UNB

Universitat Autonoma de Barcelona

Implante de lente de anclaje iridiano para el tratamiento de la ectopia lentis no traumatica:
seguimiento a largo plazo en una cohorte de pacientes pediatricos

Jaume Catala Mora

ADVERTIMENT. L’accés als continguts d’aquesta tesi queda condicionat a I'acceptacié de les condicions d’Us
establertes per la seglent lliceéncia Creative Commons: @ M) http://cat.creativecommons.org/?page_id=184

ADVERTENCIA. El acceso a los contenidos de esta tesis queda condicionado a la aceptacion de las condiciones de uso
establecidas por la siguiente licencia Creative Commons: @@@@ http://es.creativecommons.org/blog/licencias/

WARNING. The access to the contents of this doctoral thesis it is limited to the acceptance of the use conditions set

by the following Creative Commons license: @@@@ https://creativecommons.org/licenses/?lang=en




Implante de lente de anclaje iridiano
para el tratamiento de la ectopia lentis
no traumdtica: seguimiento a largo plazo
en una cohorte de pacientes pedidtricos

Jaume Catala Mora
Tesis doctoral, 2016

UunB






UrB

Universitat Autdnoma de Barcelona
Departamento de Cirugia

Implante de lente de anclaje iridiano
para el tratamiento de la ectopia lentis
no traumdtica

Seguimiento a largo plazo en una cohorte
de pacientes pedidtricos

Jaume Catala Mora

Tesis doctoral

Director y tutor:

Prof. José Garcia-Arumi

Barcelona, julio de 2016



© 2016 Jaume Catala Mora
© 2016 Universitat Autonoma de Barcelona

Diagramacidn e ilustraciones:
llustracion Médica
www.ilustracionmedica.es



José Garcia-Arumi,

Doctor en Medicina y Cirugia, Jefe de Servicio del Servicio de
Oftalmologia del Hospital Vall d’'Hebron. Catedritico en Oftalmologia
de la Universitat Autdonoma de Barcelona.

CERTIFICA:

Que Jaume Catala Mora, licenciado en medicina y cirugia, especialista
en oftalmologia ha trabajado, bajo mi direccién, habiendo obtenido y
estudiado personalmente el material del trabajo titulado:

‘Implante de lente de anclaje iridiano para el tratamiento de la ectopia
lentis no traumdtica: seguimiento a largo plazo en una cohorte de pacien-
tes pedidtricos”

Estudio que termina en el dia de la fecha con todo aprovechamiento,
habiéndolo revisado el que suscribe y estando conforme con su presen-
tacién para ser juzgado como tesis doctoral.

Y para que conste a todos los efectos, firmo la presente en

Barcelona, a 25 de julio de 2016.






"S6lo las buenas personas pueden ser buenos profesionales”

Howard Gardner

"Diversas partes de un mismo individuo, que son exactamente iguales
durante un periodo embrionario temprano, se vuelven muy diferentes
y sirven para fines muy distintos en estado adulto”

Charles Darwin
EL ORIGEN DE LAS ESPECIES
Cap. 14
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Ectopia lentis:
generalidades

Definicion de ectopia lentis

La ectopia lentis (EL) es un desplazamiento del cristalino que puede
ocurrir de forma traumadtica, en asociacién a diversas enfermedades
sistémicas o de forma aislada.

El desplazamiento del cristalino se puede producir en el plano ho-
rizontal, denomindndose ectopia o en el eje anteroposterior y se
conoce como subluxacién o luxacién.

Las consecuencias incluyen miopia y astigmatismo progresivos con
disminucién visual, ambliopia en nifios, glaucoma y, en algunos ca-
sos desprendimiento de retina.’

Fisiopatologia del cristalino

El cristalino es una estructura transparente biconvexa y eldstica
envuelta por el saco capsular y suspendida por las fibras zonulares
(z6nula de Zinn) entre el iris y el vitreo. El ntcleo es la parte central
del cristalino, el cértex estd 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
cdpsula es una membrana basal transparente que rodea al cristalino.

La vesicula éptica induce la formacién de la placoda cristaliniana
derivada del ectodermo alrededor de la cuarta semana de gestacién
(figura 2A B). A través de un proceso integrado y ejecutado por el
factor de transcripcién Pax6” la placoda se invagina y se transforma
en foseta a la vez que la vesicula dptica se invagina y se forma la copa



Figura 1.
Anatomia del
cristalino, saco cap-
sulary zénula. PC:
procesos ciliares.

Introduccion 1.1

optica (figura 2A C). Posteriormente, la foseta lenticular desarrolla
la vesicula del cristalino que se separa del resto del epitelio superficial
que formard la cérnea (figura 2A D-F). El cristalino, en las fases em-
brionarias, recibe irrigacién a través de la arteria hialoidea y la fzinica
vasculosa lentis que degenera y desaparece durante el periodo fetal y
los primeros dias postparto” (figura 2B).

La zénula se forma a partir del neuroectodermo del cuerpo ciliar
alrededor del tercer al quinto mes de gestacién. Se desconocen los
mecanismos que regulan cémo se ensambla la zénula y la cipsula del
cristalino.**

El cristalino es responsable del 35% del poder refractivo del ojo.
Su transparencia permite la transmisién de la luz, contribuye a en-
focar los rayos de luz visible sobre la févea y filtra la luz ultravioleta
reduciendo su llegada a la retina. Ademds la modificacién de su for-
ma es el proceso principal durante la acomodacién.’

Fisiopatologia del saco capsular

La cépsula del cristalino es una membrana basal transparente que
envuelve el cristalino, separdndolo del resto de las estructuras ocula-
res y protegiéndolo de infecciones viricas y bacterianas.

Esta membrana es muy similar a otras membranas basales humanas
y estd formada por redes de laminina y coligeno tipo IV, junto con
entactina/nidégeno y perlecin, un tipo de proteoglicano. En la zona
ecuatorial de la cdpsula podemos encontrar fibrilinas, concretamente
en la zona de insercién de las fibras zonulares.*®

Epitelio del — Fibras

Capsula cristalino nucleares Fibras
anterior / corticales

Fibras
zonulares

........................

Células de
transicion
T Hialoides

Cépsula -
anterior

posterior



Ectopia lentis

Ectodermo Tubo neural
A Vesicula 6ptica B
Placoda 6ptica
C Copa 6ptica D
Vesicula
del cristalino
E

Cristalino

Figura 2A.
Origen embrioldgico del cristalino a partir de la vesicula dptica.
Dibujo original de Tet Rafart.



Figura 2B.
Vascularizacion embriona-
ria del cristalino.

Imagen original elaborada
para el Dr. Enrique Santos
Bueso.

Introduccion 1.1

e
Vesicula
cristaliniana

Hendidura coroidea

Arteria hialoidea —

Prosencéfalo

El saco capsular participa en las modificaciones de la forma del cris-
talino responsables de la acomodacién. El cristalino es una estructura
avascular y la cdpsula interviene en el intercambio pasivo de nutrien-
tes y material de desecho entre el humor acuoso y el cristalino.

Fisiopatologia de las fibras zonulares

Las fibras zonulares son la principal estructura del sistema suspen-
sorio del cristalino. Las fibras zonulares son transparentes y eldsticas,
forman una fina estructura circular entre el cuerpo ciliar y la capsula
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 unién al saco
capsular.”

Las fibrilinas (FBN) son los principales componentes de las fibras
zonulares y estdn implicadas en la estructura y biosintesis de las fi-
bras eldsticas. En la zénula se ha descrito la presencia de fibrilina
1y, en menor medida, fibrilina 2, codificadas por los genes FBN-1
(Cr15¢21.1) y FBN-2 (Cr5q23.3). La fibrilina 1, a su vez, regula
la via del factor de crecimiento transformante beta 1 (TGF-f1)
aumentando su expresion. Las fibrilinas, junto con el TGF-f1
forman macroagregados llamados microfibrillas, se unen a elastina,
proteoglicanos y glucosaminoglicanos, y contribuyen a la elasticidad
zonular.>®



Ectopia lentis

La zénula de Zinn es responsable del correcto centrado del cristalino
en el eje visual.

Cuando el musculo ciliar esta relajado las fibras zonulares estin ex-
tendidas y el cristalino estd en una posicién adecuada para la visién
lejana. Al contraerse el musculo ciliar se relajan las fibras zonulares
y aumenta la convexidad del cristalino y se incrementa su potencia
refractiva, adecuada para la visioén cercana.’

Figura 3.

Anatomia de la zénula del cristalino. FZA: fibras zonulares anteriores. FZP: fibras
zonulares posteriores. C: cristalino. V: vitreo. PC: procesos ciliares. CAl: cara anterior
deliris. CPI: cara posterior del iris.






Caracteristicas clinicas
de la ectopia lentis

La ectopia lentis no traumatica se produce por una hiperlaxitud pro-
gresiva y asimétrica de las fibras zonulares.

Miopia
La miopia, en la eczopia lentis, es tipicamente 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 midpica.

= Ademds, en algunas de las condiciones sistémicas asociadas a
ectopia lentis como la enfermedad de Marfan o la homocistinuria
se produce una elongacién de la longitud axial debida a las alte-
raciones en las fibras de coldgeno presentes en cérnea y esclera.

Glaucoma e hipertension ocular

El glaucoma es mis frecuente en los pacientes con ecfopia lentis 'y
puede ocurrir por uno o varios de los siguientes mecanismos:

* Glaucoma primario de dngulo abierto: se explica por alteracio-
nes en la configuracién del canal de Schlemm o por alteraciones
en las venas de drenaje acuoso secundarias a alteraciones estruc-
turales de la malla trabecular.'’"?

* Glaucoma secundario por cierre angular: los movimientos ante-
ro-posteriores del cristalino pueden provocar un desplazamiento

9
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anterior del iris que provoque un cierre angular. Las malfor-
maciones angulares asociadas a alteraciones del coldgeno y la
posibilidad de herniacién vitrea en el segmento anterior pueden
participar en el agravamiento del cuadro.

= La subluxacién o luxacién anterior del cristalino puede provo-
car un bloqueo pupilar o incluso una dislocacién del cristalino
hacia la cdmara 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 presién sobre la cérnea para reposicio-
nar el cristalino en la cdmara posterior.””

= Glaucoma por dispersién pigmentaria: secundario al contacto
continuado del cristalino mévil con el iris, que puede provocar un
sindrome de dispersién pigmentaria y la evolucién a glaucoma.'*"’

Algunos de los pacientes con ectopia lentis secundarios a enfermedad
de Marfan presentan cérneas planas y finas ' mientras que, en los ca-
sos secundarios a enfermedad de Weill-Marchesani el grosor corneal
central es mayor que en la poblacién normal.” Debemos tener en
cuenta las caracteristicas paquimétricas a la hora de medir la presién
intraocular.



Etiologia de la
ectopia lentis

Clasificacion etioldgica
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
Megalocérnea y glaucoma
Aniridia
Megaloftalmos anterior

1b. Enfermedades sistémicas

Sindrome de Marfan (causa mds frecuente de ectopia lentis
no traumdtica)

Homocistinuria
Sindrome de Weill-Marchesani
Hiperlisinemia

Déficit de sulfito oxidasa

11



2. Causas secundarias
Traumatismos (causa mds frecuente de ectopia lentis)
Glaucoma congénito
Lues

Persistencia de vascularizacién fetal

Causas genéticas aisladas

Ectopia Lentis aislada

Desde la introduccién de los nuevos criterios para el diagndstico del
sindrome 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 denominacidn a las formas autosémicas
recesivas no asociadas a dilatacién adrtica. Hasta la fecha, se han
implicado mutaciones en el gen metaloproteasa desintegrin-like con
trombospondina tipo 4 (ADAMTSLA4, cr 1q21.3), como causantes
de ectopia lentis aislada.””** No hay consenso a la hora de diagnosti-
car la ectopia lentis aislada asociada a mutaciones del gen FBN1, que
puede presentar una herencia autosémica dominante y carece del
resto de manifestaciones sistémicas de la enfermedad de Marfan.!

En estos pacientes se produce una ectopia lentis bilateral y simétrica
con el cristalino desplazado hacia superior y temporal. La exploracién
sistémica descarta patologia cardiaca u otras alteraciones sistémicas.
Se recomienda seguimiento cardiolégico a largo plazo.”’

Ectopia Lentis et Pupillae

Esta forma de ectopia lentis también estd producida por mutaciones
en el gen ADAMTSLA4.”" Estos pacientes presentan ecfopia lentis
y corectopia bilateral con desplazamiento de cristalino y pupila
en sentidos opuestos. Las zénulas son visibles y pueden aparecer
traccionadas o rotas.”’”> Otras manifestaciones oftalmolégicas inclu-
yen microesferofaquia, miopia axial, persistencia de membrana iri-
dopupilar, adhesiones iridohialoideas y desprendimiento de retina.”’

Megalocérnea-glaucoma

Esta rara enfermedad asocia megalocérnea congénita con microes-
terofaquia, eczopia 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 sindrome, de herencia autosémica recesiva.’*



Etiologia de la ectopia lentis

La proteina LTBP2 se expresa en el segmento anterior del ojo e
interactda con la fibrilina 1, proteina alterada en el sindrome de
Marfan.”** Se ha relacionado también con el glaucoma primario de
angulo abierto y el glaucoma pseudoexfoliativo.”®

Megaloftalmos anterior

El megaloftalmos anterior es la forma familiar mds comin de
megalocérnea y asocia megalocdérnea bilateral, aumento del anillo ci-
liar, irididonesis, atrofia del estroma iridiano, ectopia lentis y catarata.

13

Figura 4.

Polo anterior de un
paciente con ectopia
lentis et pupillae.

Figura 5.

Luxacidn de cristalino
acamara vitrea en una
paciente con megalo-
cérnea-glaucoma.
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Introduccion 1.3

Tabla 1. Diagnéstico diferencial megalocérnea (modificada de Harley’s Pediatric

Ophthalmology »)
, Glaucoma primario
Megalocdrnea Megaloftalmos . P
. . infantil con
simple anterior
megaloftalmos
. Autosémica . 1
Herencia ) Recesiva ligada al X Esporadica
dominante
Edad de aparicién Congénita Congénita Primer afio de vida
Bilateralidad Bilateral asimétrica Bilateral Asimétrica
Historia natural Estacionaria Estacionaria Progresiva
Sintomas Asintomatica Asintomatico Fotofobia, epifora
. ) Edema difuso, roturas
Transparencia , Cérnea clara o
Cérnea clara . . de la membrana
corneal distrofia en mosaico
de Descemet
Elevad 1
PIO Normal cvaca en agunos Elevada
adultos
Grosor corneal Normal Normal Gruesa
N 1, asti -
Queratometria Normal ormal, astigma Plana
tismo
Gonioscopia Normal Aumento d? tejido Aumento d? tejido
mesenquimal mesenquimal
Longitud axial 23-26 mm 23-26 mm 27-30 mm
Profundidad d
rotundidad de Normal (3 mm) Elevada (5 mm) Elevada (4 mm)
camara anterior
Complicaciones Ectopia lentis, Dafio nervio 6ptic9,
. No catarata, glaucoma  edema corneal persis-
oftalmoldgicas .
secundario tente
Asociaciones Enfermedad de
.. No No
sistémicas Marfan
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Figura 6.
Aniridia y ectopia lentis
congénita.

Presenta una herencia recesiva ligada al X y el principal diagnéstico
diferencial es con la megalocérnea simple y el glaucoma primario

infantil con buftalmos.””*’

Aniridia congénita

La aniridia congénita es una malformacién ocular congénita que aso-
cia hipoplasia o ausencia de iris junto con alteracién en el desarrollo
de multiples estructuras oculares. Se produce por una mutacién en
el gen PAX6 (paired box protein),localizado en el cromosoma 11p13.
Dos tercios de los casos son familiares con herencia autosémica
dominante, el otro tercio son casos esporadicos.”’!

Grandes deleciones en el /ocus 11p13 pueden afectar a genes de la
vecindad. El sindrome 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, anomalias genitourinarias y retraso mental.
En los pacientes con aniridia debemos siempre descartar alteraciones
renales.”

La incidencia de la aniridia congénita oscila entre 1:64.000 y
1:100.000.”" Los hallazgos oculares en la aniridia incluyen nistagmus,
queratopatia secundaria a déficit de células madre epiteliales limbi-
cas, catarata y ecfopia lentis, hipoplasia foveal y de nervio 6ptico.’*

La ectopia lentis no ocurre en todos los casos, se produce por debi-
lidad zonular y capsular y tipicamente ocurre asociada a catarata en
adultos jévenes.”






Asociaciones sistémicas

de la ectopia lentis

Sindrome de Marfan

El sindrome de Marfan es una alteracién del tejido conectivo, secun-
daria a mutaciones del gen FBN1 (Cr15q21.1), que codifica para la
fibrilina 1. Este gen estd situado en el brazo largo del cromosoma 15,
en la posicién 21.1.” El sindrome se hereda de forma autosémica
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 sindrome de Marfan.”* Esta enfermedad es la primera causa de
ectopia lentis no traumdtica.

La incidencia del sindrome de Marfan es de 1:5.000-1:10.000. 3%

No se ha detectado preferencia racial ni de género.

Las principales manifestaciones clinicas presentan una gran va-
riabilidad fenotipica y afectan a los ojos, esqueleto y sistema
cardiovascular y abarcan un amplio espectro, desde signos aislados
hasta enfermedad multiorginica grave y progresiva de presentacién
neonatal.”

La miopia es el signo ocular mds frecuente, habitualmente progresa
rapidamente durante la infancia. La ecfopia lentis es caracteristi-
ca y aparece entre un 50 y 80% de los pacientes y, en la mitad de
ellos, por debajo de 5 afios.”® Es secundaria a la elongacién de las
fibras zonulares por la alteracién de la fibrilina 1. El cristalino sue-
le desplazarse hacia temporal y superior, aunque puede ocurrir en
cualquier direccién.
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Tabla 2. Calculo de los criterios sistémicos en el sindrome
de Marfan:

Caracteristicas clinicas Puntuacion sistémica
Signo de mufieca y pulgar 3
Signo de muiieca o pulgar 1
Pectus carinatum 2
Pectus excavatum o asimetria pectoral 1
Deformidad tobillo 2
Pie plano 1
Pneumotérax 2
Ectasia dural 2
Protusién acetabular 2

Reduccién de la relacién segmento
superior/segmento inferior y aumento 1
del ratio envergadura/altura

Escoliosis o cifosis toracolumbar 1
Reduccién de la extensién del codo 1
3 de 5 caracteristicas faciales™ 1
Estrias cutdneas 1
Miopia 1
Prolapso de la vélvula mitral 1

* Dolicocefalia, enoftalmos, fisura palpebral con inclinacién inferior, hipoplasia malar,
retrognatia

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 traccién sobre la base vitrea, la miopia axial y la afaquia o
pseudofaquia quirdrgicas.”” "

Se ha descrito una mayor incidencia de glaucoma y desarrollo precoz
de catarata.”

