción cercana a la emetropía en la edad adulta.
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En cuanto al astigmatismo prequirúrgico se observa un astigmatismo 

elevado con una gran dispersión, mientras que el astigmatismo final 

es menor y con un astigmatismo máximo de 3,50 D. Una opción 

para reducir todavía más el astigmatismo postquirúrgico derivado 

del tamaño de incisión corneal necesaria para el implante de la LIO 

(6 mm) sería realizar la cirugía a través de un túnel escleral, que tiene 

el inconveniente de la manipulación conjuntival y de un acceso más 

difícil para la sujeción intraoperatoria de la LIO.

Dentro de la opciones de implante intraocular en ectopia lentis, la 

LIO de iris claw es la que permite un recambio de lente de manera 

más fácil en caso de cambios refractivos.79

La mayoría de los artículos publicados se refieren directamente a la 

mejor agudeza visual corregida sin analizar los cambios refractivos 

pre y postintervención, ni la evolución refractiva de los ojos operados.

Anteby et al. publicaron sus resultados tras lensectomía y corrección 

con lente de contacto en 18 ojos de 10 pacientes y refieren un equi-

valente esférico postoperatorio de 11,7 D ± 3,4 D y de 11,0 D ±  

4,0 D al final del seguimiento medio de 3,2 años.54

En el artículo de Bardorf et al. se presentaron los resultados de la 

intervención de un grupo de 43 ojos de 32 pacientes afáquicos, en 

los que implantaron una lente suturada a esclera con un seguimiento 

medio de 3 años, y publicaron un equivalente esférico postoperatorio 

de 0,66 D ± 4,16 D y -0,52 D ± 1,90 D en el último control.67

Dureau et al. intervinieron mediante lensectomía e implante de lente 

suturada a iris 17 ojos de 9 niños que presentaban un equivalente 

esférico preoperatorio de -7,65 D (rango -12,00 a +0,50 D), con un 

astigmatismo preoperatorio de 5,6 D (rango: 1 a 10 D). El equiva-

lente esférico final tras un seguimiento de 1,3 años fue de +0,18 D 

(rango: -3,75 a +4,00 D). No detectaron astigmatismos superiores  

a 4,00 D.76

Kim et al. presentaron sus resultados en el manejo de 19 ojos de 13 

niños con ectopia lentis mediante facoaspiración e implante de anillos 

o segmentos capsulares suturados a esclera. El equivalente esférico 

pasó de -9,56 ± 6,34 D a -1,22 ± 2,34 D a las tres semanas de la 

intervención, mientras que el astigmastismo pasó de 4,15 ± 3,73 D 

a 0,88 ± 0,51 D.72

En un trabajo de Thapa et al. se incluyeron 28 pacientes con ectopia 
lentis en los que, en un ojo, realizaron facoaspiración, e implante de 

anillo de Cionni suturado a esclera e implante de LIO en saco (grupo 

A: 14 ojos) y en el ojo adelfo lensectomía vía pars plana, vitrectomía 



Aspectos refractivos 91

anterior e implante de LIO en cámara posterior fijada a esclera con 

pegamento biológico (grupo B: 14 ojos). El equivalente esférico 

prequirúrgico era de −8,75 ± 7,08 D en el grupo A, y −7,36 ± 8,48 D 

en el grupo B, y pasó a un equivalente esférico final de −0,4 ± 1,12 D 

en el grupo A, y −0,48 ± 0,93 D en el grupo B.103
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Recuento endotelial
Existen muy pocos estudios que valoren la evolución de la población 

corneal endotelial en población pediátrica normal:

Nucci et al. en 1990, mediante microscopía especular, estudiaron el 

endotelio corneal de 214 niños normales de edades entre 5 y 14 

años. Estimaron una pérdida de DCEC del 13% entre los 5 y los 

7 años de vida (aproximadamente un 4,3 % anual) y una pérdida 

adicional del 12% hasta los 10 años (4% de pérdida anual).104

Møller-Pedersen, en 1997, cuantificó la DCEC en 178 córneas 

normales de 89 individuos con edades comprendidas entre las 30 

semanas de gestación y los 90 años, hallando una pérdida endotelial 

anual del 2,9 % durante la infancia y la niñez, mientras que esa tasa 

de pérdida pasaba al 0,3% en la edad adulta.105 Estos valores son  

similares a los que hemos encontrado en nuestra cohorte de pacien-

tes pediátricos: pérdida anual de DCEC: 3,16% ± 4,46%.

Cuando se realiza una intervención quirúrgica sobre un ojo con 

ectopia lentis, se producen tres fases en relación a los cambios en el 

recuento endotelial:

1. La pérdida endotelial inmediatamente posterior a la inter-

vención, habitualmente expresada en porcentaje de pérdida 

endotelial sobre el recuento endotelial al inicio del estudio:

[(DCEC postoperatoria – DCEC preoperatoria) /DCEC 

preoperatoria] x 100

Efecto en el endotelio 
corneal

4.2



94 Discusión 4.2

2. La pérdida endotelial a lo largo del seguimiento, habitualmente 

expresada en porcentaje anual de pérdida.

3. La pérdida endotelial total desde el antes de la intervención hasta 

el final del seguimiento:

[(DCEC final -DCEC preoperatoria) / DCEC preoperatoria] 

x 100

La mayoría de los estudios publicados expresan la pérdida endotelial 

total. Algunos indican la pérdida inmediatamente postquirúrgica, y 

muy pocos ofrecen datos sobre la pérdida endotelial anual tal como 

se resume en la tabla 26.77,80,82-84,88,100,106-109

Basti et al. publicaron el efecto de la extracción extracapsular (EEC) 

del cristalino sola o asociada a vitrectomía anterior y capsulotomía en 

dos grupos con 8 y 10 ojos y una edad media de 9,3 años, las diferen-

cias no fueron estadísticamente significativas y la pérdida de DCEC 

entre el pre y postoperatorio fue del 5,28 % en el grupo con EEC 

aislada y del 7,50% en el otro grupo.106 En un estudio de Vasavada 

et al., 107 en el que se evaluó la pérdida endotelial tras facoaspiración 

e implante de LIO en el saco en 100 ojos de pacientes con catarata 

congénita con una edad media de 6,6 años y un seguimiento de 3 

meses, se detectó una pérdida endotelial postquirúrgica del 5,1 %;  

no disponemos de datos sobre la perdida endotelial anual en niños 

con LIO en saco.

Siddiqui et al.82 sólo ofrecieron datos sobre la pérdida endotelial 

total con un seguimiento de 9,1 ± 4,3 meses que fue del 17,1 ± 

10,90  %. Estos valores son difícilmente comparables con nuestro 

estudio, en el que tenemos un seguimiento de 39,3 ± 13,0 meses. 