Los criterios diagnésticos del sindrome de Marfan incluyen la valo-
racién de ciertos parimetros sistémicos incluidos en la tabla 2.°4%
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Figura7.

Ectopia lentis temporal
superior en un pacien-
te con sindrome de
Marfan.

En ausencia de historia familiar el diagndstico se establece en:

A. Dilatacién de la raiz de la aorta y uno de los siguientes:

—_

Ectopia lentis
2. Variante patogénica FBN1
3. Puntuacién sistémica > 7

B. Ectopia lentis y una mutacién patogénica del gen FBN1 previa-
mente descrita en asociacién a dilatacién adrtica.

En presencia de un familiar de primer grado afecto de sindrome de
Marfan, el diagnéstico se establece si el probando presenta al menos
uno de:

1. Ectopia lentis
2. Puntuacién sistémica > 7
3. Dilatacién de la raiz adrtica.

Estos criterios deben aplicarse con precaucién en pacientes por de-
bajo de los 18 afos y los nifios con sospecha de la enfermedad deben
ser seguidos a largo plazo, ya que la enfermedad se puede expresar,
inicialmente, de forma incompleta.’

Homocistinuria

La homocistinuria es una enfermedad autosémica recesiva que se
produce por el déficit de la cistationina B-sintasa (CBS). El gen que
codifica para este enzima se halocalizado en el cromosoma 21q22.3.*

La prevalencia de la homocistinuria es variable segin la zona geo-
grafica y oscila entre 1/50.000 y 1/500.000."
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Signos clinicos del Sindrome de Marfan

Dolicocefalia

Signo del
pulgar

Aneurisma o diseccién adrtica
Prolapso valvular

envergadura

. altura
Pectus excavatum/carinatum

Escoliosis
Protrusion acetabular

Pie valgo / plano

Aracnodactilia

seg. superior
seg. inferior

©Romera

Signo de
la muneca

Figura 8.
Criterios revisados de Ghent para el diagnéstico de la enfermedad de Marfan.



Asociaciones sistémicas

Estos pacientes tienen un aspecto marfanoide y las manifestaciones
clinicas mds frecuentes son: retraso cognitivo, ecfopia lentis en la infan-
cia hasta en un 50% de los casos, riesgo de eventos tromboembdlicos
y alteraciones esqueléticas como osteoporosis, genu valgum, adelga-
zamiento y alargamiento de los huesos largos.

El diagnéstico se confirma por el aumento de la homocisteina y
metionina plasmdticas. Existen dos formas de la enfermedad: una de
ellas responde a suplementos de piridoxina (vitamina B6), mientras
que la forma mds grave no responde a suplementos y requiere una
dieta baja en metionina y suplementos de cisteina. El tratamiento
dietético es efectivo en la progresién del retraso cognitivo y en la
prevencién del riesgo tromboembélico. No existe evidencia de que el
tratamiento dietético pueda prevenir la ectopia lentis."'>*

La EL es secundaria a cambios degenerativos en la fibras zonulares,
ricas en fibrilina, que se degrada en ambientes ricos en homocisteina.*
En estos casos la luxacién del cristalino suele ser nasal e inferior y
tipicamente se observa rotura de las fibras zonulares.*

Otras manifestaciones oftalmolégicas incluyen miopia, degeneracio-
nes retinianas periféricas, glaucoma y desprendimiento de retina.”

Sindrome de Weill-Marchesani

Este sindrome es una alteracién generalizada del tejido conectivo
caracterizada por baja estatura, braquidactilia, piel gruesa y laxitud
articular. Se han descrito dos modos de herencia: autosémica domi-
nante y recesiva.

21

Figura 9.

Ectopia lentis inferior
con rotura de fibras
zonulares caracteristica
de la homocistinuria.
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La forma autosémica recesiva se asocia a mutaciones del gen
ADAMTSI10, localizado en el cromosoma 19p13.2, cuya proteina
interacciona con la fibrilina 1.% Se ha descrito una forma dominante
de Weill-Marchesani con una delecién del gen FBN1 (cromosoma
15q21.1)."”

Estos pacientes presentan microesferofaquia y ausencia de microfi-
brillas alrededor del ecuador del cristalino, miopia lenticular, ecopia
lentis hacia inferior, glaucoma secundario a bloqueo pupilar y licue-
faccién vitrea

Hiperlisinemia

La hiperlisinemia es un error congénito del metabolismo de los ami-
nodcidos en el que se acumula lisina. Los individuos afectos presen-
tan retraso mental, vémitos recurrentes, hipotonia, letargia y diarrea.

Esta enfermedad se debe a una mutacién en el gen AASS, localizado
en el cromosoma 7q31.3 que codifica la proteina o-aminoadipato
semialdehido sintasa, una proteina bifuncional implicada en el fun-
cionamiento de los enzimas lisina-cetoglutarato reductasa (LKR) y
la sacaropina deshidrogenasa (SDH).*

Déficit de sulfito-oxidasa

Este raro sindrome asocia epilepsia, distonia, retraso psicomotor,
hipertonia muscular y muerte precoz por encefalopatia ripidamen-
te progresiva. Las formas menos severas pueden desarrollar eczopia
lentis bilateral.

La fisiopatologia de la ectopia lentis se asocia a la reduccién de la
actividad del TIMP (inhibidor tisular de metaloproteinasas), que
provoca un aumento de la actividad de las metaloproteinasas con
degradacién de la fibrilina y luxacién del cristalino.

El gen de la sulfito-oxidasa humana (SUOX) es el responsable de
esta entidad y estd localizado en el cromosoma 12q13.13."

Ante la sospecha de esta enfermedad debemos realizar una deter-
minacién de los niveles plasmaticos de homocisteina que estardn
reducidos; entonces se puede determinar la presencia de sulfitos en
orina (elevados) y los niveles en orina y plasma de S-sulfocisteina.”’



Protocolo de diagnéstico
etioldgico en ectopia lentis
no traumdtica en nifios

Ante un nifio con ecfopia lentis debemos realizar una exploracién
oftalmolégica completa que incluya agudeza visual de cerca y lejos,
biomicroscopia, medida del didmetro corneal, medicién de la pre-
sién intraocular, esquiascopia con cicloplejia, exploracién de fondo
de ojo y biometria ocular.

El aspecto morfolégico del nifio nos puede orientar hacia la sospe-
cha de ciertas asociaciones sistémicas como sindrome de Marfan,
homocistinuria o sindrome de Weill-Marchesani.

La orientacién hacia superior y temporal de la luxacién del cristali-
no, junto con la elongacién de las fibras zonulares sin rotura, es mds
caracteristica del sindrome de Marfan,” mientras que la orientacién
inferior y nasal y la presencia de fibras zonulares rotas es sugestiva
de homocistinuria.

En cualquier caso, todo nifo con ectopia lentis debe ser examina-
do por un especialista en pediatria y un cardidlogo pediatra.*
Se debe realizar un ecocardiograma y una analitica incluyendo ni-
veles plasmdticos de homocisteina, para descartar la homocistinuria.
El resto de los estudios complementarios se ajustardn a la sospecha
clinica. En los casos de EL aislada es recomendable la determinacién
genética de mutaciones del gen FBN1 vy realizar ecocardiogramas
periédicos por la alta incidencia de enfermedad de Marfan.

Se recomienda también la exploracién de los padres en bisqueda de
EL y/o enfermedades sistémicas asociadas. Si se diagnostica alguna
patologia hereditaria, es mandatorio el consejo genético.
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Secuelas visuales y tratamiento conservador

La causa mis frecuente de baja visién no corregible en la EL no
traumdtica es la ambliopia.'’*** La ambliopia y la anisometropia son
responsables de baja fijacién monocular.

El grado de disminucién visual depende, en gran medida, de la posi-
cién del cristalino y de su relacién con el eje pupilar.”’

La correccién 6ptica adecuada durante el periodo de desarrollo visual
es critica. La correccién faquica de los nifios con ectopia lentis mues-
tra miopia y astigmatismo elevados. En los casos en los que se asocia
facodonesis la refraccién fiquica es fluctuante e inconsistente. En
algunos de estos casos se puede intentar la correccién afdquica.’®"

Cuando la luxacién del cristalino es muy marcada, la correccién
afdquica podria conseguir mejores agudezas visuales. Histéricamente
se han propuesto técnicas de manipulacién farmacoldgica, con ldser
Nd-YAG (neodymium-doped yttrium aluminium garner) y quirtrgicas
de la pupila para inducir una corectopia que desplace el eje visual
fuera del borde del cristalino ectépico, sin embargo estas técnicas
estin en desuso.™



Técnicas quirdrgicas en el
manejo de la ectopia lentis

Las indicaciones mds claras de intervencién quirdrgica en la EL
en nifios son las complicaciones: catarata, desprendimiento de re-
tina, uveitis, luxacién del cristalino a cdmara anterior, glaucoma
facomérfico y/o cierre angular secundario facoinducido. Ademis,
debemos incluir los pacientes que no mejoran agudeza visual a pesar
de la correccién dptica faquica y afdquica. Suelen ser pacientes en los
que el borde del cristalino estd cerca o en el eje visual.”

La mayoria de los articulos sefialan que la intervencién quirirgica
y rehabilitacién visual precoz son capaces de prevenir la ambliopia
grave, sin embargo no disponemos de ensayos clinicos ni estudios
retrospectivos que establezcan una edad ideal para la intervencién
quirlirgica 13,36,48,51-53

Histéricamente se han descrito técnicas como la extraccién del
cristalino con férceps, crioextraccién del cristalino y extraccién
intracapsular y extracapsular hasta principios de 1980, sin embargo
la mejora de las técnicas anestésicas y quirdrgicas, especialmente
de la vitrectomia, ha modificado el manejo y los resultados del tra-
tamiento de la EL.***** La mejoria de la seguridad de la aneste-
sia ha sido especialmente importante para el manejo de nifios con
homocistinuria y sindrome de Marfan por el riesgo sistémico que
conllevan estas patologias.”

No se han realizado estudios controlados que comparen el acceso
quirtrgico via limbica con la via pars plana. Cada acceso tiene sus
ventajas e inconvenientes y, al final, es la comodidad y experiencia
del cirujano el factor mds importante en su elecciéon.’
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Tratamiento de la ectopia lentis

Lensectomia y vitrectomia via limbar

El acceso via limbar es técnicamente mds sencillo para el manejo
de luxaciones de cristalino en cidmara anterior. Los cirujanos de
polo anterior prefieren esta via. Ademds requiere una menor ins-
trumentacion, evita el uso de una infusién de cdmara vitrea y de
esclerotomias.”’** Como complicaciones de esta via tenemos el ma-
yor riesgo de vitreorragia, incarceracién vitrea, sinequias anteriores y

bloqueo pupilar.

Lensectomia y vitrectomia via pars plana

La via pars plana permite acceder a fragmentos de cdmara vitrea y
reduce el riesgo de luxacién posterior del cristalino durante la inter-
vencién. Este acceso evita complicaciones de la via limbar al permitir
una vitrectomia mds completa.’*”* Ademads, al no actuar a ciegas, no
s6lo no se incrementa sino que se puede reducir el riesgo de despren-
dimiento de retina. En cuanto a las complicaciones es un acceso mds
complejo, que requiere experiencia en vitrectomia posterior.

Correccion del defecto refractivo

Correccion ptica con gafas o lente de contacto

En los casos en los que se decide no implantar lente intraocular,
habitualmente en nifios mds pequefios, debemos iniciar el tratamien-
to con gafas o lentes de contacto cuanto antes, generalmente entre
1y 2 semanas después de la intervencién quirdrgica. Ademads, debe-
mos corregir la visién lejana y la cercana mediante lentes bifocales.

Las gafas de afaquia permiten la correccién éptica de manera ra-
pida y generalmente son bien toleradas en la infancia; sin embargo
son pesadas, provocan constricciéon del campo visual y distorsiones
Opticas.”

La correccién con lentes de contacto es una muy buena opcién en
estos nifos, con buena tolerancia y correccién 6ptica éptima. Como
desventajas tenemos el coste econémico, el riesgo de infecciones e
intolerancia y las dificultades a la hora del manejo por parte de los
padres.”

Los pacientes con afaquia parecen tener mayor riesgo de desarrollar
glaucoma a largo plazo.”””® Ademds, todos estos pacientes deberdn
usar gafas bifocales para su defecto refractivo residual.



Técnicas quiriirgicas 27

Figura 10.

A: flap escleral (flecha)
en un paciente con

EL operado me-

diante lensectomia,
vitrectomia e implante
de LIO suturada a
sulcus. B: LIO con ani-
llos en los hépticos para
sutura en sulcus (www.
visionmatrix.co.uk).

A continuacién se comentardn los diferentes implantes intraoculares
propuestos para corregir la afaquia.

Lentes intraoculares de camara anterior

El uso de lentes intraoculares de cdmara anterior en nifios, aunque se
ha utilizado y se han publicado algunos articulos,’” no es recomenda-
ble por sus efectos sobre la poblacién endotelial y el riesgo de uveitis,
glaucoma y otras complicaciones a largo plazo.”**"%!

Lente intraocular suturada a sulcus

Otra opcién para la correccién de la afaquia en estos pacientes son
las lentes intraoculares (LIO) fijadas en sulcus escleral. Esta técnica
se describié en adultos en los afios 80’ y se ha usado en nifios desde
los afios 90.%

Se trata de una técnica compleja y requiere tiempo quirdrgico.
Una vez realizada la lensectomia, se preparan unos flaps esclerales
contrapuestos, se implanta una lente intraocular de tres piezas y
Optica grande con suturas de polipropileno (Prolene®) de 9-0 o
10-0, o politetra-fluoroetileno (Gore-Tex®) de 8-0 fijadas en los
hépticos. Una vez colocada la lente en cdmara posterior, se centra
y fija con las suturas en el lecho escleral. El nudo se protege con el
flap escleral”****" Recientemente, se han descrito técnicas de fijacion
directa del hiptico en la esclera sin necesidad de suturas.®

La colocacién de una lente en cdmara posterior es la forma mads
fisiolégica de correccién éptica, ademds, tedricamente no provoca
pérdida endotelial a largo plazo. Entre las complicaciones debemos
considerar el descentrado e inclinacién de la lente, la extrusién de las
suturas y su degradacién a largo plazo con luxacién de la lente.*” "
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Figura 11.

Anillo de Cionni sutura-

do asulcus con LIO en
el saco capsular.

Introduccion 1.6

Anillo de tensién capsular suturado a sulcus

Todavia es mis fisiolégico realizar una capsulorrexis con ayuda de
ganchos de iris para el centrado del cristalino ectépico, seguida de
aspiracion 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.””"”

La técnica es méds 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 pequefio ya que es frecuen-
te que se rompa el saco capsular. Existe riesgo de degradacion de
las suturas y luxacién del complejo anillo-lente a largo plazo,*
se produce opacificaciéon capsular que puede requerir capsulotomia o
vitrectomia y que complica la visualizacién y el manejo de patologia
vitreorretiniana asociada.’”””

Lente intraocular suturada a iris

Otra opcién para la correccién de la afaquia sin soporte capsular
propuesta en adultos y posteriormente utilizada en nifios es la LIO
de camara posterior suturadas a iris.

Mediante una aguja curva se suturan los hépticos de una LIO de tres
piezas al iris con polipropileno de 10-0. Es una técnica mds sencilla
que los procedimientos de sutura a su/cus.

Es frecuente la ovalizacién pupilar y existe riesgo de luxacién de la
lente por degradacién de la sutura, uveitis y edema macular.”” "



Lente intraocular de fijacidn iridiana (iris claw)

Las lentes de fijacién iridiana se han usado para la correccién de la
afaquia sin soporte capsular desde el afio 1978 y en nifios desde los
afios 90.” En los tltimos 10 afios se han publicado diversos articulos
en los que se describe el manejo de la ectopia lentis con este tipo de
lentes, tanto en fijacién iridiana anterior,”*** como mds reciente-
mente con fijacién iridiana posterior.””

La técnica consiste en implantar la lente y fijar sus hépticos al iris
dejando la lente sobre el iris en cdmara anterior. Los resultados vi-
suales publicados son buenos. Las complicaciones descritas incluyen
la luxacion de los hipticos y la lente, ovalizacién pupilar y dispersién
de pigmento.

La desinsercién de los hipticos es una complicacién relativamente
frecuente. La mayoria de autores realizan el enclavamiento del iris
por via anterior, a través de agujas de enclavamiento o del dispositivo

Vacufix® (Ophtec BV, Groningen, Holanda).”” %202

Por otra parte, la discusién mds importante que se plantea es la su-
pervivencia de la poblacién endotelial a largo plazo con el implante

de estas LIO.

La LIO Artisan® (Ophtec BV, Groningen, Holanda) es una lente
de polimetilmetacrilato (PMMA) de disefio abovedado, con éptica

Figura 12.

Lente intraocular
Artisan® (medidas
en mm).
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Introduccion 1.6

biconvexa y dos hipticos en pinza de iris (i7is cJaw). Tiene un tamafio
total de 8,5 mm, un cuerpo de 5,4 mm y una 6ptica de 5 mm de did-
metro. Estd disefiada para fijarse al iris a través de sus dos hapticos.
La constante A es de 115.0 para biometria ultrasénica y 115.7
para biometria por inferencia ldser. La escala de potencia es desde +2
a + 30 dioptrias (D) con incrementos de 1 D y de 0,5 D entre +14,5
Dy +245D.