Si lo comparamos con la pérdida postoperatoria inmediata (DCEC 

a los 3 a 6 meses de la intervención) en nuestra cohorte detecta-

mos una pérdida de DCEC en el postoperatorio inmediato del  

4,07 % ± 8,39% y la pérdida endotelial total en el primer año fue del  

6,42 % ± 11,62 %. Esta diferencia entre los dos estudios podría ser de-

bida a diferencias en la técnica quirúrgica: en su cohorte practicaron 

un túnel escleral con dos paracentesis y realizaron la lensectomía y la 

vitrectomía por vía anterior; el enclavamiento de la lente fue también 

por vía anterior, utilizando agujas de enclavamiento, finalmente inyec-

taron moxifloxacino intracamerular. Es posible que la manipulación  

por vía anterior pudiera provocar una mayor pérdida endotelial, 

además, el moxifloxacino podría mostrar un perfil de toxicidad más  

estrecho que la cefuroxima intracamerular que utilizamos en nuestra 

cohorte.110

El trabajo de Gawdat et al. 80 es el que incluye mayor número de 

pacientes pediátricos con ectopia lentis: un total de 25 ojos, 7 de ellos 
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de causa traumática. Incluyeron ojos afáquicos y ojos con EL. En los 

primeros, se realizó un implante de lente de iris claw, mientras que 

en los otros se practicó lensectomía, vitrectomía anterior e implante 

de lente de iris claw. Se trata de una cohorte prospectiva de niños 

mayores de 2 años (edad media de 7,8 años), con un seguimiento de 

un año. La pérdida de DCEC postoperatoria fue del 13,8% y la pér-

dida de DCEC anual fue del 6,1%. Con unos valores muy similares 

a los de nuestra cohorte tiene el inconveniente de que incluye ojos 

en los que se ha realizado lensectomía y otros que ya eran afáquicos.

Cleary et al., en 2012, trataron a 8 niños con ectopia lentis, con una 

edad media de 12,6 años y registraron una pérdida endotelial anual 

del 7,3 % con un seguimiento de 28 meses.84

En adultos, Güell et al. 108 publicaron un estudio retrospectivo de 128 

ojos afáquicos en los que se realizó un implante secundario de lente 

Artisan® en cámara anterior. La edad media fue de 54,55 años y el 

seguimiento medio de 41,8 meses. En este grupo de pacientes la pér-

dida de DCEC postoperatoria fue de 7,77 % y la pérdida endotelial 

anual fue del 9,3%.

Forlini et al. 100 en 2015, presentaron un estudio retrospectivo en 

320 ojos con diferentes causas de afaquia, en los que se realizó 

vitrectomía anterior o posterior seguida de implante de LIO iris claw 

retroiridiana. La edad media de los pacientes fue de 59,7 años, con 

un seguimiento medio de 63,6 meses; sin embargo sólo refirieron 

la pérdida endotelial postoperatoria del 2,56 %, sin publicar la tasa  

de pérdida anual de DCEC.

Finalmente, Anbari et al. 111 realizaron un seguimiento prospectivo 

en un grupo de 16 ojos de 14 pacientes, con una edad media de 38,1 

años y un seguimiento de 24 meses. Todos los ojos eran afáquicos y 

se realizó una vitrectomía anterior seguida del implante de una LIO 

Artisan® retropupilar. La disminución postoperatoria de la DCEC 

fue del 3,15%, mientras que la tasa de reducción anual fue del 4,9%.

En estos dos artículos parece que la pérdida endotelial secundaria 

al implante de la LIO Artisan® es ligeramente inferior si coloca-

mos la LIO retropupilar. En el año 2013 Gonnerman et al. publi-

caron los resultados del seguimiento de 7 ojos de 4 niños con EL 

o soporte capsular insuficiente en los que se implantó una LIO de 

fijación iridiana retropupilar. La edad media era de 12 años y la pér-

dida endotelial anual fue del 6,4%, con un seguimiento medio de 31 

meses.88 Por su parte, Anglada et al. 109 publicaron los datos de un 

estudio retrospectivo en adultos, sobre 32 ojos en los que realizaron 

vitrectomía 23 G seguida de implante de LIO de Worst retroiridia-

na en pacientes afáquicos por diferentes causas. No compartieron la 
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de la ectopia lentis

Autor Técnica N  

Basti (1998) EEC + LIO Catarata congénita 8 9,3

Basti (1998)
EEC + LIO + vitrectomía y 

capsulotomía
Catarata congénita 10 9,3

Vasavada 
(2012)

Faco + LIO en saco Catarata congénita 100 6,6

Siddiqui 
(2013)

Lensectomía + iris claw 

anterior
Ectopia lentis (Marfan) 18 11,6

Català (2016)
Lensectomía + iris claw 

anterior
Ectopia lentis 21 8

Gawdat (2015) Iris claw anterior
Afaquia (ectopia lentis, 
trauma)

25 7,8

Cleary (2012) Iris claw anterior Afaquia (ectopia lentis) 8 12,6

Güell (2014) Iris claw anterior
Afaquia (diferentes 

causas)
128 54,5

Forlini (2015) Iris claw posterior
Afaquia (diferentes 

causas)
320 59,7

Anbari (2015) Iris claw posterior
Afaquia (diferentes 

causas)
16 38,1

Gonnerman 
(2013)

Iris claw posterior Afaquia (ectopia lentis)
7 12

Anglada 
(2015)

Iris claw posterior
Afaquia (diferentes 

causas) 32 -

Zheng (2012)
Faco + LIO suturada a 

esclera
Ectopia lentis (Marfan)

39 18,6

Zheng (2012)
Faco + LIO iris claw 
anterior

Ectopia lentis (Marfan)
32 22,5

Kumar (2012)
Lensectomía + LIO fijada 

a esclera

Afaquia, ectopia lentis, 

trauma... 41 10,7

Hirashima 
(2010)

Faco + LIO CP suturada 

a iris
Ectopia lentis (Marfan)

16 26

Hirashima 
(2010)

Faco + Iris claw anterior Ectopia lentis (Marfan) 15 25
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Autor Seguimiento  
preop postop

Disminución Disminución 

Basti (1998) 3 3826 3627 5,28 % - -

Basti (1998) 3 3600 3306 7,50 % - -

Vasavada 
(2012)

3 3225 3057,7 5,1 % - -

Siddiqui 
(2013)

9 3450 2960 17,1 % - -

Català (2016) 39 3211 3071 5,04 % 2655 3,16 %

Gawdat 
(2015)

12 3573 3081 13,8 % 2892 6,1%

Cleary 
(2012)

28 3312 - - 2913 7,3%

Güell (2014) 41,8 2237 2063 7,8 % 1961 9,3%

Forlini 
(2015)

63,6 2227 2170 2,56 % - -

Anbari 
(2015)

24 2268 2536 3,15% 1996 4,9%

Gonnerman 
(2013)

31 3013 - - 2831 6,4%

Anglada 
(2015)

12 1546 - - 1322 13,6%

Zheng (2012) 12 - - 13,2 % - 6,3%

Zheng (2012) 12 - - 13,3% - 6%

Kumar 
(2012)

17,5 2412 - - 2312 4,1%

Hirashima 
(2010)

6 3109 2797 10,0 % - -

Hirashima 
(2010)

12 3178 2933 7,7% 2734 6,8%

DCEC: Densidad celular endotelial central. EEC: Extracción extracapsular del cristalino.
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edad media de los pacientes, que fueron seguidos a lo largo de un año.  

No evaluaron la pérdida endotelial postoperatoria y la pérdida 

endotelial total fue de 13,6%. En este caso la pérdida endotelial es 

similar a la publicada con colocación de la lente en cámara anterior.

La comparación de estos datos con otras técnicas es difícil ya que 

no disponemos de demasiados trabajos publicados que evalúen 

la DCEC. No se han publicado artículos que valoren la perdida 

endotelial en niños con ectopia lentis afáquicos sin implante de 

LIO. Zheng et al. 83 publicaron una serie de 39 ojos de pacientes con 

ectopia lentis secundaria a síndrome de Marfan, operados mediante 

facoemulsificación, vitrectomía anterior e implante de LIO suturada 

a esclera en un grupo de pacientes con 18,6 años de edad media y 12 

meses de seguimiento. Encontraron una reducción de la población 

endotelial del 13,2 % en el postoperatorio inmediato y una pérdida 

anual del 6,3 %. De hecho, en este trabajo, compararon sus pacientes 

con otro grupo de 32 ojos de pacientes con síndrome de Marfan y 

una edad media de 22,5 años tratados mediante lensectomía e im-

plante de LIO prepupilar de fijación iridiana y 12 meses de segui-

miento. Encontraron una pérdida endotelial postoperatoria del 13,3 

% y una pérdida anual del 6 %.

Kumar et al. 102 describieron una pérdida endotelial media total, en 

su serie retrospectiva de 41 ojos de 33 niños, de un 4,13 % (rango: 

1,33%-5,94%) tras implante de LIO fijada a túnel escleral y pega-

mento biológico. El seguimiento mínimo fue de 12 meses, pero no 

se explica en qué momento se hizo el recuento endotelial, ni se espe-

cifica la periodicidad del seguimiento.102

Hirashima et al. 77 realizaron un estudio comparativo en 31 ojos de 16 

pacientes con ectopia lentis secundaria a síndrome de Marfan. Un ojo 

de cada paciente se trató mediante facoaspiración e implante de LIO 

suturada a iris (16 ojos) y el otro ojo se trató mediante facoaspiración 

e implante de LIO de Worst en cámara anterior. La edad media fue 

de 25,5 años y el seguimiento fue de 6 meses en el primer grupo y de 

12 meses en el segundo. La pérdida endotelial postoperatoria fue de 

un 10 % en el grupo de la LIO suturada al iris y del 7,7 % en el grupo 

de la LIO Artisan. La pérdida endotelial anual sólo pudo calcularse 

en este segundo grupo y fue de un 6,8%.
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Tal como se esperaba, se ha hallado una correlación positiva entre 

la profundidad de cámara anterior, medida en el preoperatorio; y la 

distancia endotelio-LIO medida en el postoperatorio en los niños de 

nuestra cohorte.

Se ha encontrado una correlación positiva, aunque no significativa, 

entre la profundidad de cámara anterior y la pérdida DCEC en el 

postoperatorio inmediato, es decir, la que está directamente relacio-

nada con el procedimiento quirúrgico. No hemos encontrado traba-

jos publicados en niños ni en pacientes adultos operados mediante 

LIO de soporte iridiano que evalúen la relación entre la profundi-

dad de la cámara anterior y la pérdida endotelial. La casa Ophtec®  

recomienda una profundidad mínima de CA para implante de LIO 

fáquicas igual o superior a 3,0 mm.112,113 En algunos estudios encuen-

tran una correlación significativa en pacientes operados de catarata: a 

menor profundidad de CA mayor pérdida DCEC. Sin embargo, este 

hecho no está universalmente aceptado y algunos autores no confir-

man, con sus resultados, que exista tal correlación.114–116 En nuestra 

cohorte no hemos hallado valores significativos, bien porque no hay 

correlación o bien por el pequeño tamaño muestral de nuestra serie.

No hemos encontrado correlación entre la distancia endotelio-LIO 

y la DCEC tanto en el postoperatorio inmediato como a lo largo del 

seguimiento, siendo esta correlación cercana a 0 y no significativa. 

En estudios realizados en pacientes fáquicos con LIO de fijación 

iridiana, se ha descrito una mayor pérdida endotelial, especialmen-

te a partir del tercer año y ésta es tanto mayor cuanto menor es la 

profundidad de la cámara anterior y, por tanto, menor es la distancia 

endotelio-LIO.117 En nuestra cohorte todos los pacientes portadores 

de LIO de fijación iridiana son afáquicos con lo que la distancia 

endotelio-LIO es mucho mayor; quizás este hecho podría explicar 

que no encontráramos esta tendencia hacia un aumento progresi-

vo de la velocidad de pérdida endotelial con los años. Sin embargo,  

se requiere un seguimiento a largo plazo para valorar con certeza la 

evolución de la población endotelial.

En cambio, si analizamos los pacientes según la supervivencia del 

25% de la población endotelial inicial, cuanto mayor es la distancia 

endotelio-LIO menor es el riesgo de sufrir una pérdida de la DCEC 

superior al 25% de forma casi significativa: p=0,0846.
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Estas diferencias estadísticas se explican porque la correla- 

ción sólo considera la variación entre la primera medida 

postoperatoria y la última, sin embargo, la pérdida superior al 25% 

se puede dar en cualquier momento a lo largo del seguimiento.  

Por otra parte, la correlación analiza si valores altos de la variable 

pérdida DCEC se asocian a valores bajos de la variable distancia 

endotelio-LIO. En esta relación se pueden producir compensa- 

ciones y, en poblaciones pequeñas, con relaciones discretas, no se-

rán significativas; en cambio, al comparar dos grupos: pérdida  

DCEC > 25 % y < 25% de la población inicial se pueden detectar 

diferencias más fácilmente.
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Complicaciones intraoperatorias
Entre las complicaciones intraquirúrgicas se ha observado un caso 

de rotura retiniana periférica que se trató con fotocoagulación con 

endoláser alrededor de la rotura.

En cuatro ojos no se consiguió una adecuada miosis, a pesar de 

acetilcolina en el momento del implante de la LIO, dificultando su 

correcto enclavamiento y centrado.