Tabla 3. Caracteristicas lente Artisan®

Material PMMA CQ-UV

Hépticos Iris claw

Tamaiio total 8,5 mm

Cuerpo 5,4 mm | Optica biconvexa®
Constante A 115.0 (ultrasonidos)

115.7 (interferometria laser, estimada)

Profundidad CA 3,3 mm

Potencia diéptrica +2,0 D to +30,0 D (incrementos 1,0 D)
+14,5 D to +24,5 D (incrementos 0,5 D)

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

*+2,0 D to +9,0 D Optica Plano-convexa.
CA: cdmara anterior; D: dioptrias

Complicaciones descritas con el uso de la LIO de fijacion
iridiana en pacientes pediatricos

Las complicaciones descritas en las series de casos de ectopia lentis
o pseudofaquia de otra causa en poblacién pedidtrica en las que se
ha implantado una LIO de fijacién iridiana estin especificadas en la
tabla 4. Estdn divididas en intraoperatorias, postoperatorias inme-
diatas y postoperatorias tardias.

Entre las complicaciones intraoperatorias consideramos la hemorra-
gia en cidmara anterior, rotura de iris, midriasis que no responde a
midticos y roturas retinianas.”

Las complicaciones postoperatorias inmediatas son las que ocurren
en el primer mes posquirdrgico e incluyen: el Seidel, inflamacién
de cdmara anterior, brida vitrea en la incisién, hipema y ovalizacién

pupilar.*’
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Tabla 4. Definicion de las complicaciones descritas con el uso de lentes

de fijacion iridiana:

Complicacion

Definicion

Hemorragia en cdmara anterior

Rotura de iris

Midriasis

Hemovitreo

Rotura retiniana periférica

Seidel

Hipema

Ovalizacién pupilar

Brida vitrea en cdmara anterior

Desinsercién hdptico

Descentrado de LIO

Corectopia
Dispersion pigmentaria
Hipertensi6én ocular

Desprendimiento de retina

Descompensaciéon endotelial

Edema macular quistico

Alteraciones visuales

Despigmentacién iridiana

Sangrado en cdmara anterior

Soluci(')n dC continuidad cn 61 estroma d€1 iris bOI‘dC
>
pupilar o insercién iridiana

Midriasis que no responde a miéticos (acetilcolina)
intracamerular antes de introducir la LIO

Presencia de sangre en cavidad vitrea

Solucién de continuidad en la retina periférica posible-
mente relacionada con las maniobras quirdrgicas

Fuga de humor acuoso a través de las incisiones oculares
Presencia de sangre en cdmara anterior

Aspecto eliptico de la pupila

Presencia de vitreo en cdmara anterior

Pérdida de la fijacién iridiana de uno de los hapticos de
la lente

Subluxacién de la LIO con borde de la éptica afectando
al eje visual

Alteracién del tamaiio o localizacién de la pupila
Depésito de granulos de pigmento en el trabéculo
Aumento de la presién intraocular

Separacién fisica entre la retina neurosensorial y el
epitelio pigmentario
Edema del estroma corneal por incompetencia de las

células endoteliales

Edema en la zona macular en forma de quistes
intrarretinianos

Micropsia, macropsia o visién borrosa secundarias a la
iridodonesis y movimiento secundario de la LIO

Pérdida del pigmento iridiano localizada en la zona de
fijacién de los hépticos de la LIO

LIO: lente intraocular
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Las complicaciones postoperatorias tardias aparecen mds alld del
mes de la intervencién e incluyen la dispersién pigmentaria, atrofia
localizada del iris, descompensacién endotelial, el edema macular
quistico (EMQ), alteraciones visuales secundarias a la iridodonesis
y despigmentacién iridiana.”

El hemovitreo, inflamacién de cdmara anterior, desinsercién de un
haptico, descentrado de LIO, hipertensién ocular, desprendimiento
de retina y corectopia pueden ser precoces o tardias segin su mo-
mento de aparicién.”



Justificacidn

Los pacientes pedidtricos con ecfopia lentis suponen un reto tera-
péutico:

En primer lugar, tenemos que decidir el momento idéneo de la indi-
cacién quirdrgica. Cuando el borde del cristalino afecta al eje visual
o cuando la visién lejana y/o cercana es inferior a 0,3 y no mejora
con correccién dptica se indica la intervencién quirdrgica.’”’

Una vez decidida la indicacién, no se ha establecido una técnica que
sea definitivamente superior al resto en el manejo de la eczopia lentis.

Los avances técnicos de la vitrectomia por pequefa incisién y
el uso de microcdnulas y una infusién intraocular permiten un
mejor control de la presién intraocular (PIO) intraquirdrgica.
La lensectomia y vitrectomia via pars plana con microcinu-
las de 23 G es nuestra técnica de eleccién en el tratamiento de
estos casos.

Se han propuesto multiples opciones para la correccién éptica de
la afaquia sin soporte capsular en los ojos de pacientes con eczopia
lentis. E1 uso de LIO de soporte iridiano tiene ventajas: simplicidad
y facilidad de la técnica, facilidad de recambio de LIO en caso ne-
cesario, buena visualizacién y manejo de posible patologia vitreorre-
tinana asociada.

Se requieren estudios con uso de esta LIO en pacientes pedidtricos
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 lensectomia y vitrectomia via
pars plana con implante de LIO de fijacién iridiana en cdmara an-
terior con enclavamiento por via posterior es una técnica efectiva
para mejorar la agudeza visual de los pacientes con ectopia lentis,
con bajo indice de complicaciones y segura a largo plazo, sobretodo
en relacion al endotelio corneal en la poblacién pedidtrica.



Hipotesis

La técnica de lensectomia y vitrectomia via pars plana 23 G con
implante de LIO de fijacién iridiana en cdmara anterior con
enclavamiento por via posterior es una técnica que mejora la agude-
za visual de los pacientes pedidtricos con ectopia lentis.

Esta técnica presenta un bajo indice de complicaciones y es segura
a largo plazo en el manejo de ectopia lentis en pacientes pedidtricos.
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Objetivos

Objetivos principales

Valorar eficacia a largo plazo de la técnica de lensectomia e implante
de lente intraocular Artisan® preiridiana a través de enclavamiento
posterior via pars plana en el tratamiento de la ectopia lentis en pobla-
cién pedidtrica, estudiando la agudeza visual corregida preoperatoria
y al final del seguimiento.

Objetivos secundarios
Determinar la seguridad a largo plazo de esta técnica:

Seguimiento y establecimiento de la tasa anual de pérdida densidad
celular endotelial central (DCEC).

Valoracién de la correlacién entre pérdida endotelial y distancia
endotelio-lente intraocular.

Descripcién de otras complicaciones registradas en la serie de
pacientes.






ales
fodos

2.1 Disefio del estudio

2.2 Exploracion oftalmoldgica

2.3 Pruebas complementarias oftalmoldgicas
2.4 Procedimiento quirrgico

2.5 Andlisis estadistico






Disefio del estudio

Estudio prospectivo intervencionista no comparativo de pacientes
consecutivos.

Poblacion del estudio

La poblacién del estudio eran pacientes con ecfopia lentis deriva-
dos al servicio de oftalmologia del Hospital peditrico Sant Joan de
Déu, de Esplugues de Llobregat, por baja vision secundaria a eczopia

lentis entre septiembre de 2009 y mayo de 2013.

Una vez confirmada la baja visién inferior a 0,3 no corregible con
graduacion y la etiologia de la ectopia lentis, se planteé la indicacion
quirdrgica a los padres o tutores mediante lensectomia, vitrectomia
posterior via pars plana. En cuanto a la correccién éptica, se ofrecié
la opcién de la afaquia quirdrgica con correccién con gafas y lentes
de contacto o el implante de LIO de fijacién iridiana.

En los casos que se decantaron por la opcién del implante, se explicé
la posibilidad de entrar en el estudio, se indicaron los procedimien-
tos a realizar, se atendieron todas las dudas y se recogié un consenti-
miento informado firmado por el padre, madre, tutor o tutora legal
y también por el paciente en mayores de 14 afios.

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).
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Todos los padres o tutores legales y pacientes mayores de 14 afios
leyeron la hoja informativa (documento anexo) y todos firmaron
el consentimiento informado (documento anexo) para el estudio
y el consentimiento informado quirdrgico elaborado y aprobado
por el Servicio de Oftalmologia del Hospital Sant Joan de Déu,
de Esplugues de Llobregat, segtn la ley 41/2002 bésica reguladora
de la autonomia del paciente y de derechos y obligaciones en materia
de informacién y documentacion clinica (Boletin oficial del estado,
BOE: 15/11/2002). Ademds, se respeté la confidencialidad y secreto
de la informacién de cardcter personal siguiendo la ley de proteccién
de datos 15/1999 (BOE 1999, n°298).

Criterios de inclusion

= Pacientes mayores de 3 y menores de 18 afios con baja agudeza
visual <0,3 secundaria a ecfopia lentis no traumitica.

= Aceptacion voluntaria y por escrito por parte de los padres o tu-
tores legales y por los pacientes mayores de 14 afios y firma del
consentimiento informado del estudio.

Criterios de exclusion

= Pacientes que no colaboraban para la realizacién de las pruebas
oftalmoldgicas.

= Pacientes con una profundidad de cimara anterior prequirdrgica
inferior a 3 mm.

= Pacientes con densidad celular endotelial central prequirdrgica
inferior a 2000 células/mm?.

= (Glaucoma o uveitis no controlados médicamente.

= Antecedente de traumatismo ocular.



Exploracién oftalmolégica

Primera visita oftalmoldgica

* Anamnesis para detectar antecedentes de enfermedades
sistémicas: Marfan, homocistinuria, Weill-Marchesani y se re-
cogieron antecedentes familiares y personales, haciendo especial
hincapié en antecedentes traumdticos.

* Un optometrista independiente midié la agudeza visual con el

test de la E de Snellen o HOTV.

= Se exploré al paciente con limpara de hendidura sin dilatacién
para ver la relacién del cristalino con el eje pupilar, y se tomé
la PIO con tonémetro de Perkins (Haag Streit, Essex, Reino
Unido) o Goldmann (Haag Streit, Essex, Reino Unido), pre-
via instilacién de colirio de fluoresceina sédica y oxibuprocaina
hidrocloruro (Fluotest®, Alconcusi, E1 Masnou, Espafia).

= Posteriormente se realizé esquiascopia bajo cicloplejia, tras la
instilacién de una gota en cada ojo cada 15 minutos de colirio
de ciclopentolato al 1% (AlconCusi, El Masnou, Espafia) en tres
tandas y nuevo examen con ldimpara de hendidura: valoracién
del grado de ectopia lentis y del estado zonular, estudio de fondo
de ojo con oftalmoscopio indirecto y/o biomicroscopia con lente
Superfield NC (Volk Optical Inc. Mentor, Ohio, Estados Uni-

dos de América).
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Valoracion sistémica

Se solicité analitica general con niveles plasmaticos de homocisteina,
yserealiz6 en todos los pacientes una valoracién por parte de un pedia-
tra y de un cardiélogo pedidtrico con realizacién de ecocardiograma.

Visita preoperatoria oftalmoldgica

El paciente fue citado otro dia para valoracién de agudeza visual
subjetiva con correccién 6ptica. Los pacientes con mejor agudeza
visual corregida (MAVC) inferior a 0,3 fueron considerados tributa-
rios de intervencién quirdrgica. Se discutié con los padres o tutores
la técnica y las diferentes opciones de correccién éptica y se propuso
o bien la afaquia quirdrgica y correccién dptica con gafas y/o lentes
de contacto, o el implante de LIO Artisan® (Ophtec BV, Groningen,
Holanda).



Pruebas complementarias
oftalmolégicas

Biometria 6ptica

Se realiz6 biometria por interferometria 6ptica (IOL master, Carl
Zeiss Meditec AG, Jena, Alemania) y/o ultrasénica —US— (Axis
II, Quantel Medical, Cournon d'Auvergne, Francia) a todos los
pacientes:

= Para el cilculo de la potencia de la LIO a implantar se usaron
las férmulas SRK-II o SRK-T. Se utilizé la recomendacién
del fabricante para constante A: 115.0 (biometria US) y 115.7
(biometria de interferometria éptica). El objetivo refractivo en
la seleccién de la LIO fue la emetropia en pacientes mayores
de 10 afios, en pacientes mds jévenes se buscaron valores de
hipermetropia segin la edad del paciente: 7-10 afios: +0,5 D;
5-7 afos: + 1 D; 3-5 afios: + 2 D.%%

Tabla 5. Objetivo refractivo segun edad utilizado para la seleccién
de la potencia de la LIO en este estudio

Edad Objetivo refractivo
3-5 afios +2D
5-7 afios +1D
7-10 afos +0,5D
10 afos emetropia

D: dioptrias
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Figura 13.

Bidmetro por intere-
ferometria I0L Master,
Carl Zeiss
(www.zeiss.es).

Figura 14.

Bidmetro acustico Axis I,
Quantel Medical (www.
quantel-medical.com).

= La profundidad de cdmara anterior es la distancia entre el endo-
telio corneal y la cdpsula anterior del cristalino. Se obtuvo a partir
de los datos de la biometria 6ptica y/o ultrasénica, en caso de
discordancia se tomé el valor inferior.”*?”

Recuento de la densidad celular endotelial y paquimetria

En todos los pacientes se realizé recuento de la densidad celular
endotelial central y paquimetria éptica (Noncon Robo SP 6000,
Konan Medical Inc., Hyogo, Japén) preoperatoria, a los 3 me-
ses de la intervencién 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 calculindose la
media. La DCEC se expresa en células/mm? y el grosor corneal cen-
tral en micrémetros (pm)
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Figura 15.
Serie de recuentos endoteliales del ojo izquierdo del paciente niimero 6.
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Materiales y métodos 2.3

Figura 16.
Biomicroscopia
ultrasénica en un pa-
ciente en el curso de
una exploracién bajo
anestesia general

Biomicroscopia ultrasénica (BMU)

Se realiz6 BMU a todos los pacientes al afio de la intervencién qui-
rargica con la sonda de 50 MHz (megahercio) de OTIscan 3000
(Opko Instrumentation, Hialeah, Florida, EUA). La BMU es una
técnica de inmersién en suero fisiolégico dentro de una copa sumi-
nistrada por el fabricante y aplicada sobre el ojo. La BMU nos ofrece
una resolucién axial de 15 pm (0,015 mm)

Todas las BMU fueron realizadas por el mismo investigador (JCM)
bajo condiciones similares de luz. Se colocé a los pacientes en
dectbito supino, bajo anestesia tépica en pacientes colaboradores o
bajo anestesia general en los nifios mds pequefios, y se tomaron dos
medidas axiales a las 3 horas y otras dos a las 12 horas entre la cara
posterior de la cérnea y la cara anterior de la LIO en el eje visual.
Todas las mediciones fueron calculadas con el soffware del fabricante y
se tomo la media de los cuatro valores.



Procedimiento quirdrgico

Anestesia

Todos los pacientes fueron intervenidos bajo anestesia general en el

Hospital Sant Joan de Déu de Esplugues de Llobregat.

Se realizé una induccién inhalatoria con sevofluorane (Sevorane®,
Abbvie Spain SLU, Madrid, Espafia), inicialmente al 1 %, con au-
mento progresivo hasta el 8% y FiO, (fraccién inhalatoria de oxi-
geno) al 100%. Posteriormente se canalizé una via endovenosa y
se administré midazolam (Midazolam®, BBraun, Madrid, Espafia)
0,2 mg/kg y acetato de fentanilo (Fentanest®, Kern Pharma, Te-
rrassa, Espafia) 2 pg/kg, dejindose una perfusién de mantenimiento
con suero fisiolégico al 0,9%.

Posteriormente, se colocé una mascarilla laringea (Ambu Aura-i®,
Ambu A/S, Ballerud, Dinamarca) y se realizé el mantenimien-
to anestésico con anestesia inhalatoria con sevofluorane al 2,5%
con FiO /aire al 50% y ventilacién controlada por volumen a 7-8
ml/kg. Se instilaron unas gotas de Colirio Anestésico Doble® (Al-
conCusi, El Masnou, Espafia) en el ojo a intervenir antes de iniciar
la operacion.

En pacientes con sindrome de Marfan se administré profilaxis
antibiética endovenosa intraoperatoria con ampicilina intrave-
nosa (50 mg/kg), en dosis unica 30 minutos antes de iniciar la
intervencién.”

Al finalizar la intervencién quirtrgica se retiré la mascarilla larin-
gea y se pasé a respiracion espontinea, trasladindose el paciente a
reanimacion.
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Técnica quirdrgica

Todas las intervenciones fueron realizadas por el mismo cirujano

(JCM) y se procedié del siguiente modo:

olocacion de una cdnula de infusion de via pars plana tem-
Col d la de infi de 23 G /. t
poral inferior.

Colocacién de una canula nasal superior y temporal superior via pars
plana muy cerca del meridiano horizontal entre las 3 y las 9 horas.

Tabla 6. Distancia entre limbo y esclerotomias segun edad *°

Edad Distancia desde limbo
2-6 afios 3 mm
> 6 afios 3,5 mm

Lensectomia dentro del saco capsular con irrigacién mediante pa-
lometa doblada de 23 G (BD Valu-Set, Plymouth, Reino Unido)
y aspiracién con vitreotomo de 23 G (Constellation®, Alcon, Fort
Worth, Texas, EUA)

Vitrectomia anterior y central via pars plana. No se realizé extraccién
de la hialoides posterior.

Indentacién escleral de la periferia retiniana y retinopexia con ldser
en caso de deteccién de lesiones retinianas periféricas.

Se evit6 el uso de adrenalina en el suero de infusién para facilitar la
accién de la acetilcolina que se inyecté en cimara anterior para cerrar

la pupila.
Iridectomia periférica a las 12 horas con vitreotomo.

Reduccién de la presién intraocular a unos 14 milimetros de mercu-
rio (mmHg) en la bomba de vitrectomia.

Incisién de 6 mm en cérnea clara en dos planos: perpendicular
mediante bisturi de 45° (Feather Safety Razor Co. Ltd., Kita-Ku,
Osaka, Japon) y horizontal mediante bisturi de 3,2 mm (Alcon, Fort
Worth, Texas, EUA).

Inyeccién de hialuronato sédico al 1 % (Healon®, Abbot Medical,
Illinois, EUA) en cdmara anterior para mantener su volumen, prote-
ger el endotelio corneal y facilitar la manipulacién de la LIO.

Insercién de la LIO verticalmente y rotacién, dejando los hapticos
en el meridiano horizontal.