Cinco ojos presentaron una hemorragia anterior leve tras la 

iridectomía, que se controló en todos los casos aumentado la presión 

de la infusión, y en cuatro ojos se observó una hemorragia vítrea 

leve al suturar las esclerotomías que no requirió la realización de  

procedimientos adicionales.

Muy pocos artículos sobre manejo quirúrgico de la ectopia lentis 
incluyen una relación de las complicaciones intraquirúrgicas:  

Anteby et al., en un estudio con lensectomía vía limbar o pars plana, 

describieron una hemorragia vítrea moderada secundaria a una de 

las esclerotomías de un total de 38 casos.54

En un estudio retrospectivo de 33 ojos con LIO suturada a esclera, 

registraron un caso de hemorragia del cuerpo ciliar secundaria al 

paso de la sutura de Prolene®.70

Finalmente, Kim et al., en otro trabajo retrospectivo, presentaron 

sus resultados en el manejo de la EL con facoaspiración e implan-

te de anillo de Cionni, y en 2/19 casos describieron rotura de la 

Complicaciones 
quirúrgicas

4.3
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capsulorrexis, que manejaron implantando un segmento capsular en 

lugar de anillo.72

Las complicaciones intraquirúrgicas en nuestra serie prospectiva 

han sido leves y fácilmente solventadas durante el mismo proce-

dimiento. Ninguna de ellas impidió completar el plan quirúrgico y 

todas han sido descritas previamente con técnicas similares.53,64,120-123  

El hecho de presentar mayor número de incidencias que en artículos 

publicados podría deberse a que muchos de estos artículos se refieren 

a trabajos retrospectivos en los que las incidencias leves podrían no 

ser comentadas.

Complicaciones postoperatorias precoces
Las complicaciones que aparecieron en nuestra cohorte, en el pri-

mer mes tras la intervención, fueron: 3/21 casos de descentramiento 

leve de la LIO que no afectaba al eje ni a la agudeza visual, y no 

requirieron reintervención; en 6 ojos se detectó un hemovítreo leve  

(1 +) que desapareció espontáneamente en todos los casos sin requerir 

tratamiento; finalmente uno de los ojos presentó inflamación grave 

de cámara anterior a las 24 horas de la cirugía y se realizó tratamien-

to mediante lavado de cámara anterior e inyecciones intravítreas de 

vancomicina, cefuroxima y prednisona. Los cultivos microbiológicos 

de las muestras de cámara anterior y cámara vítrea fueron negativos y 

el cuadro se resolvió satisfactoriamente. Además, este ojo ha sufrido 

una mayor pérdida endotelial que el ojo contralateral (caso 4, ane-

xos) y posteriormente desarrolló un edema macular quístico que se 

ha tratado con corticoide intravítreo, alcanzando una agudeza visual 

final de 0,05 logMar (0,9 Snellen).

Complicación Anillo Cionni + 
LIO en saco iridiana

Hemorragia:

 vítrea 1/38 (2,6%)

 cuerpo ciliar 1/33 (3,0 %)

 iridectomía 5/21 (23,8%)

 esclerotomía 4/21 (19,0 %)

Rotura capsular 2/19 (10,5%)
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En cuanto a las complicaciones publicadas, Anteby et al., con la 

lensectomía anterior sin implante de LIO, describieron un caso 

de incarceración de iris en la herida corneal.54 En nuestra serie, no 

hemos detectado esta complicación, pero está descrita en casos de 

cirugía de cámara anterior en niños, en los que, debido a la gran 

elasticidad de los tejidos, se requiere suturar minuciosamente todas 

las incisiones.124

Asadi et al. presentaron un hemovítreo leve a moderado en 13/25 ojos 

(52%), hipema en 4/25 ojos (16%) y 2 casos de efusión coroidea.71 

En este caso los autores realizaron un implante de LIO suturada 

a esclera, y las complicaciones descritas fueron secundarias a la 

técnica utilizada, concretamente al paso de las agujas por el sulcus.  

Complicación LIO suturada 
a iris

Anillo de 
Cionni

 
a iris

Hernia de iris 1/38 (2,6%)

Hemovítreo 21/68 (30,9%) 7/38 (18,4%)

Hipema 7/68 (10,3%) 1/17 (5,9%)

Efusión 
coroidea

3/68 (4,4%)

Hipotonía 1/43 (2,3%) 1/14 (7,1%) 1/38 (2,6%)

HTO 9/76 (11.8%) 1/14 (7,1%) 1/38 (2,6%)

Uveítis 1/33 (3,0%) 1/17 (5,9%) 2/38 (5,3%)*

Captura de 
óptica

9/47 (19,1%)

Captura de iris 1/14 (7,1%)

Ovalización 
pupilar

7/38 (18,4%)

Brida vítrea 1/19 (5,3%)

Dehiscencia 
conjuntival

1/19 (5,3%) 2/38 (5,3%)

Edema 
corneal

2/14 (14,3%) 2/38 (5,3%)

* Uveítis/endoftalmitis
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Bardorf et al., con una técnica similar, presentaron 8/43 casos de he-

morragia vítrea; 3/43 ojos con hipema y 1/43 con efusión coroidea. 

Además 2/43 ojos presentaron hipertensión ocular que requirió tra-

tamiento tópico y un caso hipotonía ocular.67 La hipertensión ocular 

podría ser secundaria a hipema,125 aunque en el artículo no queda 

clara su etiología. El caso de la hipotonía podría estar asociado, de 

nuevo, a la elasticidad de los tejidos oculares en niños.124 Buckley  

et al., en un estudio con 33 ojos de 26 pacientes operados mediante 

LIO suturada a esclera, refirieron que el ojo de un paciente presentó 

una uveítis postoperatoria grave; 7 ojos mostraron picos hipertensi-

vos en el postoperatorio inmediato; en 2 ojos se vieron capturas de la  

óptica por el iris y un paciente presentaba discoria.70 Otros autores 

refieren una menor incidencia de estas complicaciones con la misma 

técnica.126,127

Mediante la técnica de sutura de LIO al iris, Dureau et al. registraron 

1/17 ojos con hipema; 1/17 inflamación anterior > 2+.76

Dos estudios publicaron sus complicaciones tras implante de anillo 

de Cionni o segmentos de tensión capsular: Kim et al. refirieron que 

un ojo de 19 presentó una brida vítrea en la paracentesis, y otro mos-

tró una dehiscencia conjuntival.72 Thapa et al., en el grupo de niños 

operados con anillo de Cionni publicaron edema corneal en 2 de 14 

ojos, hipotonía en un ojo e hipertensión ocular en otro y un caso de 

captura pupilar con el gancho del anillo.103 Los mismos autores, en 

el grupo con LIO fijada a esclera con pegamento de fibrina, descri-

bieron 2/14 ojos con retracción conjuntival; otros 2 ojos con edema 

corneal; 1 caso de hipotonía y un caso de hemovítreo moderado.103.

En las series con implante de LIO de fijación iridana prepupilar, 

Siddiqui et al. presentaron: hipertensión ocular en 1/18 ojos, un caso 

de endoftalmitis y 4 ojos con ovalización pupilar horizontal autorre-

suelta.82 En nuestra serie no hemos registrado casos de hipertensión 

ocular, quizás el acceso por vía pars plana permita una vitrectomía 

más amplia que pudiera explicar estas diferencias. Un paciente de 

nuestra cohorte también presentó una uveítis anterior grave con 

cultivos negativos. Cualquier incisión intraocular en niños es me-

nos estanca que en adultos,124 y quizás podría aumentar el riesgo de 

endoftalmitis.

Las técnicas que dejan el ojo afáquico cursan con menos complica-

ciones en el corto plazo.54 El hemovítreo es una de las complicacio-

nes más frecuentes con las LIO suturadas a esclera, posiblemente 

secundario a sangrado del cuerpo ciliar por las suturas esclerales,  

y con las LIO de fijación iridiana, por la iridectomía.
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Complicaciones postoperatorias tardías
La complicación más frecuente en nuestra serie ha sido la despig- 

mentación del iris en la zona de fijación de los hápticos, detectada en 15 

de los 21 ojos de nuestra cohorte. Hemos registrado un caso con altera-

ciones visuales: el paciente refería micropsias ocasionales cuando está 

en posición prono, posteriormente resuelta espontáneamente. Esta 

alteración visual podría ser causada por la iridodonesis, característica 

de la EL: al estar la LIO enclavada en el iris, los movimientos de éste 

pueden provocar fenómenos de micropsia, macropsia o desenfoque.  

Parece que este fenómeno podría ser menos acusado con la LIO 

retropupilar. En un ojo, se produjo una desinserción de un háptico 

Complicación LIO suturada 
a iris

Anillo de 
Cionni

 
a iris

DRR 3/88 (3,4%) 1/134 (0,7%) 1/34 (2,9%) 1/38 (2,6%)

Desgarro de 
retina

1/88 (1,1%)

Ambliopía 3/88 (3,4%) 16/134 (11,9%) 3/70 (4,3%) 1/38 (2,6%)

Endoftalmitis 1/134 (0,7%)

Exposición de 
sutura

2/134 (1,5%) 3/70 (4,3%)

EMQ 2/134 (1,5%) 1/38 (2,6%)

Luxación de 
LIO

8/134 (6,0%)*
9/17 

(53,0%)† 3/70 (4,3%)

Luxación de 
háptico

2/38 (5,3%)

Membranas 
en LIO

2/134 (1,5%)

Glaucoma 2/134 (1,5%)

Opacificación 
capsular

47/70 

(52,8%)

DRR: Desprendimiento de retina regmatógeno. EMQ: Edema macular quístico 
* luxación/descentramiento, † subluxación
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tras un traumatismo contuso con una pelota, que fue tratado con 

recolocación de háptico por vía anterior. El mismo paciente su-

frió posteriormente un desprendimiento de retina resuelto tras 

vitrectomía vía pars plana, endoláser y octafluoropropano (C3F8).  

Finalmente, el paciente que había desarrollado una uveítis ante-

rior presentó un edema macular quístico tratado con antiinflama-

torios no esteroideos tópicos, inyección intravítrea de implante de 

dexametasona (Ozurdex®, Allergan Inc, Irvine, California, EUA), 

posteriormente: vitrectomía, extracción de hialoides posterior 

y membrana limitante interna y nueva inyección intravítrea de 

implante de dexametasona con resolución del cuadro. Un ojo 

de un paciente desarrolló ambliopía, posiblemente porque se 

operó a una edad tardía (14 años), y quedó con una visión de  

1 logMAR (0,1 Snellen).

En un estudio con 38 niños operados de lensectomía sin implante de 

lente, describieron un caso con desprendimiento de retina y otro con 

un desgarro retiniano.54 Y en otro estudio se observaron dos casos de 

desprendimiento de retina y 3 ojos de 50 con ambliopía.101

En los trabajos publicados con LIO suturada a esclera, en primer lu-

gar, Asadi et al. registraron 1/25 ojos con desprendimiento de retina 

y una endoftalmitis tardía, quizás por exposición de sutura; ambos 

ojos acabaron en ptisis.71 En otro estudio detectaron 1/43 casos con 

extrusión tardía de sutura y 16 ojos (37%) con ambliopía.67 En el 

trabajo de Buckley et al., con un seguimiento medio de 61 meses, 

2/33 casos desarrollaron glaucoma que requirió tratamiento tópico; 

un caso presentó descentramiento de la lente; 2 pacientes desarro-

llaron membranas alrededor de la LIO que requirieron intervención 

y, en 4 ojos, se produjo rotura de la sutura escleral (a los 3,5; 5; 6 y 8 

años postcirugía, respectivamente).

En un artículo en el que se realizó implante de LIO fijada a túnel 

escleral y pegamento biológico en 41 ojos de 33 pacientes, Kumar 

et al. publicaron dos casos de descentramiento de LIO, un caso de 

captura de óptica por el iris y 2 pacientes con EMQ. Con un segui-

miento medio de 17,5 meses no detectaron ningún caso de luxación 

de LIO.102

Dureau et al, utilizando la técnica de sutura de la lente al iris,  

no describieron casos de luxación de la LIO, pero el seguimiento 

fue corto (16,3 meses)76 y en conversaciones con uno de los autores 

comentaban que dejaron de utilizar esta técnica por la alta incidencia 

de roturas de sutura a medio y largo plazo. Shah y colaboradores, con 

la misma técnica, detectaron 9/17 ojos con subluxación de la lente, un 
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ojo con captura de la óptica y un caso de desprendimiento de retina  

que acabó en no percepción de luz.55

En los estudios en los que utilizan anillo de Cionni o segmentos de 

tensión capsular para estabilizar el saco, se han registrado incidencias 

de hasta un 84% de opacificación capsular; 3/70 casos de subluxación 

de lente; 3 exposiciones de sutura; un caso con sinequias anteriores 

de iris y 3 ojos con ambliopía.72, 73, 103 Kim y colaboradores publica-

ron 11/19 casos de opacificación capsular, un ojo con subluxación de 

LIO y otro con exposición de sutura. Finalmente, Thapa, en el grupo 

con anillo de Cionni registró 5/14 ojos con opacificación capsular, 

2 casos de captura intermitente del iris con la óptica y cuatro de 

captura fija.72, 73, 103

Siddiqui et al, con la técnica de implante de LIO de fijación iridiana 

en 17 ojos, publicó las mismas complicaciones registradas en nues-

tra cohorte: un caso de desinserción traumática de un háptico y 

despigmentación localizada del iris en todos los casos.