Procedimiento quirirgico

Sujecién de la éptica de la lente con pinzas de Clayman en la cd-
mara anterior, y enclavamiento del iris usando una cinula de 27 G
introducida a través de las microcdnulas nasal y temporal superior y
empujando el iris desde la cimara posterior hacia los hépticos en el
meridiano horizontal nasal y temporal.

Sutura de la herida corneal con puntos sueltos de nylon 10-0 (Labo-
ratorio Aragé, Barcelona, Espana).

Figura 17.

Lensectomia dentro del saco en un paciente con ectopia lentis idiopatica. A: intro-
duccién de primer trocar y entrada en saco capsular. B: introduccién del sequndo
trocar. C: inicio de la lensectomia con vitreotomo y palometa dentro del saco capsular.
D: lensectomia dentro del saco capsular. E: aspiracién con vitreotomo de los restos
corticales. F: lensectomia completa con respeto del saco capsular.

51



52

Extraccién de las microcdnulas y sutura de todas las esclerotomias
con Vicryl® de 7-0 (Ethicon Endo-Surgery GmbH, Norderstedt,
Alemania).

Aspiracién del viscoeldstico de cdmara anterior e inyeccién
intracamerular de 1 mg de cefuroxima.

Inyeccién subconjuntival de 20 mg de metilprednisolona (Urbason®,
Sanofi Aventis, Paris, Francia).

Tratamiento postoperatorio

En todos los pacientes se prescribié una pauta descendente de colirio
de tobramicina y dexametasona (Tobradex®, AlconCusi, El Mas-
nou, Espafa), inicialmente cada 2 horas y con reduccién progresi-
va a lo largo de 6 a 8 semanas. Ademas, las dos primeras semanas
se afadié colirio ciclopentolato al 1% (Ciclopléjico®, AlconCusi,
ElMasnou, Espafa), 1 gota cada 12 horas y pomada de dexametasona
y cloranfenicol (Oftalmolosa Cusi De Icol®, AlconCusi, E1 Masnou,
Espaiia) por la noche.

Tabla 7. Pauta de tratamiento postoperatorio

Semana Tratamiento

1a Col. Tobradex 1 gota cada 2 horas
Col. Ciclopléjico 1 gota cada 12 horas

Pomada De Icol por la noche

a 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
6 Col. Tobradex 1 gota cada 24 horas

Figura 18. (pdgina siguiente)

Lensectomia e implante de LIO Artisan en una paciente con luxacién de cristalino a
camara vitrea. A: cristalino luxado a cdmara vitrea. B: lensectomia con vitreotomo en
cadmara vitrea. C: preincision con bisturi de 45°. D: incision con bisturi de 3,2 mm E:
inyeccion de acetilcolina en cdmara posterior. F: inyeccion de viscoeldstico en cdmara
anterior. G: iridectomia con vitreotomo. H: introduccién de la LIO en cdmara anterior.
|: enclavamiento héptico temporal. J: enclavamiento del haptico nasal.



Procedimiento quiriirgico
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Materiales y métodos 2.4

Retirada de suturas

Al cabo de un mes de la intervencién se realizé la extraccién de todas
las suturas corneales en la limpara de hendidura de los pacientes
colaboradores, y bajo anestesia general en los nifios mis pequefios.
En caso del primer ojo, se retiraron las suturas en el mismo procedi-
miento anestésico programado para la intervencién del segundo ojo.

En todos los casos, se instruy6 a pacientes y padres que eviten fro-
tarse los ojos y se recomendd el uso de gafas protectoras para realizar
deportes de contacto.

Protocolo de seguimiento

Una vez retiradas las suturas se cité al paciente a la semana para
esquiascopia bajo cicloplejia y se prescribieron gatas bifocales en me-
nores de 10 afios y progresivas en mayores de 10 afios.

Se cit6 al paciente a los 3 meses de la intervencién quirdrgica y
se realizé exploracién de agudeza visual corregida, tonometria y
biomicroscopia (BMC) asi como paquimetria y recuento endotelial.

Tabla 8. Protocolo de seguimiento

Preop. 3 meses 6 meses 12 meses  Cada 6 meses
AV . o ° ° o
Tonometria ° ° ° ° °
FO ° . ° ° °
Recuento ° ° ° ° o
endotelial
Paquimetria ° ° ° . °
Biometria °
BMU o

AV: agudeza visual; BMC: Biomicroscopia; FO: Exploracidn fondo de ojo; BMU: Biomicroscopia Ultrasénica.



Posteriormente, se cit6 a los pacientes cada 6 meses y en cada visita se
realizé exploracién de agudeza visual corregida, BMC, tonometria,
examen de fondo de ojo (FO), paquimetria y recuento endotelial.
En la exploracién realizada al afio de la intervencién quirtrgica se
realiz6 ademds BMU a todos los pacientes.

Registro de las complicaciones

Se realizé un registro de las complicaciones, dividiéndolas en intra-
operatorias, postoperatorias inmediatas (detectadas en el primer mes
postquirtrgico) y postoperatorias tardias (a partir del primer mes de
la intervencién).
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Andlisis estadistico

Se ha realizado un anilisis prospectivo longitudinal selectivo de una
poblacién.

Se ha utilizado el software R3.0.0 (R Foundation for Statistical
Computing, Vienna, Austria) para procesar los datos y realizar los
andlisis estadisticos.

Para el andlisis 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 categéricos se ha usado el test %2 o el test exacto de Fisher.
Las correlaciones entre variables continuas se determinaron me-
diante el coeficiente de correlacién de Spearman. Se ha realizado
un andlisis 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 estadisticos con una p-valor menor de 0,05
(nivel de significacion alfa del 5%).
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Caracteristicas de la
muestra y aspectos
refractivos

Variables demograficas: muestra, tiempo de seguimien-
to, edad, sexo y etiologia

La muestra estd formada por 21 ojos de 12 pacientes con ecfopia
lentis intervenidos mediante lensectomia via pars plana, vitrectomia
e implante de LIO Artisan® preiridiana con enclavamiento por via
posterior entre septiembre de 2009 y mayo de 2013. El tiempo de
seguimiento minimo fue de 24 meses, con una media de 39,3 + 13,0
meses.

La edad media fue de 8 afios * 5,3. Se incluyeron 5 nifias y 7 nifios.
Se operaron 11 ojos derechos y 10 ojos izquierdos.

La causa de mas frecuente de ectopia lentis fue la enfermedad de
Marfan (13 ojos/7 pacientes) seguida de 4 ojos de 3 pacientes
de etiologia idiopitica, 2 ojos de un paciente con megalocérnea-
glaucoma y otros 2 ojos de un paciente con ectopia lentis et pupillae.

Agudeza visual corregida

La mejor agudeza visual corregida media pasé de 0,91 = 0,29 2 0,18
+ 0,23 LogMAR (p<0,0001). La MAVC media en equivalencia
Snellen pasé de 0,125 a 0,66.

Todos los pacientes experimentaron mejoria 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 visién
pasé de movimiento de manos a 0,1 (Snellen) sin mejoria posterior
por ambliopia.
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Resultados 3.1

Tabla 9. Caracteristicas demograficas y exploracion oftalmoldgica al
inicio del estudio:

Variables demograficas Valor
Numero de pacientes (ojos) 12 (21)
Sexo, pacientes

Nifas/Nifios 5/7
Edad (afios)

Media + DS 8,0+53
Rango 3-17

Tiempo de seguimiento (meses)

Media + DS 39,3 +13,0
Rango 23-78

Pardmetros oculares iniciales

Equivalente esférico preoperatorio (D)

Media + DS -5,96 = 7,66
Rango -14a +14

MAVC preoperatoria: logMAR (Snellen)

Media + DS 0,91 + 0,29 (0,125)

Profundidad de camara anterior (mm)

Media + DS 3,19+ 0,73
DCEC (células/mm?)

Media + DS 3211,4 + 508,4
Rango 2577-3508
GCC (pm)

Media + DS 563,5 + 106,8
Rango 429-727

DS: desviacién estandar; D: dioptrias; MAVC: mejor agudeza visual corregida; DCEC:
Densidad celular endotelial central, GCC: Grosor corneal central.
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Tabla 10. Estadisticos descriptivos de la MAVC preoperatoria y
final (LogMAR)

N Media DS Minimo Q1 Mediana Q3 Maximo

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

Tabla 11. Estadisticos descriptivos de la MAVC preoperatoria y final
(Snellen)

N Media Minimo Q1 Mediana Q3 Maéximo

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.
1.5 Logaritmo de la mejor
agudeza visual corre-
0 gida (LogMAR MAVC)
| pre y postquirlrgica en
&) | la cohorte de pacientes
<>( 1.0 ° (p<0,0001, modelo
= lineal mixto)..
'
<
= !
[} -
9
0.5
0.0 -

PRE FINAL
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Resultados 3.1

Refraccion: Equivalente esférico

El equivalente esférico prequirdrgico 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 caracteristica de la eczopia lentis.

El equivalente esférico final fue de 0,92 + 1,50 D, con una mediana
de 1,00 D y un rango intercuartilico (IQR) entre 0,00 D y 1,50 D.

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

El objetivo refractivo calculado a partir de la biometria fue la
emetropia en mayores de 10 afios; e hipermetropia, con diferentes
valores segtin la edad, en menores de 10 afios (tabla 5).

Tabla 12: Estadisticos descriptivos del equivalente esférico (EE) preoperatorio y final

Media DS Minimo Q1 Mediana Q3  Maximo
EE preop (D) -5,96 7,66 -14,00 -10,00 -8,75 -5,50 14,00
EE final (D) 0,92 1,50 -1,50 0,00 1,00 1,50 4,50
D: dioptrias
15 R
Figura 20. °
Figura 20: Equi- m
valente esférico g 10 7
(EE en dioptrias) ‘g.
preoperatorio y S |
final de la cohorte de 5 ° °
pacientes (p=0,0032, :% .
modelo lineal mixto). 7 0 - E
Q i
= !
L) '
g S '
>
(o
L
'1 0 1 !
-15 T T

PRE FINAL
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Refraccion: Astigmatismo

El astigmatismo prequirdrgico 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 estadisticamente
significativa, aunque es de remarcar que el astigmatismo méximo al
final del seguimiento, en ningtn caso fue superior a 3,50 D.

Tabla 13: Estadisticos descriptivos del astigmatismo preoperatorio
y final
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N Media DS Minimo Q1 Mediana Q3 Maximo
Astigmatismo o0, ) 0 150 200 3,00 600
preop (D)
Astigmatismo
final (D) 21 1,99 0,94 0 1,75 2,00 2,50 3,50

D: dioptrias






Endotelio corneal

Recuento endotelial pre y postquirtirgico

La densidad celular endotelial central (DCEC) prequirirgica me-
dia fue de 3211,38 + 508,44 células/mm?*y la DCEC postquirtrgica
media fue de 3071,19 + 498,55 células/mm?.

Tabla 14. Estadisticos descriptivos de la DCEC pre y postquirtrgica

N Media DS Minimo Q1 Mediana

Q3 Maximo

DCEC pre 21 3211,38 508,45 2169 3003 3257,00
DCECpost 21 3071,19 498,55 2169 2777  3042,00

3350  4464,00
3278  4184,00

DCEC: densidad celular endotelial central, resultados en células/mm?

Para cada ojo se calculd el porcentaje de variacion entre la DCEC
pre y postquirdrgica. La pérdida endotelial media ha sido del 5,04 +
9,58 %. Esta variacién se considera secundaria al traumatismo qui-
rurgico.
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Resultados 3.2

Tabla 15. Variacion de la DCEC pre y postquirtirgica en cada ojo

Paciente Ojo DCEC pre DCEC post % variacién
1 I 3278 3278 0,00
1 D 3267 2915 -12,08
2 D 3205 3205 0,00
2 1 3076 3076 0,00
3 D 3424 3759 8,91
4 D 3350 3278 -2,20
4 1 3300 2777 -18,83
5 D 2873 2817 -1,99
5 I 2770 2564 -8,03
6 1 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

|- izquierdo; D: derecho. DCEC: Densidad celular endotelial central (células/mm?);
DS: Desviacion estandar.
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Tabla 16. Estadisticos descriptivos de la variacion de la DCEC pre y postquirtrgica

N Media DS Minimo Q1 Mediana Q3 Maximo

21 -504% 958% -2795% -8,03% -2,20% 0,00 % 9,55 %

DCEC: densidad celular endotelial central. N: Nimero ojos; DS: Desviacién estandar; Q1: primer cuartil;
Q3: tercer cuartil

5000
Figura 21.
5 . Recuento endotelial
4000 pre y postquirdrgico

en el que se observa

i 1 una pérdida endotelial
media del 5,04 =

DCEC (células/mm?)
8
8

§ 9,58 %.
! DCEC: Densidad celu-
° — lar endotelial central.
2000
1000
T T
PRE POST
5000= .
Figura 22.
Densidad celular
4500+ endotelial central
-—_— (células/mm?) pre y
4000 postquirdrgica para
cada paciente de la
v 3500 cohorte.
£
‘8 3000+
2500+
oF—
2000+
1500 T 1 ] I
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Evolucidn del recuento endotelial anual postquirurgico

La DCEC postquirurgica media fue de 3071,19 + 498,55 células/
mm’ y la DCEC final media fue de 2783,05 + 678,40 células/mm®.

En los anexos (pag. 135) se han incluido las grificas correspondien-
tes a la evolucion anual de la DCEC media y en cada uno de los

pacientes.
Figura 23. 5000
Evolucién anual media
de la densidad celu- ° °
Iarendotellfal central —~ 4000
(DCEC en células/ g — — ‘ .
2). 1 — !
mm?); preoperatorio, P i
postquirdrgico, primer 3 2000
~ ~ ‘0
afio (A1), segundo afio o : :
(A2), tercer afio (A3). 9 E— 3 !
) . o
O 2000
Q
o [
1000
T T T T T
PRE POST A1 A2 A3

Segtn el dltimo control DCEC disponible para cada ojo, calculamos
la variacién en relacién al primer recuento postoperatorio. Dividimos
esta diferencia entre el nimero de afios transcurridos y obtenemos la
tasa de variacién anual equivalente. La media de pérdida endotelial

anual es de 3,16 + 4,56 %.

Tabla 17. Estadisticos descriptivos de la densidad celular endotelial central
postquirdrgica y final

N Media DS Minimo Q1 Mediana Q3 Maximo

DCECpost 21 3071,19 498,55 2169 2777 3042,00 3278 4184
DCECfinal 21 2783,05 678,40 1420 2392 2747,00 3164 4065
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Tabla 18. Variacion entre la densidad celular endotelial central
postquirtrgica y final para cada ojo

Paciente Ojo DCEC post DCECfinal % variacion
1 | 3278 3164 -3,48
1 D 2915 1814 -37,77
2 D 3205 2463 -23,15
2 1 3076 2932 -4,68
3 D 3759 3717 -2,93
4 D 3278 3154 -8,11
4 1 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 | 3042 2907 -4,44
8 D 2169 2200 1,43
8 1 2604 2604 0,000
9 D 3787 3937 3,96
9 | 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 1 2347 2392 1,92
Media 3071,19 2783,05 -9,842
DS 498,55 678,40 14,028

|: izquierdo; D: derecho. DCEC: Densidad celular endotelial central (celulas/mm2);
DS: Desviacion estandar.
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Resultados 3.2

Tabla 19. Estadisticos descriptivos de la variacién anual de la
densidad celular endotelial central postquirirgica

N

Media DS Minimo Q1 Mediana Q3  Maximo

21

-3,16% 4,46 -1259% -6,48% -1,34% 0,00% 2,86 %

N: Nimero ojos; DS: Desviacién estandar; Q1: primer cuartil; Q3: tercer cuartil

Grosor corneal central pre y postquirurgico

El GCC medio prequirdrgico fue de 563,5 = 106,84 pm y el GCC
postquirdrgico fue de 561 = 68,07 pum.

Se ha calculado el porcentaje de variacién entre la el GCC
prequirdrgico y el postquirdrgico inmediato y se ha detectado una
pérdida del grosor corneal central de un 0,24 * 4,46 %. Sélo se ha
conseguido calcular la variacién en 10 ojos; en el resto (11 ojos) no
se pudo obtener el valor prequirtirgico o el valor postquirtrgico por
limitaciones de la técnica de medicién.

Tabla 20. Estadisticos descriptivos de la variacién del grosor corneal
central pre y postquirtrgico

N

Media DS Minimo Q1 Mediana Q3 Maximo

10

-024% 4,46% -1259% -6,48% -1,34% 0,00% 2,86 %

N: Nimero ojos; DS: Desviacién estdndar; Q1: primer cuartil; Q3: tercer cuartil

Evolucion del grosor corneal central postquirtirgico

Calculamos para cada ojo la variacién entre el dltimo control dis-
ponible y el primer valor del GCC postquirtrgico. Dividimos esta
variacién por los afios de seguimiento transcurridos y obtenemos la
variacién 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,
s6lo se ha podido realizar este cdlculo en 13 ojos ya que no se pudo
obtener el GCC postquirdrgico en el resto (8 ojos).
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Figura 24.

Grosor corneal

central medio pre,
postquirtirgicoyalo
largo del seguimien-
to en la cohorte de
pacientes (GCC en
pm); preoperatorio,
postquirdirgico, primer
afio (A1), segundo afio
(A2), tercer afio (A3).

Tabla 21. Estadisticos descriptivos de la variacién anual del GCC postquirdrgico

N Media DS Minimo Q1 Mediana Q3 Méximo
13 039% 3,77% -1031% -0,66% 0,55% 3,34 % 5,12 %

N: Nimero ojos; DS: Desviacion estandar; Q1: primer cuartil; Q3: tercer cuartil

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.

Tabla 22. Estadisticos descriptivos de la distancia endotelio-LIO
N Media DS Minimo Q1 Mediana Q3 Méximo
19 3,11mm 0,61 2,35 mm 2,66 mm 3,04mm 3,40mm 4,30 mm

N: Nimero ojos; DS: Desviacion estandar; Q1: primer cuartil; Q3: tercer cuartil
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0S-Ax-03:00

3,34 mm

Figura 25.