La incidencia de desprendimiento de retina es similar con todas las 

técnicas; quizás en los casos en los que se ha suturado o fijado una 

LIO a esclera la incidencia es menor, aunque no se han corregido los 

datos según el seguimiento.67, 70, 71 Por otra parte, los pacientes con 

síndrome de Marfan tienen un riesgo elevado de desprendimiento 

de retina.39, 40

La subluxación y/o descentramiento de la LIO es la complicación 

más frecuente en todas las técnicas con sutura de LIO a esclera o 

al iris.67,69,71,76,102,103 En las series en las que se implanta anillo de 

Cionni, un 4 % de los pacientes presentó luxación del complejo ani-

llo-LIO.72,73,103 La exposición de sutura apareció entre un 1,5 y un  

4 % de los casos en los que se suturaron lentes o bien anillos o seg-

mentos capsulares a la esclera.67,69,71-73,76,102,103 Con las LIO fijadas al 

iris, se observa se observa una incidencia de luxación de un háptico 

del 5%, aunque los 2 casos registrados son postraumáticos.82

En más de un 80% de los niños operados en nuestra serie se vio 

despigmentación iridiana en la zona de enclavamiento de los hápticos, 

aunque no parecía asociarse a otras alteraciones;82 sin embargo,  

es recomendable el seguimiento a largo plazo con valoración de la 

PIO y del ángulo camerular para descartar dispersión pigmentaria. 

Este riesgo, teóricamente, es más elevado en caso de fijación de LIO 

retropupilar, aunque no disponemos de estudios a largo plazo que 

evalúen este punto. La fijación prepupilar de la LIO se ha asocia-

do a mayores alteraciones visuales secundarias a las iridodonesis 
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que en los casos de fijación retropupilar, aunque no disponemos 

de estudios comparativos.100 Las complicaciones tardías registra-

das en nuestra cohorte, con la técnica de LIO de fijación iridiana,  

no difieren en gravedad ni en número de las publicadas con técnicas 

similares. Con este tratamiento se evitan complicaciones como la 

opacificación capsular, la exposición y rotura de las suturas de la LIO.
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Al haber realizado y seguido todos los casos en un hospital pediátri-

co de referencia, hemos podido recoger una muestra homogénea de 

pacientes con ectopia lentis no traumática.

Presentamos un estudio con una cohorte seguida de forma pros-

pectiva, lo que permite una recogida de datos y complicaciones muy 

fidedigna.

La técnica quirúrgica ha sido realizada por el mismo cirujano en 

todos los casos, así como las medidas de tomadas mediante BMU 

por la que se reduce la variabilidad causada por este factor.

Aunque no se trata de un estudio ciego, la refracción, registro de 

agudeza visual, biometría y recuento endotelial fueron realizadas 

por optometristas independientemente del cirujano y autor de  

esta tesis.

Hemos podido seguir a los pacientes durante mucho tiempo y sin 

pérdidas a lo largo del seguimiento, por lo que esta serie nos aporta 

una valiosa información en los pacientes de edad pediátrica.

Se han publicado dos artículos en revistas indexadas. En un pri-

mer artículo, se presentó la técnica quirúrgica,128 en el artículo más  

reciente, los resultados a largo plazo (aceptado, pendiente de publi-

cación en Acta Ophthalmologica Scandinavica).

Fortalezas
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Se trata de una muestra pequeña, si bien debemos tener en cuenta 

que la ectopia lentis no traumática es una enfermedad poco frecuen-

te; a pesar de esto, es uno de los trabajos con implante de LIO de 

fijación iridiana con mayor número de casos dentro de la población 

pediátrica. 

No disponemos de un grupo control. En un estudio se utilizó una 

LIO fijada a esclera en un ojo y un anillo de Cionni y LIO en saco 

en el ojo contralateral.103 En nuestro caso, al haber realizado previa-

mente un grupo de niños mediante estas técnicas y haber detectado 

un alto número de luxaciones tardías de lente, nos decidimos por 

realizar un estudio para valorar la utilidad de la LIO de fijación 

iridiana y comparar con artículos publicados con otras técnicas, así 

como con la pérdida endotelial en la población pediátrica normal.

El tiempo de seguimiento, aunque es largo en comparación con los 

estudios publicados, requiere revisiones de por vida, especialmente 

en lo que se refiere a la evolución del endotelio corneal.

Limitaciones
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En el futuro podremos presentar los resultados con seguimiento 

a más largo plazo ya que seguimos controlando a todos los pa-

cientes incluidos en el estudio. Por otra parte, hemos iniciado una 

nueva cohorte de pacientes con ectopia lentis en los que realizamos 

lensectomía e implante de LIO de fijación iridiana retropupilar, 

con lo que podremos valorar tanto los resultados visuales como la 

evolución de la población endotelial y compararla con la cohorte  

de pacientes con LIO de fijación iridiana prepupilar

Futuras líneas de  
investigación
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1. La lensectomía vía pars plana con implante de LIO preiridiana 

con fijación por vía posterior es una técnica quirúrgica que me-

jora la visión de manera significativa en los pacientes con ectopia 
lentis no traumática en la edad pediátrica.

2. En el postoperatorio inmediato se produce una pérdida endotelial 

del 5,04 ± 9,58 %, seguida de una pérdida endotelial anual, en los 

primeros tres años, del 3,16 ± 4,56 %. Estos valores son similares 

a los descritos con otras técnicas, y no son superiores a los valores 

esperados en la población pediátrica. 

3. No se ha encontrado relación directa entre la distancia endo-

telio-LIO y la pérdida endotelial. La pérdida de un 25% de la 

población corneal endotelial se asocia, sin alcanzar significación 

estadística, con una menor distancia endotelio LIO

4. Se han observado menos complicaciones postoperatorias que 

con otras técnicas de enclavamiento de la LIO de fijación 

iridiana por vía anterior

Conclusiones
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CONSENTIMIENTO GENERAL DEL REPRESENTANTE LEGAL

A RELLENAR SÓLO POR EL REPRESENTANTE LEGAL (de su puño y letra)

Fecha:  Firma del paciente / representante legal:  
(completar por el paciente /representante legal)

Fecha: Firma de la persona que llevó la 
conversación del consentimiento 
informado 
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HOJA INFORMATIVA ESTUDIO ECTOPIA LENTIS y LENTE 
ARTISAN DE SOPORTE IRIDIANO 

(para el representante legal) 
 
1. La ectopia lentis es un desplazamiento del cristalino del eje visual que puede provocar una 
pérdida de visión progresiva en los pacientes que la padecen.  
 
2. La técnica habitual de tratamiento en nuestro centro es: vitrectomía, lensectomía e implante 
de lente intraocular Artisan de soporte iridiano en el ojo. 
 
3. Este procedimiento consiste básicamente en extraer el vítreo mediante una sonda que se 
introduce en el ojo y posteriormente realizar una lensectomía (extracción del cristalino) seguida 
de iridotomía e implante de una lente Artisan de soporte iridiano según la técnica descrita y 
aprobada para el uso intraocular en la Comunidad Europea y que es la técnica habitual 
para el manejo de estos casos en nuestro centro. 
La intervención se realizará bajo anestesia general y de forma ambulatoria o con ingreso. Son 
consecuencias seguras de la intervención la inflamación del ojo operado lo que requerirá la 
administración de gotas antiinflamatorias, posición determinada de la cabeza, reposo relativo 
durante unas semanas después de la operación además de las visitas en consultas externas 
que el cirujano considere necesarias, la posible administración de inyecciones en el ojo durante 
el periodo postoperatorio o la extracción de suturas.  
 
4. Los riesgos más frecuentes cuando se practica este tipo de procedimiento son,  aumento 
temporal o persistente de la tensión intraocular, fracaso en alcanzar el objetivo de la operación, 
hemorragia intraocular, hipotensión ocular, inflamación crónica. También pueden producirse 
complicaciones más graves pero poco frecuentes como problemas corneales, desprendimiento 
de retina, infección postoperatoria  complicaciones relacionadas con la anestesia como 
perforación ocular, hemorragia orbitaria, visión doble o problemas cardiorespiratorios. 
 
5. El estudio consiste en la realización las siguientes pruebas de seguimiento no invasivas 
antes del tratamiento y cada 6 meses: recuento endotelial, fotografía de la parte anterior del 
ojo, ecografía de la parte anterior del ojo.  
La participación de su hijo/a en este estudio es voluntaria. En caso de no querer otorgar su 
consentimiento para participar en este estudio, o retirarlo posteriormente, esto no supondrá 
penalización respecto al tratamiento de la enfermedad de su hijo/a. Es libre de retirar su 
consentimiento en cualquier momento. 
 
6. Las ventajas de participar en el estudio consisten en un seguimiento más específico de los 
riesgos asociados al tratamiento estándar de la ectopia lentis en nuestro centro. 
 
7. Daños derivados de la participación en el estudio: no se preveen daños asociados al estudio 
ya que únicamente se van a realizar pruebas no invasivas habituales en el seguimiento normal 
de los pacientes intervenidos con esta técnica. 
 
8. Protección de la intimidad 
Si su representado decide participar en este estudio, el médico y su equipo de investigación 
utilizarán los datos sanitarios que se refieren a su representado para llevarlo a cabo. Puede 
tratarse del nombre, dirección, número de teléfono, historia clínica e información sobre las 
visitas del estudio. Estos datos sanitarios pueden proceder del médico de cabecera o de otros 
profesionales sanitarios. 
En la práctica, la transmisión de la información personal se hará de forma disociada de modo 
que no se le permita identificar a su representado y en cumplimiento de la Ley orgánica 
15/1999 de 13 de Diciembre de protección de datos de carácter personal y normativa 
complementaria. 
De acuerdo a esta misma ley, el consentimiento para el tratamiento los datos personales/los de 
su representado y para su cesión, es revocable. Su representado puede ejercer el derecho de 
acceso, rectificación y cancelación, dirigiéndose al médico del estudio, el cual lo pondrá en 
conocimiento del Promotor. 
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Respecto a su derecho de revocación y cancelación, su representado puede retirar su 
autorización para compartir y utilizar sus datos sanitarios en cualquier momento, dirigiéndose 
por escrito al médico del estudio. De hacerlo, no podrá permanecer en el estudio. Después de 
esa fecha, no se recogerán nuevos datos sanitarios en los que se le identifique a su 
representado. No obstante, los datos sanitarios recabados previamente podrán usarse y 
entregarse a otras partes según se describe en este impreso. 
Respecto a sus derechos de acceso y rectificación, su representado podrá dirigirse por escrito 
al médico del estudio para saber qué datos sanitarios se recogieron durante el estudio. 
Los resultados de este estudio se publicarán como informe o publicación científica. Sin 
embargo, nunca se publicarán los datos personales de su representado. 
Se me han sido resueltas todas las dudas en relación con el procedimiento del estudio y sobre 
la intervención. 
 
9. También sé que, en cualquier momento y sin necesidad de dar ninguna explicación, puedo 
rehusar y/o revocar la totalidad o partes del consentimiento que ahora se me presenta. 
 
10. Aclaraciones: 
Si necesita más aclaraciones (o su representado), respecto a este estudio o desea manifestar 
cualquier acontecimiento adverso durante el estudio, se consideren o no relacionados con la 
medicación del estudio, por favor contacte con el Dr. Jaume Català, o con la secretaria 
encargada: 932532100 
 
 
Se le facilitará una copia de este consentimiento. Se le ruega que conserve esta 
documentación para futuras referencias. 
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Densidad corneal endotelial central a lo largo del seguimiento en cada uno 
de los pacientes de la cohorte
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Retina Surgical Technique Edited by George A. Williams

23-G Pars Plana Vitrectomy, Lensectomy, and
Artisan IOL Implantation for the Management of
Nontraumatic Ectopia Lentis: A New Iris
Enclavation Technique for Iris Claw Lens

Ectopia lentis can occur as an ocular manifestation
of systemic disorders like Marfan disease, homo-

cystinuria, and Weill–Marchesani syndrome. It can
also occur in cases of idiopathic or secondary anterior
megalophthalmos. Idiopathic ectopia lentis has also
been described.1

Crystalline lens subluxation causes high myopia and
astigmatism; the border of the subluxated lens can inter-
fere with the visual axis, and these patients may have
visual disturbances and amblyopia (Figure 1). Potential
complications of ectopia lentis include dislocation of the
lens into the vitreous or into the anterior chamber where
it can damage the corneal endothelium or induce a
pupillary block and angle closure glaucoma.1

Extraction of the lens can be achieved though
phacoaspiration in some cases. Pars plana lensectomy
and vitrectomy is the surgical option in the majority of
patients. Scleral-fixated posterior chamber intraocular lens
(IOL), scleral-fixated Cionni ring and in the bag IOL, or
anterior chamber IOL is usually implanted at surgery.
The first iris claw IOL was introduced by Worst et al2

in 1972, and a modification of this became the Artisan
lens (Ophtec BV, Groningen, The Netherlands). The
standard implantation technique requires a 6-mm cor-
neal incision for the introduction of the IOL and 2 other
small corneal paracentesis to enclavate the iris in the
haptics of the lens using an enclavation needle, intra-
ocular forceps, or more recently by aspiration of the iris
with VacuFix (Ophtec BV, Groningen, The Nether-
lands).3 We report a new method to implant Artisan
IOL with a better intraocular pressure (IOP) control
and a new enclavation technique that facilitates this

maneuver via the pars plana cannulas, avoiding the
need of two corneal paracentesis.