BMU de un paciente
con LIO de fijacion .. . , .
iridiana en :ﬂ]oéoA Correlacion entre la profundidad de cdmara anterior
onelquesecalula  preoperatoria y la distancia endotelio-LIO postoperatoria

distanciaen mmyen . . . o . .
Existe una correlacién positiva y significativa entre estas dos varia-

modo B.
bles tal como era previsible: (rtho Spearman=0,613; p=0,035).
El grifico de dispersién muestra que valores altos de profundidad de
cdmara anterior preoperatoria se acompanan de valores altos en la
distancia endotelio-LIO postquirdrgica.
Figura 26.
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Correlacion entre pérdida DCEC pre y postquirtrgica y
profundidad de cdmara anterior

Se ha encontrado una correlacién positiva, aunque estadisticamente
no significativa entre el porcentaje de la variacién entre la DCEC

pre y postoperatoria y la profundidad de cdmara anterior (rho Spe-
arman=0,428; p=0,166)

Correlacion entre pérdida DCEC pre y postquirtrgica y
distancia endotelio-LIO
Se calcula la correlacién entre el porcentaje de variacién entre la

DCEC pre y postoperatoria y la distancia endotelio-LIO. La corre-
lacién no es significativa (tho Spearman=0,145; p=0,555).

Correlacion entre pérdida de DCEC postquirurgica y dis-
tancia endotelio-LIO
Se calcula la correlacién de Spearman entre el porcentaje de pérdida

de DCEC entre el primer postoperatorio y la dltima medicién en
forma de tasa de variacién anual y la distancia endotelio-LIO.

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

10 ° o
g o
O 0 o o o o
L o o o
O o
D o o
[ o
E o
_'g -10
a o

-20 °

T T T T
25 3.0 3.5 4.0
Distancia endotelio-LIO (mm)
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Figura 27.
Correlacion entre el
porcentaje pérdida
de densidad corneal
endotelial central tras
|a intervencion qui-
rirgica y la distancia
endotelio corneal-LI0
expresada en mm.
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Figura 28.
Correlacién entre

el porcentaje de
pérdida de DCEC
postquirdrgica anual
y la distancia endote-
lio-LIO en mm, donde
no se parecia ninguna
tendencia.

Figura 29.

Curva de superviven-
cia seglin evento de
pérdida DCEC superior
al 25%: Un 64,3 % de
los ojos presentan una
pérdida de la DCEC
inferioral 25% a lo
largo de los 3 afios de
seguimiento.

% Pél:dida DCEC postquirurgica anual
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0.2
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25 3.0
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=
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Tiempo en afios

Curva de supervivencia segtin evento de pérdida DCEC
superior al 25%

Para cada ojo, consideramos el porcentaje de pérdida de la DCEC
en cada control como la variacién 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 ultimo seguimiento
con datos disponibles.
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Hasta los tres afios, 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%.

Relacion entre supervivencia a la pérdida de la DCEC su-
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 relacién
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.

Tabla 23. Estadistica de la relacién entre supervivencia a la pérdida de la
DCEC superior al 25% y distancia endotelio-LIO

Coef HR Se(coef) z p-valor

Distancia

-2,386 0,092 1,384 -1,724 0,0846
endotelio-LIO ’ ’ ’ ’ ’

Coef: coeficiente; HR: hazard ratio, exponencial del coeficiente; Se(coef): error estandar del
coeficiente; Z: estadistico normalizado






Complicaciones
quirdrgicas

Complicaciones intraoperatorias

Las complicaciones intraoperatorias son aquellas que ocurren du-
rante la intervencién quirtrgica:

Midriasis media a pesar de acetilcolina. En estos casos, el implante
de la LIO es mds complejo y existe mayor riesgo de descentramien-

to: 4/21.
Hemorragia anterior leve tras iridectomia: 5/21

Hemorragia vitrea leve tras sutura esclerotomias: 4/21

Figura 30.

Midriasis media en un
paciente operado de
ectopia lentis.
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Figura 31.
Leve descentramiento

dela LIO en un pacien-

te en el postoperatorio
inmediato.

Figura 32.
Despigmentacion
deliris en la zona de
enclavamiento del
haptico nasal.

Resultados 3.3

Rotura retiniana periférica: 1/21 tratamiento durante la intervencién
con endoldser alrededor de la rotura.

Complicaciones postoperatorias precoces

Las complicaciones precoces son aquéllas que tienen lugar durante el
primer mes postquirdrgico:

Descentramiento discreto de la LIO: 3/21. Eje pupilar en miosis
bien cubierto por la éptica, no se detecté alteracion visual secundaria
y no se consideré necesario realizar recolocacién.

Hemovitreo 1+: 6/21

Inflamacién de cdmara anterior >2+: 1/21
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Figura 33.
Desinsercidn postrau-
mética de un haptico.

Complicaciones postoperatorias tardias

Las complicaciones tardias tienen lugar a partir del primer mes de
la intervencién:

Despigmentacién del iris en las zonas de enclavamiento de los
hapticos en 15/21 ojos.

Alteraciones visuales 1/21: 1 paciente refiere micropsias en alguna
ocasién, cuando estd en posicién prono. Esta alteracién visual podria
ser causada por la iridodonesis, caracteristica de la EL: al estar la
LIO enclavada en el iris, los movimientos de este pueden provocar
fenémenos de micropsia, macropsia o desenfoque.”

Desinsercién un haptico: 1/21 (postraumatica tras contusién con
pelota: resuelta con recolocacién de héptico por via anterior)

Desprendimiento de retina 1/21 (postraumdtica tras contusién con
pelota: resuelto con vitrectomia via pars plana, endolaser y gas C3Fs)

Edema macular quistico 1/21: tratado con antiinflamatorios no
esteroideos (AINEs) tépicos, inyeccién intravitrea de implante de
dexametasona (Ozurdex, Allergan Inc, Irvine, California, EUA) y
finalmente resuelta con vitrectomia, extraccién de hialoides posterior
y membrana limitante interna e inyeccién intravitrea de implante de
dexametasona.
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Tabla 24. Complicaciones de la serie de casos

Resultados 3.3

. Postoperatorias Postoperatorias
Intraoperatorias
(< 1 mes) (> 1 mes)
Midriasis media: Descentramiento Despigmentacién iris:

4 (19%)

Hemorragia postiri-

dectomia: 5 (23,8%)

Hemorragia escleroto-
mia: 4 (19%)

Rotura retiniana:

1 (4,8%)

LIO: 3 (17,7%)

Uveitis anterior:

1 (4,8%)

Hemovitreo leve:
6 (28,6%)

15 (71,4%)

Alteraciones visuales:
1 (4,8%)

Desinsercién haptico:
1 (4,8%)

Desprendimiento
retina: 1 (4,8%)

EMQ: 1 (4,8%)
Ambliopia: 1 (4,8%)
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Aspectos refractivos

Agudeza visual

La mayoria de estudios publicados sobre el manejo de la ectopia
lentis pediatrica evalian los resultados visuales de manera retrospec-
tiva. En la tabla 25 se incluyen los principales estudios que abordan
esta situacién con un nimero de pacientes igual o superior a 10 ojos
y un seguimiento minimo de 6 meses.’">*¢7/0737682101105 A o Jargo
de la discusién comparamos nuestros resultados y complicaciones
con los publicados.

Sélo existe un estudio publicado en el que se trata a los pacientes con
ectopia lentis pedidtrica mediante lensectomia e implante de LIO de
fijacién iridiana en cdmara anterior *: Siddiqui e# a/. desarrollaron
un estudio prospectivo en el que incluyeron 17 ojos de 11 nifios.
En este estudio se incluyeron nifios con una edad media de 11,58
+ 2,9 afios y un seguimiento de 9,12 + 4,30 meses. Varios cirujanos
realizaron una incisién en tdnel escleral, seguida de lensectomia y
vitrectomia anterior con el sistema Millennium® (Bausch & Lomb,
Rochester, Nueva York, EUA), se coloc6 una LIO en posicién pre-
pupilar, pero el enclavamiento se realizé por via anterior mediante
agujas de enclavamiento. Nuestro estudio es dificilmente compara-
ble ya que la edad media en el momento de la inclusién fue de 8,0
+ 5,3 afios, con un seguimiento de 39,3 + 13,0 meses. En nuestra
cohorte, todos los casos fueron realizados por un dnico cirujano que
practicé lensectomia por via posterior, seguida de implante de la
LIO a través de una incisién corneal y enclavamiento en cdmara
anterior por via posterior.
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Tabla 25. Estudio comparativo de las series de ectopia lentis en nifios intervenidas
con diferentes técnicas. Resultados visuales y complicaciones.

- N E
Autor Disefio LIO . (!ad
(ojos) (anos)

Anteby (2003) Prospectivo Afaquia + LC 57 6

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

Asadi (2008) Retrospectivo LIO suturada a 25 6,6
esclera

Bardorf (2004) Retrospectivo IO st g 43 10
esclera

Buckley (2008) Retrospectivo LIO suturada a 33 10
esclera

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
Cionni o segmento

Kim (2014) Retrospectivo de tensién capsular + 19 10,2
LIO saco

Thapa (2016) Prospectn'/o, Cionni + LIO saco 14 8

comparativo
Thapa (2016) P].‘OSpCCtlYO, LIO fijada a sclera 14 8
comparativo
Siddiqui (2013) Prospectivo Iris claw anterior 17 11,6
Catala (2016) Prospectivo Iris claw anterior 21 8

LC: Lente de contacto; LIO: Lente intraocular



Tabla 25. Continuacion
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Autor

Seguimiento
(meses)

AV pre
(logMAR)

AV post
(logMAR)

Complicaciones

Anteby (2003)

Babu (2010)

Asadi (2008)

Bardorf (2004)

Buckley (2008)

Kumar (2012)

Dureau (2006)

Shah (2016)

Konradsen (2007)

Kim (2014)

Thapa (2016)
Thapa (2016)

Siddiqui (2013)

Catala (2016)

38,4

14,52

81,1

36,7

61

17,5

16,3

56,4

27

19,2

12
12

9,1

39,3

0,8

0,78

0,67

0,97

0,62

1,3*

0,38

0,8

0,57

0,58

1,21
1,53

0,88

0,91

0,2

0,14

0,42

0,48

0,39

0,4

0,2

0,35

0,10

0,1

0,4
0,31

0,26

0,18

DRR (2)

Hernia iris (1)
DRR (2)

Luxacién LIO (6)
DRR (1)
Endoftalmitis tardia (1)

Captura LIO iris (2)
Recambio LIO (1)

Exposicién sutura (1)

Luxacién LIO (5)
Captura LIO iris (1)
Glaucoma (2)

Descentramiento LIO (2)
Captura LIO iris (1)
EMQ(2)

Ectopia pupilar (1)
Endoftalmitis aséptica (1)

Luxacién LIO (9)
Captura LIO iris (1)
DRR (1)

Opacificacién capsular (31)
Luxacién LIO (2)
Exposicién sutura (2)
Sinequias anteriores (1)

Brida vitrea CA (1)
Dehiscencia conjuntival (1)
Opacificacién capsular (11)
Luxacién LIO (1)
Exposicién sutura (1)

Captura gancho Cionni (1)
Opacificacién capsular (5)

Captura LIO iris (6)

Endoftalmitis (1)
Luxacién LIO (1)

DRR (1)
Luxacién héptico (1)

EMQ (1)

DRR: Desprendimiento de retina regmatégeno; LIO: Lente intraocular; EMQ: Edema macular quistico; CA:

cdmara anterior.
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Tres trabajos evaldan los resultados de la cirugia de ectopia lentis de
manera prospectiva y uno de ellos realizé un estudio comparativo
entre facoaspiracién e implante de anillo de Cionni y LIO en saco y
lensectomia, vitrectomia anterior e implante de LIO fijada a esclera
con pegamento biolégico'” en pacientes con EL de diferentes cau-
sas excluyendo patologia traumadtica. En los dos grupos se obtuvo
una mejoria significativa de agudeza visual que pasé, en los primeros,
de 1,21 £ 0,71 2 0,4 + 0,04 (logMAR), y en el segundo grupo de 1,53
+0,62 20,31 £ 0,15 (logMAR).

Otro trabajo prospectivo evalué el tratamiento de la EL secundaria
a Marfan o idiopdtica en 57 ojos de 28 pacientes. La técnica elegida
fue lensectomia via limbar o bien via pars plana segin el periodo
de inclusién (1980-2001) y las caracteristicas de la subluxacién y
posteriormente correccién 6ptica 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).**

Si incluimos los estudios retrospectivos, Babu ez al, en 2010,
publicaron una serie de 50 ojos de 28 pacientes con EL idiopatica o
secundaria a Marfan, homocistinuria, traumatismos o esferofaquia,
tratados mediante lensectomia via pars planay correccién 6ptica con
gafas o lente de contacto. La edad media en el momento de la in-
tervencién era de 7,5 + 3,3 aflos y el seguimiento fue de 14,5 + 7
meses. La agudeza visual preoperatoria era de 0,81 + 0,33 y mejoré
20,14 + 0,4 (logMAR).*

Tres articulos publicados por Bardorf ez al. en 2004, Asadi e al. y
Buckley ez a/. en 2008 incluyeron un total de 93 ojos (43, 25 y 33
respectivamente) de 81 pacientes con una edad media de 8,9 afios
(10; 6,6 y 10 afios respectivamente) y un seguimiento medio de 59,6
meses (36,7; 81,1y 61 meses respectivamente) refirieron una mejoria
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 lensectomia y LIO suturada a esclera.”””*"!

Kumar ez a/. publicaron, en 2012, una serie de 33 ojos de 41 pacientes
pedidtricos con una edad media de 10,7 + 3,6 afios y un seguimiento
medio de 17,5 + 8,5 meses. Incluyeron pacientes afiquicos, nifios con
ectopia lentis, subluxacion traumatica de cristalino, catarata subluxa-
da y descentramientos de LIO; realizaron lensectomia en los casos
necesarios, vitrectomia anterior, implante de LIO a través de tinel
escleral insertando los hédpticos en un tdnel intraescleral y fijando los
flaps esclerales con pegamento biolégico. La MAVC media pas6 de
1,3 20,35 logMAR.""”



Dureau ez al. en 2006, y Shah ez al. en 2016, presentaron su expe-
riencia en el manejo de pacientes con EL mediante facoaspiracién
o lensectomia 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 afios con un seguimiento
de 16,8 + 3,9 meses. La AV mejoré 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 afios y un seguimiento de 56,3 + 38,5 meses y una
MAVC que pasé de 0,80 + 0,6 a 0,35 + 0,5 logMAR.>>"

Finalmente, Konradsen ez a/. en 2007 y Kim ez a/. en 2014 publicaron
sus resultados en el tratamiento de nifos con E£L mediante facoaspi-
racién y sutura a esclera de anillos de Cionni o bien de segmentos de
tensién 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 afios y un seguimiento de 27,4 + 16,4 meses. La AV mejoré
desde 0,85 + 0,43 hasta 0,26 + 0,17 logMAR.” En el grupo publi-
cado por Kim habia 19 ojos de 13 pacientes con una edad media de
10,2 + 4,8 afios y un seguimiento de 19,3 + 15,7 meses y la AV pasé
de 0,58 + 0,26 2 0,10 + 0,11 logMAR."

En el estudio en el que utilizan la técnica de LIO iris claw anterior,
los pacientes de Siddiqui ez a/.** pasaron de una MAVC media de
0,88 + 0,55 2 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, situdndose 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).

Refraccion

Como era previsible en nuestra cohorte, la refraccién media preo-
peratoria mostré alta miopia y astigmatismo secundarios a la eczopia
lentisy ala poblacién de pacientes con enfermedad de Marfan, gene-
ralmente con miopia axial.”*

En el postoperatorio se observé una tendencia a la hipermetropia
leve tal como se planteé como objetivo refractivo en los pacientes
menores. Es de esperar una tendencia progresiva a la emetropizacién
con el tiempo, a medida que se alcanza la edad adulta.” Se requiere
un mayor seguimiento para poder evaluar si se consigue una refrac-
cién cercana a la emetropia en la edad adulta.
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En cuanto al astigmatismo prequirdrgico se observa un astigmatismo
elevado con una gran dispersién, mientras que el astigmatismo final
es menor y con un astigmatismo maximo de 3,50 D. Una opcién
para reducir todavia mds el astigmatismo postquirtrgico derivado
del tamafio de incisién corneal necesaria para el implante de la LIO
(6 mm) seria realizar la cirugia a través de un tunel escleral, que tiene
el inconveniente de la manipulacién conjuntival y de un acceso mds
dificil para la sujecién intraoperatoria de la LIO.

Dentro de la opciones de implante intraocular en ectopia lentis, 1a
LIO de iris claw es la que permite un recambio de lente de manera
mas facil en caso de cambios refractivos.”

La mayoria de los articulos publicados se refieren directamente a la
mejor agudeza visual corregida sin analizar los cambios refractivos
pre y postintervencion, ni la evolucién refractiva de los ojos operados.

Anteby et al. publicaron sus resultados tras lensectomia y correccién
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 afios.”

En el articulo de Bardorf ez a/. se presentaron los resultados de la
intervencién de un grupo de 43 ojos de 32 pacientes afiquicos, en
los que implantaron una lente suturada a esclera con un seguimiento
medio de 3 afos, y publicaron un equivalente esférico postoperatorio
de 0,66 D + 4,16 Dy -0,52 D + 1,90 D en el ultimo control.””

Dureau ef a/. intervinieron mediante lensectomia e implante de lente
suturada a iris 17 ojos de 9 nifios 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 afios fue de +0,18 D
(rango: -3,75 a +4,00 D). No detectaron astigmatismos superiores
24,00 D.”

Kim ez al. presentaron sus resultados en el manejo de 19 ojos de 13
nifios con ectopia lentis mediante facoaspiracién e implante de anillos
o segmentos capsulares suturados a esclera. El equivalente esférico
pas6 de -9,56 + 6,34 D a -1,22 + 2,34 D a las tres semanas de la
intervencién, mientras que el astigmastismo pasé de 4,15 + 3,73 D
20,38 £ 0,51 D.”