Surgical Technique

All children were operated under general anesthesia.
The surgical procedure is based on a 23-gauge 3-port
pars plana lensectomy followed by core vitrectomy.
Scleral indentation is performed to review retinal
periphery and treat any threatening retinal lesion. The
use of epinephrine mixed in the infusion solution is
avoided to facilitate the role of acetylcholine, which is
injected into the anterior chamber to constrict the pupil.
A peripheral superior iridectomy is performed with the
vitreous cutter at 12 o’clock. Then, the intraocular IOP
is lowered to 10 mmHg, and a 6-mm clear corneal in-
cision is made. Sodium hyaluronate 1.0% (Healon: Ab-
bot Medical, IL) is instilled through the corneal incision
to maintain sufficient anterior chamber depth for endo-
thelial protection and to facilitate lens manipulation.
The IOL is inserted vertically and rotated into a horizon-
tal position. The IOL is held with a pair of curved
Clayman. Enclavation of the iris is performed using
a bent 27-gauge needle through the nasal and super-
otemporal pars plana cannulas pushing the iris from
the posterior chamber anteriorly into the IOL claw (Fig-
ure 2). 10-0 nylon sutures are used to close the corneal
wound; pars plana cannulas are extracted, and sclerot-
omies are sutured with 7-0 vycril. All ophthalmic vis-
cosurgical device materials anterior to the IOL were
removed after completion of the procedure.
At the end of surgery, 20-mg methylprednisolone

are injected subconjunctivally and 1-mg cefuroxime is
injected intracamerally. Topical cyclopentolate every
12 hours and topical dexamethasone 0.1% and tobra-
mycine were applied every 2 hours and slowly tapered
during 8 weeks to 12 weeks.
We used this technique in 10 eyes from 5 patients

with ectopia lentis secondary to Marfan disease
(3 patients), congenital glaucoma-related megalophthal-
mos (1 patient: Figure 3) and idiopathic ectopia lentis.
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All patients underwent a full ophthalmologic exam-
ination including best-corrected visual acuity, slit-
lamp evaluation, IOP measurement, posterior segment
evaluation, IOL master optical biometry when possi-
ble, or applanation ultrasound biometry to calculate
IOL power, endothelial cell count before and at 3,
6, and 12 months after surgery. The logarithm of
the minimum angle of resolution visual acuity (mean ±
SD) improved from 0.8 ± 0.19 preoperatively to 0.2 ±
0.12 12 months postoperatively (P , 0.0001). Endo-
thelial cell loss during the first year was 4.7% ±
15.9%.
Mild vitreous hemorrhage after iridectomy was seen

in three eyes; in all cases, it was resolved spontane-

ously. Two eyes present pigment IOL deposition. One
eye developed significant iritis 2 weeks after surgery
and required increased topical steroids with good
response. There were no cases of IOL dislocations,
descentration, or irregular pupil.

Discussion

Twenty-three–gauge two-port pars plana lensec-
tomy for the management of ectopia lentis in children
has already been proposed with good results.4 With
the addition of a third port for the infusion cannula
in this technique, a better IOP control during surgery is
achieved, especially in pediatric patients whose lack of
scleral rigidity promotes eye collapse during surgery.
Although there is yet no established consensus on

the best treatment of aphakia in the absence of capsule
support, iris claw lens are widely used since their
introduction. Van der Pol and Worst5 describe the use
of Artisan aphakic IOLs in children with congenital,
traumatic, or developmental cataract. Their results
were similar to those other reports in which posterior
chamber IOLs were used. The authors suggest that
Artisan aphakic IOLs are easy to remove and implant
after the removal of another type of IOL.
Most alternative methods of IOL insertion in the

absence of capsule support require a corneal incision
similar in size to that required for iris claw IOLs. An
exception is the new method of intrascleral inserted
posterior chamber IOLs in which a foldable IOL can
be used; however, there are no long-term studies using
this technique.
Elevated IOP and pigment dispersion glaucoma is

another concern in these patients. The incidence of

Fig. 1. Lens subluxation in a patient with Marfan disease. Lysis of
zonule fibrils. This is the most frequent aspect of the lens in our patients
before the operation. In these later cases, we practice an intracapsular
lensectomy with vitreotome and a 23-G infusion needle and then we
proceed as described.

Fig. 2. Iris claw IOL just after its enclavation. Note the 23-G 3-port
approach.

Fig. 3. Crystalline lens luxated into the vitreous in a patient with
congenital glaucoma amb buphtalmos.

SURGICAL TECHNIQUE 1215
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glaucoma escalation in our series was comparable to
that with sulcus sutured IOL, although lifetime sur-
veillance in these patients is needed.6

We did not do systematic macular optical coherence
tomography in all patients, and it was only done in
those cases without significant gain in vision or with
clinical suspicion of cystoid macular edema. We have
one patient with cystoid macular edema, and it was
diagnosed after repairing a retinal detachment.
A common concern with the use of iris-supported

anterior chamber IOLs is corneal decompensation. In
our series, none of the eyes developed corneal decom-
pensation over 12-month to 24-month follow-up (mean
14 months). Patients with iris claw IOL insertion in our
unit now have biannual endothelial cell count (ECC).
The mean ECC was 3319 cells per square millimeter 1
year postoperatively. Others report a 7.78% cell loss
within the first year postoperatively and 10.9% over the
first 36 months, suggesting that most endothelial cell
damage occurs intraoperatively. Another study found
no significant endothelial cell loss over a 22-month
follow-up.
Corneal decompensation occurs when there is

a mechanical trauma on the corneal endothelium. Once
the lens has been implanted, there are two possible
causes of endothelium mechanical damage: eye rub-
bing that, especially in infants, could be worrying or
lens dislocation. With this new iris enclavation tech-
nique, there is a consistent and reproducible amount of
iris tissue between the haptics of the lens. In our series,
we have not had a single case of IOL dislocation since
the use of this new approach comparing to the
published rate of 3.4% to 20%. We found that those
patients with a more severe postoperative inflammation
experience higher endothelial cell loss.
Furthermore, with the via pars plana enclavation

technique, there is no need of corneal paracentesis,

reducing the risk of wound dehiscence and further
endothelial damage.
In conclusion, this technique facilitates the implan-

tation of iris claw IOL in patients with ectopia lentis
ungoing pars plana lensectomy and vitrectomy through
a better IOP control during the surgical procedure and
an adequate and reproducible iris tissue enclavation
avoiding corneal paracentesis. Long-term studies are
difficult but desirable to establish the safety of this
procedure in pediatric eyes.

Key words: ectopia lentis, lensectomy, iris claw
IOL.
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