En un trabajo de Thapa ez al. se incluyeron 28 pacientes con ectopia
lentis en los que, en un ojo, realizaron facoaspiracién, e implante de
anillo de Cionni suturado a esclera e implante de LIO en saco (grupo
A: 14 ojos) y en el ojo adelfo lensectomia via pars plana, vitrectomia



anterior e implante de LIO en cdmara posterior fijada a esclera con
pegamento biolégico (grupo B: 14 ojos). El equivalente esférico
prequirtrgico era de -8,75 + 7,08 D en el grupo A,y -7,36 = 8,48 D
en el grupo B,y pas6 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."”
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Efecto en el endotelio
corneal

Recuento endotelial

Existen muy pocos estudios que valoren la evolucién de la poblacién
corneal endotelial en poblacién pedidtrica normal:

Nucci ez al. en 1990, mediante microscopia especular, estudiaron el
endotelio corneal de 214 nifios normales de edades entre 5 y 14
afios. Estimaron una pérdida de DCEC del 13% entre los 5 y los
7 afios de vida (aproximadamente un 4,3 % anual) y una pérdida

adicional del 12% hasta los 10 afios (4% de pérdida anual).'*
Moller-Pedersen, en 1997, cuantificé la DCEC en 178 cérneas

normales de 89 individuos con edades comprendidas entre las 30
semanas de gestacién y los 90 afios, hallando una pérdida endotelial
anual del 2,9 % durante la infancia y la nifiez, mientras que esa tasa
de pérdida pasaba al 0,3% en la edad adulta.'” Estos valores son
similares a los que hemos encontrado en nuestra cohorte de pacien-

tes pedidtricos: pérdida anual de DCEC: 3,16% = 4,46%.

Cuando se realiza una intervencién quirdrgica sobre un ojo con
ectopia lentis, se producen tres fases en relacién a los cambios en el
recuento endotelial:

1. La pérdida endotelial inmediatamente posterior a la inter-
vencién, habitualmente expresada en porcentaje de pérdida
endotelial sobre el recuento endotelial al inicio del estudio:

[(DCEC postoperatoria — DCEC preoperatoria) /DCEC
preoperatoria] x 100
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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 intervencién hasta
el final del seguimiento:

[((DCEC final -DCEC preoperatoria) / DCEC preoperatoria]
x 100

La mayoria de los estudios publicados expresan la pérdida endotelial
total. Algunos indican la pérdida inmediatamente postquirdrgica, 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 ez al. publicaron el efecto de la extraccién extracapsular (EEC)
del cristalino sola o asociada a vitrectomia anterior y capsulotomia en
dos grupos con 8y 10 ojos y una edad media de 9,3 afios, las diferen-
cias no fueron estadisticamente 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."”® En un estudio de Vasavada
et al.,"” en el que se evalud la pérdida endotelial tras facoaspiracién
e implante de LIO en el saco en 100 ojos de pacientes con catarata
congénita con una edad media de 6,6 afios y un seguimiento de 3
meses, se detecté una pérdida endotelial postquirdrgica del 5,1 %;
no disponemos de datos sobre la perdida endotelial anual en nifios
con LIO en saco.

Siddiqui ef al* sélo 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 dificilmente comparables con nuestro
estudio, en el que tenemos un seguimiento de 39,3 + 13,0 meses.
Silo comparamos con la pérdida postoperatoria inmediata (DCEC
a los 3 a 6 meses de la intervencién) 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 afo fue del
6,42 % + 11,62 %. Esta diferencia entre los dos estudios podria ser de-
bida a diferencias en la técnica quirdrgica: en su cohorte practicaron
un tunel escleral con dos paracentesis y realizaron la lensectomia y la
vitrectomia por via anterior; el enclavamiento de la lente fue también
por via anterior, utilizando agujas de enclavamiento, finalmente inyec-
taron moxifloxacino intracamerular. Es posible que la manipulacién
por via anterior pudiera provocar una mayor pérdida endotelial,
ademis, el moxifloxacino podria mostrar un perfil de toxicidad mas
estrecho que la cefuroxima intracamerular que utilizamos en nuestra
cohorte. '’

El trabajo de Gawdat ez al.” es el que incluye mayor nimero de
pacientes pedidtricos con ectopia lentis: un total de 25 ojos, 7 de ellos



de causa traumadtica. Incluyeron ojos afiquicos y ojos con EL. En los
primeros, se realizé un implante de lente de 7ris c/aw, mientras que
en los otros se practicé lensectomia, vitrectomia anterior e implante
de lente de iris claw. Se trata de una cohorte prospectiva de nifos
mayores de 2 afios (edad media de 7,8 afios), con un seguimiento de
un afo. 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 lensectomia y otros que ya eran afdquicos.

Cleary et al., en 2012, trataron a 8 nifos con ectopia lentis, con una
edad media de 12,6 afios y registraron una pérdida endotelial anual
del 7,3 % con un seguimiento de 28 meses.*

En adultos, Giiell e# a/."" publicaron un estudio retrospectivo de 128
ojos afiquicos en los que se realizé un implante secundario de lente
Artisan® en cdmara anterior. La edad media fue de 54,55 afios 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 ez al.' en 2015, presentaron un estudio retrospectivo en
320 ojos con diferentes causas de afaquia, en los que se realizé
vitrectomia anterior o posterior seguida de implante de LIO iris claw
retroiridiana. La edad media de los pacientes fue de 59,7 afios, con
un seguimiento medio de 63,6 meses; sin embargo sélo refirieron
la pérdida endotelial postoperatoria del 2,56 %, sin publicar la tasa
de pérdida anual de DCEC.

Finalmente, Anbari ez a/.'"" realizaron un seguimiento prospectivo
en un grupo de 16 ojos de 14 pacientes, con una edad media de 38,1
afios y un seguimiento de 24 meses. Todos los ojos eran afdquicos y
se realiz6 una vitrectomia anterior seguida del implante de una LIO
Artisan® retropupilar. La disminucién postoperatoria de la DCEC
tue del 3,15%, mientras que la tasa de reduccién anual fue del 4,9%.

En estos dos articulos parece que la pérdida endotelial secundaria
al implante de la LIO Artisan® es ligeramente inferior si coloca-
mos la LIO retropupilar. En el afio 2013 Gonnerman e# a/. publi-
caron los resultados del seguimiento de 7 ojos de 4 nifios con EL
o soporte capsular insuficiente en los que se implant6 una LIO de
fijacién iridiana retropupilar. La edad media era de 12 afos y la pér-
dida endotelial anual fue del 6,4%, con un seguimiento medio de 31
meses.” Por su parte, Anglada ez al.'” publicaron los datos de un
estudio retrospectivo en adultos, sobre 32 ojos en los que realizaron
vitrectomia 23 G seguida de implante de LIO de Worst retroiridia-
na en pacientes afdquicos por diferentes causas. No compartieron la
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Discusion 4.2

Tabla 26. Evolucion de la DCEC en los articulos en los que se ha realizado tratamiento

de la ectopia lentis pediatrica con las diferentes técnicas descritas

i N N Edad media
Autor Técnica Etiologia . .
(ojos) (afios)
Basti (1998) EEC + LIO Catarata congénita 8 9,3
Basti (1998) LI LIO, tVIIECtOmMI3 Y~ tarata congénita 10 9,3
capsulotomia
Vasavada L.
(2012) Faco + LIO en saco Catarata congénita 100 6,6
Siddiqui Lensectomia + iris claw . .
(2013) anterior Ectopia lentis (Marfan) 18 11,6
Catala (2016) Lensc.actomla + fris claw Ectopia lentis 21 8
anterior
Gawdat (2015)  Iris claw anterior Afaquia (ectopia lentis 25 7.8
trauma)
Cleary (2012)  Iris claw anterior Afaquia (ectopia lentis) 8 12,6
Giiell (2014)  Iris claw anterior Higutt (#ittes 128 54,5
causas)
Forlini (2015)  Iris claw posterior Afaquia (diferentes 320 59,7
causas)
Anbari (2015)  Iris claw posterior At (@irmote: 16 38,1
causas)
Gonnerman Iris claw posterior Afaquia (ectopia lentis)
(2013) 7 12
Anglada Iris claw posterior Afaquia (diferentes
(2015) causas) 32 -
Faco + LIO suturada a . .
Zheng (2012) . jera b Ectopia lentis (Marfan) 39 186
F: LIO iris cl. . .
Zheng (2012) ar?’(c::rit)r 1 Ectopia lentis (Marfan) 3 25
Lensectomia + LIO fijada ~ Afaquia, ectopia lentis,
Kumar (2012) a esclera trauma... 41 10,7
Hirashima F?.lc.o i LD 1P suitmees Ectopia lentis (Marfan)
(2010) airs 16 26
Hirashima . . . .
Faco + Iris claw anterior Ectopia lentis (Marfan) 15 25

(2010)
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Tabla 26. Continuacion

Seguimiento  DCEC DCEC  Disminucion DCEC  Disminucion

Autor .
meses reo osto 0sto Ina anua
( ) preop  postop DCEC postop final DCEC I

Basti (1998) 3 3826 3627 528 % - .

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

Vasavada 0

(2012) 3 3225 30577 51% . .

Siddiqui 0

(2013) 9 3450 2960 17,1%

Catala (2016) 39 3211 3071 5,04 % 2655 3,16 %
) 0 b 0

ggvl"g)at 12 3573 3081 13,8 % 2892 6,1%

Cleary 28 3312 - - 2913 7.3%

(2012)

Giiell (2014) 41,8 2237 2063 7.8 % 1961 9,3%

Forlini 0

(2015) 63,6 2227 2170 2,56 %

égll";‘ 24 2268 2536 3,15% 1996 4,9%

ggilg)efman 31 3013 . . 2831 6,4%

éga‘ilsa)da 12 1546 - = 1322 13,6%

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

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

(I;‘(‘)T;)f 17,5 2412 - - 2312 4,1%

Hirashima 6 3109 2797 10,0 % - -

(2010)

Hirashima 12 3178 2933 7.7% 2734 6,8%

(2010)

DCEC: Densidad celular endotelial central. EEC: Extraccién extracapsular del cristalino.
LIO: Lente intraocular. Faco: Facoemulsificacion.CP: capsula posterior.
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edad media de los pacientes, que fueron seguidos a lo largo de un afo.
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 colocacién de la lente en cimara anterior.

La comparacién de estos datos con otras técnicas es dificil ya que
no disponemos de demasiados trabajos publicados que evalien
la DCEC. No se han publicado articulos que valoren la perdida
endotelial en niflos con ectopia lentis afdquicos sin implante de
LIO. Zheng et al.*’ publicaron una serie de 39 ojos de pacientes con
ectopia lentis secundaria a sindrome de Marfan, operados mediante
facoemulsificacién, vitrectomia anterior e implante de LIO suturada
a esclera en un grupo de pacientes con 18,6 afios de edad media y 12
meses de seguimiento. Encontraron una reduccién de la poblacién
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 sindrome de Marfan y
una edad media de 22,5 afios tratados mediante lensectomia e im-
plante de LIO prepupilar de fijacién iridiana y 12 meses de segui-
miento. Encontraron una pérdida endotelial postoperatoria del 13,3
% y una pérdida anual del 6 %.

Kumar ez /.’ describieron una pérdida endotelial media total, en
su serie retrospectiva de 41 ojos de 33 nifios, de un 4,13 % (rango:
1,33%-5,94%) tras implante de LIO fijada a tnel escleral y pega-
mento biolégico. El seguimiento minimo fue de 12 meses, pero no
se explica en qué momento se hizo el recuento endotelial, ni se espe-
cifica la periodicidad del seguimiento."”

Hirashima ez al.”’ realizaron un estudio comparativo en 31 ojos de 16
pacientes con ectopia lentis secundaria a sindrome de Marfan. Un ojo
de cada paciente se traté mediante facoaspiracién e implante de LIO
suturada a iris (16 ojos) y el otro ojo se traté mediante facoaspiracién
e implante de LIO de Worst en cimara anterior. La edad media fue
de 25,5 afos 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 sélo pudo calcularse
en este segundo grupo y fue de un 6,8%.



Correlacién entre medidas biométricas y pérdida DCEC

Tal como se esperaba, se ha hallado una correlacién positiva entre
la profundidad de cdmara anterior, medida en el preoperatorio; y la
distancia endotelio-LIO medida en el postoperatorio en los nifios de
nuestra cohorte.

Se ha encontrado una correlacién positiva, aunque no significativa,
entre la profundidad de cimara anterior y la pérdida DCEC en el
postoperatorio inmediato, es decir, la que estd directamente relacio-
nada con el procedimiento quirtrgico. No hemos encontrado traba-
jos publicados en nifios ni en pacientes adultos operados mediante
LIO de soporte iridiano que evaltden la relacién entre la profundi-
dad de la cdmara anterior y la pérdida endotelial. La casa Ophtec®
recomienda una profundidad minima de CA para implante de LIO
faquicas igual o superior a 3,0 mm.""*'"* En algunos estudios encuen-
tran una correlacién significativa en pacientes operados de catarata: a
menor profundidad de CA mayor pérdida DCEC. Sin embargo, este
hecho no estd universalmente aceptado y algunos autores no confir-
man, con sus resultados, que exista tal correlacién."*"'® En nuestra
cohorte no hemos hallado valores significativos, bien porque no hay
correlacién o bien por el pequefio tamafio muestral de nuestra serie.

No hemos encontrado correlacién entre la distancia endotelio-LIO
yla DCEC tanto en el postoperatorio inmediato como a lo largo del
seguimiento, siendo esta correlacién cercana a 0 y no significativa.
En estudios realizados en pacientes fiquicos con LIO de fijacién
iridiana, se ha descrito una mayor pérdida endotelial, especialmen-
te a partir del tercer afio y ésta es tanto mayor cuanto menor es la
profundidad de la cdmara anterior y, por tanto, menor es la distancia
endotelio-LIO."” En nuestra cohorte todos los pacientes portadores
de LIO de fijacién iridiana son afdquicos con lo que la distancia
endotelio-LIO es mucho mayor; quizds este hecho podria explicar
que no encontriramos esta tendencia hacia un aumento progresi-
vo de la velocidad de pérdida endotelial con los afios. Sin embargo,
se requiere un seguimiento a largo plazo para valorar con certeza la
evolucién de la poblacién endotelial.

En cambio, si analizamos los pacientes segin la supervivencia del
25% de la poblacién 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 estadisticas se explican porque la correla-
cién sélo considera la variacién entre la primera medida
postoperatoria y la ltima, sin embargo, la pérdida superior al 25%
se puede dar en cualquier momento a lo largo del seguimiento.
Por otra parte, la correlacién analiza si valores altos de la variable
pérdida DCEC se asocian a valores bajos de la variable distancia
endotelio-LIO. En esta relacién se pueden producir compensa-
ciones y, en poblaciones pequeiias, con relaciones discretas, no se-
ran significativas; en cambio, al comparar dos grupos: pérdida
DCEC > 25 % y < 25% de la poblacién inicial se pueden detectar

diferencias mas facilmente.



Complicaciones
quirurgicas

Complicaciones intraoperatorias

Entre las complicaciones intraquirtrgicas se ha observado un caso
de rotura retiniana periférica que se trat6 con fotocoagulacién con
endoldser alrededor de la rotura.

En cuatro ojos no se consiguié 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
iridectomia, que se control6 en todos los casos aumentado la presién
de la infusién, y en cuatro ojos se observé una hemorragia vitrea
leve al suturar las esclerotomias que no requirié la realizacién de
procedimientos adicionales.

Muy pocos articulos sobre manejo quirtrgico de la ectopia lentis
incluyen una relacién de las complicaciones intraquirdrgicas:
Anteby et al., en un estudio con lensectomia via limbar o pars plana,
describieron una hemorragia vitrea moderada secundaria a una de
las esclerotomias de un total de 38 casos.”

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®.”

Finalmente, Kim ez a/., en otro trabajo retrospectivo, presentaron
sus resultados en el manejo de la EL con facoaspiracién e implan-
te de anillo de Cionni, y en 2/19 casos describieron rotura de la
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Discusion 4.3

Tabla 27. Complicaciones intraquirtrgicas 345567.707376,82102.103

LIO suturada/  Anillo Cionni +  LIO fijacion

Complicacién Afaquia .. o
P q fijadaaesclera  LIOensaco iridiana
Hemorragia:
vitrea 1/38 (2,6%)

cuerpo ciliar
iridectomia
esclerotomia

Rotura capsular

1/33 (3,0 %)
5/21 (23,8%)
4/21 (19,0 %)
2/19 (10,5%)

capsulorrexis, que manejaron implantando un segmento capsular en
lugar de anillo.”

Las complicaciones intraquirirgicas en nuestra serie prospectiva
han sido leves y facilmente solventadas durante el mismo proce-
dimiento. Ninguna de ellas impidié completar el plan quirdrgico y
todas han sido descritas previamente con técnicas similares.” 120123
El hecho de presentar mayor nimero de incidencias que en articulos
publicados podria deberse a que muchos de estos articulos se refieren
a trabajos retrospectivos en los que las incidencias leves podrian no
ser comentadas.

Complicaciones postoperatorias precoces

Las complicaciones que aparecieron en nuestra cohorte, en el pri-
mer mes tras la intervencién, fueron: 3/21 casos de descentramiento
leve de la LIO que no afectaba al eje ni a la agudeza visual, y no
requirieron reintervencion; en 6 ojos se detecté un hemovitreo leve
(1 +) que desapareci6 espontineamente en todos los casos sin requerir
tratamiento; finalmente uno de los ojos presenté inflamacién grave
de cdmara anterior a las 24 horas de la cirugia y se realizé tratamien-
to mediante lavado de cimara anterior e inyecciones intravitreas de
vancomicina, cefuroxima y prednisona. Los cultivos microbiol6gicos
de las muestras de cdmara anterior y cdmara vitrea fueron negativos y
el cuadro se resolvié satisfactoriamente. Ademds, este ojo ha sufrido
una mayor pérdida endotelial que el ojo contralateral (caso 4, ane-
x0s) y posteriormente desarrollé un edema macular quistico que se
ha tratado con corticoide intravitreo, alcanzando una agudeza visual

final de 0,05 logMar (0,9 Snellen).
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Tabla 28. Complicaciones en el postoperatorio inmediato 54°5:67.7073.76.82,102,103

S . LIO suturada/  LIO suturada  Anillo de LIO fijada
Complicacion Afaquia .. - - L
fijada a esclera airis Cionni airis
Hernia deiris 1/38 (2,6%)
Hemovitreo 21/68 (30,9%) 7/38 (18,4%)
Hipema 7/68 (10,3%)  1/17 (5,9%)
Efusion 3/68 (4,4%)
coroidea
Hipotonia 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%)
Uveitis 1/33 (3,0%)  1/17 (5,9%) 2/38 (5,3%)*
Captura de 9/47 (19,1%)
optica
Captura de iris 1/14 (7,1%)
Ovalizacién 7/38 (18,4%)
pupilar
Brida vitrea 1/19 (5,3%)
Dehiscencia 1/19 (5,3%)  2/38 (5,3%)
conjuntival
Edema 2/14 (14,3%)  2/38 (5,3%)
corneal

* Uveitis/endoftalmitis

En cuanto a las complicaciones publicadas, Anteby et al., con la
lensectomia anterior sin implante de LIO, describieron un caso
de incarceracién de iris en la herida corneal.’* En nuestra serie, no
hemos detectado esta complicacién, pero estd descrita en casos de
cirugia de cdmara anterior en nifios, en los que, debido a la gran
elasticidad de los tejidos, se requiere suturar minuciosamente todas
las incisiones.'**

Asadi ez al. presentaron un hemovitreo leve a moderado en 13/25 ojos
(52%), hipema en 4/25 ojos (16%) y 2 casos de efusién coroidea.”
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.
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Bardorf ez al., con una técnica similar, presentaron 8/43 casos de he-
morragia vitrea; 3/43 ojos con hipema y 1/43 con efusién coroidea.
Ademais 2/43 ojos presentaron hipertensién ocular que requiri6 tra-
tamiento tépico y un caso hipotonia ocular.®” La hipertensién ocular
podria ser secundaria a hipema,'” aunque en el articulo no queda
clara su etiologia. El caso de la hipotonia podria estar asociado, de
nuevo, a la elasticidad de los tejidos oculares en ninos."”* 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 presenté
una uveitis postoperatoria grave; 7 ojos mostraron picos hipertensi-
vos en el postoperatorio inmediato; en 2 ojos se vieron capturas de la
optica por el iris y un paciente presentaba discoria.”” Otros autores
refieren una menor incidencia de estas complicaciones con la misma
técnica.'?>1%

Mediante la técnica de sutura de LIO al iris, Dureau ez a/. registraron
1/17 ojos con hipema; 1/17 inflamacién anterior > 2+.7°

Dos estudios publicaron sus complicaciones tras implante de anillo
de Cionni o segmentos de tensién capsular: Kim ez a/. refirieron que
un ojo de 19 presenté una brida vitrea en la paracentesis, y otro mos-
tr6 una dehiscencia conjuntival.”” Thapa e al., en el grupo de nifios
operados con anillo de Cionni publicaron edema corneal en 2 de 14
ojos, hipotonia en un ojo e hipertensién ocular en otro y un caso de
captura pupilar con el gancho del anillo."”” Los mismos autores, en
el grupo con LIO fijada a esclera con pegamento de fibrina, descri-
bieron 2/14 ojos con retraccién conjuntival; otros 2 ojos con edema
corneal; 1 caso de hipotonia y un caso de hemovitreo moderado.'””

En las series con implante de LIO de fijacién iridana prepupilar,
Siddiqui ez a/. presentaron: hipertensién ocular en 1/18 ojos, un caso
de endoftalmitis y 4 ojos con ovalizacién pupilar horizontal autorre-
suelta.”” En nuestra serie no hemos registrado casos de hipertensién
ocular, quizas el acceso por via pars plana permita una vitrectomia
mis amplia que pudiera explicar estas diferencias. Un paciente de
nuestra cohorte también presenté una uveitis anterior grave con
cultivos negativos. Cualquier incisién intraocular en nifios es me-
nos estanca que en adultos,'” y quizds podria aumentar el riesgo de
endoftalmitis.

Las técnicas que dejan el ojo afdquico cursan con menos complica-
ciones en el corto plazo.” El hemovitreo es una de las complicacio-
nes mds frecuentes con las LIO suturadas a esclera, posiblemente
secundario a sangrado del cuerpo ciliar por las suturas esclerales,
y con las LIO de fijacién iridiana, por la iridectomia.
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Tabla 29. Complicaciones postoperatorias tardias 3#35¢7.7073.76.82101-103
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N . LIO suturada/  LIO suturada  Anillo de LIO fijada
Complicacion ~ Afaquia . - - L
fijada a esclera airis Cionni airis
DRR 3/88 (3,4%)  1/134(0,7%)  1/34 (2,9%) 1/38 (2,6%)
De.sgarro de 1/88 (1,1%)
retina
Ambliopia 3/88 (3,4%) 16/134 (11,9%) 3/70 (4,3%) 1/38 (2,6%)
Endoftalmitis 1/134 (0,7%)
Exposicién de 2/134 (1,5%) 3/70 (4,3%)
sutura
EMQ_ 2/134 (1,5%) 1/38 (2,6%)
Luxacién de . 9/17
16 8/134 (6,0%) sromy 370 43%)
Luxacién de 2/38 (5,3%)
héptico
Membranas
0,
o L1O 2/134 (1,5%)
Glaucoma 2/134 (1,5%)
Opacificaciéon 47/70
capsular (52,8%)

DRR: Desprendimiento de retina regmatdgeno. EMQ: Edema macular quistico

* luxacidn/descentramiento, T subluxacion

Complicaciones postoperatorias tardias

La complicacién mds frecuente en nuestra serie ha sido la despig-
mentaciéndeliris enlazonade fijacién de los hdpticos,detectadaen 15
delos 21 ojos de nuestra cohorte. Hemos registrado un caso con altera-
ciones visuales: el paciente referia micropsias ocasionales cuando estd
en posicién prono, posteriormente resuelta espontineamente. Esta
alteracién visual podria ser causada por la iridodonesis, caracteristica
dela EL: al estar la LIO enclavada en el iris, los movimientos de éste
pueden provocar fenémenos de micropsia, macropsia o desenfoque.
Parece que este fenémeno podria ser menos acusado con la LIO
retropupilar. En un ojo, se produjo una desinsercién de un héptico
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tras un traumatismo contuso con una pelota, que fue tratado con
recolocacién de haptico por via anterior. E1 mismo paciente su-
fri6 posteriormente un desprendimiento de retina resuelto tras
vitrectomia via pars plana, endoldser y octafluoropropano (CsFs).
Finalmente, el paciente que habia desarrollado una uveitis ante-
rior presenté un edema macular quistico tratado con antiinflama-
torios no esteroideos tépicos, inyeccién intravitrea de implante de
dexametasona (Ozurdex®, Allergan Inc, Irvine, California, EUA),
posteriormente: vitrectomia, extracciéon de hialoides posterior
y membrana limitante interna y nueva inyeccién intravitrea de
implante de dexametasona con resolucién del cuadro. Un ojo
de un paciente desarrollé ambliopia, posiblemente porque se
operé a una edad tardia (14 afios), y quedé con una visién de
11logMAR (0,1 Snellen).

En un estudio con 38 nifios operados de lensectomia sin implante de
lente, describieron un caso con desprendimiento de retina y otro con
un desgarro retiniano.”” Y en otro estudio se observaron dos casos de
desprendimiento de retina y 3 ojos de 50 con ambliopia.’”!

En los trabajos publicados con LIO suturada a esclera, en primer lu-
gar, Asadi ez al. registraron 1/25 ojos con desprendimiento de retina
y una endoftalmitis tardia, quizds por exposiciéon de sutura; ambos
ojos acabaron en ptisis.”" En otro estudio detectaron 1/43 casos con
extrusién tardia de sutura y 16 ojos (37%) con ambliopia.”” En el
trabajo de Buckley e# 4/, con un seguimiento medio de 61 meses,
2/33 casos desarrollaron glaucoma que requirié tratamiento tépico;
un caso presenté descentramiento de la lente; 2 pacientes desarro-
llaron membranas alrededor de la LIO que requirieron intervencién
y, en 4 ojos, se produjo rotura de la sutura escleral (a los 3,5;5; 6 y 8
afios postcirugia, respectivamente).

En un articulo en el que se realizé implante de LIO fijada a tanel
escleral y pegamento bioldgico en 41 ojos de 33 pacientes, Kumar
et al. publicaron dos casos de descentramiento de LIO, un caso de
captura de 6ptica por el iris y 2 pacientes con EMQ. Con un segui-
miento medio de 17,5 meses no detectaron ningin caso de luxacién

de LIO."”

Dureau ez al/, utilizando la técnica de sutura de la lente al iris,
no describieron casos de luxacién 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 subluxacién de la lente, un



ojo con captura de la éptica y un caso de desprendimiento de retina
que acabé en no percepcién de luz.”

En los estudios en los que utilizan anillo de Cionni o segmentos de
tensién capsular para estabilizar el saco, se han registrado incidencias
de hasta un 84% de opacificacién capsular; 3/70 casos de subluxacién
de lente; 3 exposiciones de sutura; un caso con sinequias anteriores
de iris y 3 ojos con ambliopia.”” ' Kim y colaboradores publica-
ron 11/19 casos de opacificacion capsular, un ojo con subluxacién de
LIO y otro con exposicién de sutura. Finalmente, Thapa, en el grupo
con anillo de Cionni registré 5/14 ojos con opacificacién capsular,
2 casos de captura intermitente del iris con la 6ptica y cuatro de
captura fija.”> 71

Siddiqui ez a/, con la técnica de implante de LIO de fijacién iridiana
en 17 ojos, publicé las mismas complicaciones registradas en nues-
tra cohorte: un caso de desinsercién traumdtica de un héptico y
despigmentacién localizada del iris en todos los casos.

La incidencia de desprendimiento de retina es similar con todas las
técnicas; quizds 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 segtn el seguimiento.”” """ Por otra parte, los pacientes con
sindrome de Marfan tienen un riesgo elevado de desprendimiento
de retina.”” "

La subluxacién y/o descentramiento de la LIO es la complicacién
mis frecuente en todas las técnicas con sutura de LIO a esclera o
al iris.076%7176102103 En las series en las que se implanta anillo de
Cionni, un 4 % de los pacientes presenté luxacién del complejo ani-
llo-LIO.™#71% La exposicién de sutura aparecié 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.®” "7 7370102155 Con las LIO fijadas al
iris, se observa se observa una incidencia de luxacién de un hdptico
del 5%, aunque los 2 casos registrados son postraumaticos.”

En mis de un 80% de los nifios operados en nuestra serie se vio
despigmentacién iridiana en la zona de enclavamiento de los hépticos,
aunque no parecia asociarse a otras alteraciones;” sin embargo,
es recomendable el seguimiento a largo plazo con valoracién de la
PIO y del dngulo camerular para descartar dispersién pigmentaria.
Este riesgo, teéricamente, es més elevado en caso de fijacién de LIO
retropupilar, aunque no disponemos de estudios a largo plazo que
evalden este punto. La fijaciéon 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 fijacién retropupilar, aunque no disponemos
de estudios comparativos.”’ Las complicaciones tardias registra-
das en nuestra cohorte, con la técnica de LIO de fijacién iridiana,
no difieren en gravedad ni en nimero de las publicadas con técnicas
similares. Con este tratamiento se evitan complicaciones como la
opacificacién capsular, la exposicién y rotura de las suturas de la LIO.



Fortalezas

Al haber realizado y seguido todos los casos en un hospital pediatri-
co de referencia, hemos podido recoger una muestra homogénea de
pacientes con ectopia lentis no traumitica.

Presentamos un estudio con una cohorte seguida de forma pros-
pectiva, lo que permite una recogida de datos y complicaciones muy

fidedigna.

La técnica quirdrgica ha sido realizada por el mismo cirujano en
todos los casos, asi 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 refraccién, registro de
agudeza visual, biometria 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 informacién en los pacientes de edad pedidtrica.

Se han publicado dos articulos en revistas indexadas. En un pri-
mer articulo, se presenté la técnica quirdrgica,'” en el articulo mds
reciente, los resultados a largo plazo (aceptado, pendiente de publi-
cacién en Acta Ophthalmologica Scandinavica).






Limitaciones

Se trata de una muestra pequefia, si bien debemos tener en cuenta
que la ectopia lentis no traumitica es una enfermedad poco frecuen-
te; a pesar de esto, es uno de los trabajos con implante de LIO de
fijacién iridiana con mayor nimero de casos dentro de la poblacién
pedidtrica.

No disponemos de un grupo control. En un estudio se utilizé una
LIO fijada a esclera en un ojo y un anillo de Cionni y LIO en saco
en el ojo contralateral.’”” En nuestro caso, al haber realizado previa-
mente un grupo de nifios mediante estas técnicas y haber detectado
un alto nimero de luxaciones tardias de lente, nos decidimos por
realizar un estudio para valorar la utilidad de la LIO de fijacién
iridiana y comparar con articulos publicados con otras técnicas, asi
como con la pérdida endotelial en la poblacién pedidtrica normal.

El tiempo de seguimiento, aunque es largo en comparacién con los
estudios publicados, requiere revisiones de por vida, especialmente
en lo que se refiere a la evolucién del endotelio corneal.
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Futuras lineas de
investigacion

En el futuro podremos presentar los resultados con seguimiento
a mids 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
lensectomia e implante de LIO de fijacién iridiana retropupilar,
con lo que podremos valorar tanto los resultados visuales como la
evolucién de la poblacién endotelial y compararla con la cohorte
de pacientes con LIO de fijacién iridiana prepupilar



Conclusiones

1. La lensectomia via pars plana con implante de LIO preiridiana
con fijacién por via posterior es una técnica quirdrgica que me-
jora la visién de manera significativa en los pacientes con ectopia
lentis no traumitica en la edad pedidtrica.

2. Enel postoperatorio inmediato se produce una pérdida endotelial
del 5,04 + 9,58 %, seguida de una pérdida endotelial anual, en los
primeros tres afios, 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 poblacién pedidtrica.

3. No se ha encontrado relacién directa entre la distancia endo-
telio-LIO y la pérdida endotelial. La pérdida de un 25% de la
poblacién corneal endotelial se asocia, sin alcanzar significacién
estadistica, con una menor distancia endotelio LIO

4. Se han observado menos complicaciones postoperatorias que
con otras técnicas de enclavamiento de la LIO de fijacién
iridiana por via anterior
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CERTIFICA

1%.  Que el CEIC Fundacié Sant Joan de Déu en su reunidn del dia 31/03/2016, ha evalvado la propucsta
del promotor referida al estudio:

Titulo: “Estudi evolutiv del tractament de la ectopia lentis en I'edat pediatrica mitjangant lensectomia i
implant de lent de soport iridia®

Codigo Interno: PIC-50-16

IP: Jaume Catala Mora

Considera gue:

- El proyecto se plantea sigulendo los requisitos de la Ley 14/2007, de 3 de julio, de Investigacidn
Biomédica y su realizacidn es pertinente.

- Se cumplen los requisitos necesarios de idoneidad del protocolo en relacidn con los objetivos del
estudio y estan justificados los riesgos y molestias previsibles para el sujeto.

= S5on adecuados tanto el procedimiento para obtener el consentimiento informado como la
compensacidn prevista para los sujetos por dafios que pudieran derivarse de su participacidn en el estudio,

= El alcance de las compensaciones econdmicas previstas no interfiere con el respeto a los postulados
éticos.

- La capacidad de los Investigadaores y los medios disponibles son apropiados para llevar a cabo el estudio.
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CONSENTIMIENTO GENERAL DEL. REPRESENTANTE LEGAL

A RELLENAR SOLO POR EL REPRESENTANTE LEGAL (de su puiio y letra)

Yo (nombre y apellidos)

en calidad de (relacion con el participante):

de (nombre del participante):

He leido y entendido la hoja de informacién que se me ha entregado.
He podido hacer preguntas sobre el estudio y se han contestado.
He recibido suficiente informacion sobre el estudio.

He hablado con (nombre, del Investigador):

Comprendo que la participacién es voluntaria, y puedo negarme a que mi representado
participe o querer que se retire del ensayo en cualquier momento, sin ninguna
penalizacion ni pérdida de los beneficios a los que hubiese tenido derecho de otro
modo.

Comprendo que mi representado puede retirarse del estudio:

1.° Cuando quiera.

2.° Sin tener que dar explicaciones.

3.° Sin que esto repercuta en sus cuidados médicos.

En mi presencia se ha dado a (nombre del participante):

toda la informacion pertinente adaptada a su nivel de entendimiento y esta de acuerdo en participar.

Y presto mi conformidad con que los datos de (nombre del participante)
se usen y transmitan segun se describe en este formulario y que participe en este estudio.

Fecha: Firma del paciente / representante legal:
(completar por el paciente /representante legal)

Fecha: Firma de la persona que llevé la
conversacion 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 vision progresiva en los pacientes que la padecen.

2. La técnica habitual de tratamiento en nuestro centro es: vitrectomia, lensectomia e implante
de lente intraocular Artisan de soporte iridiano en el ojo.

3. Este procedimiento consiste basicamente en extraer el vitreo mediante una sonda que se
introduce en el ojo y posteriormente realizar una lensectomia (extraccién del cristalino) seguida
de iridotomia e implante de una lente Artisan de soporte iridiano segun 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 intervencion se realizara bajo anestesia general y de forma ambulatoria o con ingreso. Son
consecuencias seguras de la intervencion la inflamacion del ojo operado lo que requerira la
administracion de gotas antiinflamatorias, posicion determinada de la cabeza, reposo relativo
durante unas semanas después de la operacién ademas de las visitas en consultas externas
que el cirujano considere necesarias, la posible administracion de inyecciones en el ojo durante
el periodo postoperatorio o la extraccién de suturas.

4. Los riesgos mas frecuentes cuando se practica este tipo de procedimiento son, aumento
temporal o persistente de la tension intraocular, fracaso en alcanzar el objetivo de la operacion,
hemorragia intraocular, hipotension ocular, inflamacién crénica. También pueden producirse
complicaciones mas graves pero poco frecuentes como problemas corneales, desprendimiento
de retina, infeccién postoperatoria complicaciones relacionadas con la anestesia como
perforacion ocular, hemorragia orbitaria, visién doble o problemas cardiorespiratorios.

5. El estudio consiste en la realizacion las siguientes pruebas de seguimiento no invasivas
antes del tratamiento y cada 6 meses: recuento endotelial, fotografia de la parte anterior del
0jo, ecografia de la parte anterior del ojo.

La participaciéon 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 supondra
penalizacion 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 mas especifico de los
riesgos asociados al tratamiento estandar de la ectopia lentis en nuestro centro.

7. Danos derivados de la participacion en el estudio: no se preveen dafios asociados al estudio
ya que Unicamente se van a realizar pruebas no invasivas habituales en el seguimiento normal
de los pacientes intervenidos con esta técnica.

8. Proteccion de la intimidad

Si su representado decide participar en este estudio, el médico y su equipo de investigacion
utilizaran los datos sanitarios que se refieren a su representado para llevarlo a cabo. Puede
tratarse del nombre, direccidon, niumero de teléfono, historia clinica e informacién sobre las
visitas del estudio. Estos datos sanitarios pueden proceder del médico de cabecera o de otros
profesionales sanitarios.

En la practica, la transmision de la informacion personal se hara de forma disociada de modo
que no se le permita identificar a su representado y en cumplimiento de la Ley organica
15/1999 de 13 de Diciembre de proteccion de datos de caracter 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 cesion, es revocable. Su representado puede ejercer el derecho de
acceso, rectificacién y cancelacién, dirigiéndose al médico del estudio, el cual lo pondra en
conocimiento del Promotor.



Respecto a su derecho de revocacion y cancelacion, su representado puede retirar su
autorizacion para compartir y utilizar sus datos sanitarios en cualquier momento, dirigiéndose
por escrito al médico del estudio. De hacerlo, no podra permanecer en el estudio. Después de
esa fecha, no se recogeran nuevos datos sanitarios en los que se le identifique a su
representado. No obstante, los datos sanitarios recabados previamente podran usarse y
entregarse a otras partes segun se describe en este impreso.

Respecto a sus derechos de acceso y rectificacion, su representado podra dirigirse por escrito
al médico del estudio para saber qué datos sanitarios se recogieron durante el estudio.

Los resultados de este estudio se publicaran como informe o publicacién cientifica. Sin
embargo, nunca se publicaran los datos personales de su representado.

Se me han sido resueltas todas las dudas en relacion con el procedimiento del estudio y sobre
la intervencion.

9. También sé que, en cualquier momento y sin necesidad de dar ninguna explicacién, puedo
rehusar y/o revocar la totalidad o partes del consentimiento que ahora se me presenta.

10. Aclaraciones:

Si necesita mas aclaraciones (o su representado), respecto a este estudio o desea manifestar
cualquier acontecimiento adverso durante el estudio, se consideren o no relacionados con la
medicacion del estudio, por favor contacte con el Dr. Jaume Catala, o con la secretaria
encargada: 932532100

Se le facilitara una copia de este consentimiento. Se le ruega que conserve esta
documentacion para futuras referencias.



Densidad corneal endotelial central a lo largo del seguimiento en cada uno
de los pacientes de la cohorte
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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.'

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.’

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 al*
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).> We report a new method to implant Artisan
IOL with a better intraocular pressure (IOP) control
and a new enclavation technique that facilitates this

From the *Ophthalmological Department, Hospital Sant Joan de
Déu. Esplugues de Llobregat, Barcelona, Spain; fInstitut Oftalmologic
del Pilar, Barcelona, Spain; Surgery Department. Universitat Auton-
oma Barcelona. fInstitut Lleida d’Oftalmologia, Lleida, Spain; and
§Hospital Vall d’Hebron. Barcelona, Spain.

The authors declare no conflict of interest.

Reprint requests: Jaume Catala-Mora, MD, Ophthalmological
Department, Hospital Sant Joan de Déu, Passeig de Sant Joan de
Déu 2, 08950 Esplugues de Llobregat, Barcelona, Spain; e-mail:
jecatalam @hsjdben.org
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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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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.

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-

Fig. 2. Iris claw IOL just after its enclavation. Note the 23-G 3-port
approach.
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Fig. 3. Crystalline lens luxated into the vitreous in a patient with
congenital glaucoma amb buphtalmos.

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.* 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 Worst® 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
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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.®

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 comeal 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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ABSTRACT.

Purpose: To report the feasibility and long-term safety of lensectomy and iris-
claw intraocular lens (IOL) implantation to treat children with severe ectopia
lentis in a paediatric tertiary hospital.

Methods: Prospective cohort study of 21 eyes from 12 patients with severe
ectopia lentis and visual acuity <20/63. All eyes underwent 23-gauge pars plana
vitrectomy, lensectomy, iridectomy and Artisan IOL implantation in the anterior
chamber with iris-claw enclavation via pars plana. Mean age at surgery was
8.0 + 5.3 yo (range 3-17 years). A full i Tudi
best-corrected visual acuity (BCVA), biomicroscopy, lntraocular pressure (IOP)
measurement, fundus evaluation and central endothelial cell count (cECC) was
performed pretr t, at 3 hs’ gery, and every 6 months there-
after. Ultrasound biomicroscopy (UBM) was performed 12 months after
surgery.

Results: Mean follow-up was 39.3 + 13.0 months. BCVA (mean + SD)
improved from 0.91 + 0.29 logMar preoperatively to 0.18 + 0.23 logMar at
final follow-up (p < 0.0001). Mean di from the endothelium to the anterior
IOL surface after surgery was 3.11 &+ 0.61 mm. Postsurgically, cECC loss was
5.04% + 9.58% with an annual cECC loss rate of 3.16% =+ 4.46%. One
patient developed IOL dislocation and retinal detachment after severe ocular
contusion requmng vitrectomy, IOL reﬁxatlon and gas tamponade. Another
patient developed cystoid 1 d with intravitreal dexam-
ethasone.

Conch : This technique is both feasible and effective to manage severe
ectopia lentis in children. Lifetime ophthal follow-up i cECC
measurement, IOL position monitoring and fundus examination is mandatory
in these patients.
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Key words: corneal endothelial cells — ectopia lentis — intraocular lens — lensectomy — Marfan’s
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Introduction

Various systemic disorders, including
Marfan’s syndrome, homocystinuria
and Weill-Marchesani syndrome may
present with ectopia lentis. Ectopia
lentis can also occur in cases of idio-
pathic or secondary anterior mega-
lophthalmos and there are reports of
patients with idiopathic ectopia lentis
(Sadiq & Vanderveen 2013). Visual
impairment in these patients is sec-
ondary to crystalline lens subluxation
which may cause high myopia and
astigmatism. In addition, the border
of the subluxated lens can interfere
with the visual axis, thus inducing
visual disturbances that could lead to
amblyopia. Potential complications of
ectopia lentis include dislocation of the
lens into the vitreous or anterior cham-
ber, where it can damage the corneal
endothelium or induce a pupillary
block and angle closure glaucoma
(Dureau 2008).

The management of progressive con-
genital subluxated lens is controversial.
A wide variety of indications and lens
removal techniques have been pro-
posed (Simon et al. 2015). Both pha-
coaspiration or pars plana lensectomy
and vitrectomy can be used for lens
extraction. Once the lens is removed,
aphakia must be corrected with glasses,
contact lens or intraocular lens (IOL)
implantation. A variety of IOL types
are available, including scleral-fixated
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posterior chamber IOL, scleral-fixated
Cionni ring (Konradsen et al. 2007;
Kim et al. 2014), in-the-bag IOL, ante-
rior chamber IOL and anterior or
posteriorly implanted iris-claw IOL
(Simon et al. 2015). The choice of the
IOL implant in paediatric patients is
highly challenging, although most sur-
geons prefer iris or scleral-sutured IOL
in this patient population (Simon et al.
2015).

Anterior chamber iris-claw IOL is
used in several European centres. How-
ever, although some studies have been
carried out to investigate the utility and
safety of this technique in children
(Sminia et al. 2007, 2011), data on
paediatric patients are limited.

Given the lack of long-term data in
children, we conducted the present
prospective study to report long-term
visual outcomes and complications in a
series of paediatric patients who under-
went implantation of Artisan aphakia
IOL (Ophtec BV, the Netherlands) for
ectopia lentis. We also report endothe-
lial status, and describe the association
between endothelial status and the IOL
position as assessed with ultrasound
biomicroscopy (UBM).

Materials and Methods

H many) and/or ultrasonic

with a  mean  follow-up  of
39.3 + 13.0 months (range, 23-66).
IOL implants were inserted into both
eyes in all but three patients. In the
remaining cases, the second eye was
treated surgically with a different tech-
nique (two cases) while the third
patient presented asymmetrical ectopia
lentis and surgery was deemed unnec-
essary in the second eye. The aetiology
of the ectopia lentis was as follows:
secondary to Marfan’s syndrome
(seven patients); idiopathic (three
patients); megalophthalmos-glaucoma
(one patient) and ectopia lentis et
pupillae (one patient).

Ophthalmic examination

We performed a complete eye exami-
nation in all cases at diagnosis, at 1 and
3 months after surgery, and every
6 months thereafter. The ophthalmic
examination included the following:
refraction under cycloplegia; assess-
ment of best corrected visual acuity
(BCVA; Snellen or HOTYV); anterior
biomicroscopy with lens assessment;
tonometry; cECC; and pachymetry
(Noncon Robo SP 6000; Konan Med-
ical Inc., Hyogo, Japan); optical (IOL
master; Carl Zeiss Meditec AG, Ger-
biometry

Between 2009 and 2013 (inclusive), 12 [d (Axis II, Quantel Medical, France);

children (21 eyes) with visual acuity
<20/63 due to severe bilateral ectopia
lentis (lens border affecting the pupil-
lary axis or anterior chamber or vitre-
ous lens subluxation) were referred to
our department for assessment of poor
visual acuity. These 21 eyes were
included in the present prospective
study designed to assess the feasibility,
safety and long-term visual and oph-
thalmic outcomes of lensectomy and
IOL implantation. The potential risks
and benefits of the surgery were dis-
cussed with all patients and their fam-
ilies and informed written consent was
obtained. Exclusion criteria were ante-
rior chamber depth (ACD) <3.0 mm,
central endothelial cell count (cECC)
<2000 cells/mm?® and a previous history
of uveitis or glaucoma.

Patient characteristics

Twenty-one eyes from 12 patients
(seven males and five females) were
included and all patients completed the
study. Mean age at surgery was
8.0 + 5.3 years (range, 3-17 years)

and fundus examination.
Sanders-Retzlaff-Kraff (SRK-II or
SRK-T) formulas were used for the
selection of the IOL power. We used
the manufacturer’s recommended con-
stant for the IOL power calculation, as
follows: 115.0 (US biometry) and 115.7
(Laser interference biometry). Emme-
tropia was targeted in the eyes of
patients > age 10, while hyperopia
was the aim in younger patients, with
values dependent on patient age (for

Table 1. Study protocol.

ages 7-10: +0.5 D, ages 5-7: +1; and
ages 3-5: +2) (Eibschitz-Tsimhoni et al.
2007; O’Hara 2012; VanderVeen et al.
2013).

Ultrasound biomicroscopy was per-
formed in all operated eyes 12 months
after the intervention with a 50 mHz
probe from OTIscan 3000 (Opko
Instrumentation, USA) (Table 1).

Surgical technique

Surgery was performed in all cases
under general anaesthesia by the same
surgeon (JCM) at the Hospital Sant
Joan de Déu. The surgical technique
involved a 23-gauge three-port pars
plana lensectomy followed by core
vitrectomy. The technique has been
described in detail elsewhere (Catala-
Mora et al. 2012). We elected not to
add epinephrine to the infusion solu-
tion to avoid impeding the action of
acetylcholine, which was injected into
the anterior chamber to constrict the
pupil. A peripheral superior iridectomy
was performed with the vitreous cutter
placed at 12 o’clock. Next, the intraoc-
ular pressure (IOP) was lowered to
10 mmHg and a 6-mm clear corneal
incision was made. Sodium hyaluro-
nate 1.0% (Healon; Abbot Medical,
IL, USA) was instilled through the B
corneal incision to maintain sufficient
ACD for endothelial protection and to
facilitate lens manipulation. The IOL
was inserted vertically and rotated into
a horizontal position. The IOL was
held with a pair of curved Clayman
IOL forceps in the anterior chamber
and enclavation of the iris was achieved
using a bent 27-gauge cannula through
the nasal and supero-temporal pars
plana cannulas by pushing the iris from
the posterior chamber anteriorly into
the IOL claw. 10-0 nylon sutures were

6 12 Every
Preop 3 months months months 6 months

VA X X X X
Tonometry X X X X X

BMC X X X X X
Fundoscopy X X X X

ECC X X X X X
Paquimetry X X X X X
Biometry X

UBM X

VA = Visual Acuity; BMC = biomicroscopy; ECC = endothelial cell count; UBM = ultrasound

biomicroscopy.




MU Table 2. Main demographic and baseline ocular features of subjects included in the cohort.

Demographics Value
Number of patients (eyes) 12 (21)
Sex, n
Female/Male 5/7
Age (years)
Mean + SD 8.0 +£53
Range 3-17 years
Follow-up time (m)
Mean + SD 39.3 £ 13.0
Range 23-78
Baseline ocular parameters
Preoperative spherical equivalent (D)
Mean = SD —5.96 = 7.66
Range 14 to +14
Preoperative BCVA: logMAR (Snellen)
Mean = SD 0.91 =+ 0.29 (20/160)
Central ECC (cells/mm?)
Mean = SD 3211.4 £ 508.4
Range 2577-3508
Corneal pachymetry (um)
Mean = SD 563.5 £ 106.8
Range 429-727

used to close the corneal wound; pars
plana cannulas were extracted and
sclerotomies were closed with 7-0
Vicryl sutures. All ophthalmic visco-
surgical material anterior to the IOL
was removed after completion of the
procedure.

At the end of surgery, 1 mg cefurox-
ime was injected intracamerally and 20 mg
of methylprednisolone was injected sub-
conjuctivally. Topical cyclopentolate
every 12 hr and topical dexamethasone
0.1% and tobramycin were applied
every 2 hr and then slowly tapered over
the following 8-12 weeks.

At 1 month postsurgery, we removed
corneal sutures and performed refrac-
tion under cycloplegia. Bifocal correc-
tion glasses were prescribed for patients
under age 12 and progressive correction
glasses for patients age 12 or more.
Patients (and parents) were instructed
to avoid eye rubbing and to use protec-
tive glasses for sports and outdoor
activities.

Statistical analysis

Data from all patients were entered into
a database. Visual acuity was converted
Bl into logMAR units (Table 2).

Numerical variables were summa-
rized by descriptive statistics including
mean and standard deviation, median
and interquartile range (IQR), or min-
imum-maximum values depending on
the variable.

Differences between preoperative
and postoperative variables were anal-
ysed using linear mixed models (with
eyes being a random effect nested in
patients). Correlations between contin-
uous variables were determined by the
Spearman correlation coefficient. The
level of statistical significance was set at
p <0.05. Statistical software r 3.0.3
(http://www.r-statistics.com) was used
for all analyses.

Results

Anterior chamber depth

Mean Postoperative ACD (3.11 £+
0.61 mm) was measured with UBM

Acta OpuTHALMOLOGICA 2016

from the endothelium to the anterior
surface of the IOL (Table 1).

Visual acuity

BCVA improved from 0.91 £ 0.29 log-
Mar (range: 0.6-1.6; Mean: 20/160)
preoperatively to 0.18 + 0.23 logMar
(range: 0-1; Mean: 20/30) at final fol-
low-up (p < 0.0001, linear mixed model
analysis). BCVA improved in all eyes.

The mean preoperative spherical
equivalent (SE) was —5.96 + 7.66
dioptres (D; range —14 to +14 D) while
mean postoperative SE at the last
follow-up was +0.92 + 1.50 D (range
—1.50 to +4.50 D); (p = 0.0032, linear
mixed model analysis).

Endothelial cell count

Median cECC (IQR) decreased from
3257 cells/mm®  preoperatively  to
3042.24 cells/mm? at the first postoper-
ative measurement, with a mean
endothelial cell loss of 5.04% =+ 9.58%
Median cECC at the last follow-up was
2655 (2193-3215) cells/mm>.

Mean annual cECC loss following
the first postoperative measure was
3.16% + 4.46% (Fig. 1).

We did not find any significant
correlation between postsurgical cECC
loss and postoperative AC depth
(Spearman’s p = 0.14, p = 0.55) nor
between the annual cECC loss and
postoperative AC depth (Spearman’s
p = 0.08, p = 0.75) at follow-up.

Complications

No cases of severe intrasurgical or
immediate postoperative complications

5000

oo

4000

3000

CECC cells/mm?

2000

1000 -

T T
pre-OP post-OP

Y1 Y2 Y3

Fig. 1. Box plot showing changes in the central endothelial cell count in cells/mm? preoperatively,
postoperatively and annually after surgery. Horizontal lines indicate medians and first and third
quartiles, while vertical extensions indicate minimum/maximum values.
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were observed. Six eyes developed 1+
vitreous haemorrhage, which resolved
spontaneously in all patients. One eye
developed postsurgical sterile anterior
uveitis, which was resolved with topical
corticoids; that eye developed a macu-
lar cystoid oedema 3.5 years after
surgery, which was treated with dex-
amethasone implant to resolve the
oedema. One patient complaint of
visual disturbances in up down posi-
tioning that could be related to iri-
dodonesis.

One patient suffered a severe blunt
eye contusion that provoked slippage
of one of the IOL haptics and retinal
detachment requiring vitrectomy, IOL
iris refixation and gas tamponade.

Discussion

The main aim of the present study was
to report the feasibility and long-term
safety of lensectomy and anterior iris-
claw IOL implantation in children with
severe ectopia lentis. Our main findings
were that BCVA improved significantly
in all treated eyes from baseline to final
follow-up (from 0.91 + 0.29 logMar at
baseline to 0.18 4 0.23 at the end of
follow-up). We conclude that this tech-
nique is feasible and effective in severe
ectopia lentis in children.

In recent years, numerous IOL
implants and techniques have been
developed, providing clinicians with a
wide array of choices, but also making
it difficult to select the most appropri-
ate lens type and technique.

At our institution, we have used
anterior chamber iris-claw IOL for
nearly 5 years, in part based on previ-
ous reports that have demonstrated the
effectiveness and safety of this tech-
nique in children (Sminia et al. 2007,
2011). Our results are consistent with
previous reports: BCVA improved in
all 21 eyes included in the study. These
results are comparable to the visual
outcomes achieved with other implant
techniques (Zheng et al. 2012; Simon
et al. 2015).

Scleral, iris sutured IOL and sutured
Cionni rings have been associated with
complications — including suture ero-
sion through the conjunctiva or iris,
IOL dislocation — reported in up to
24% of paediatric cases (Buckley 2009)
and posterior capsule opacification
(Konradsen et al. 2007; Kim et al.
2014). In adult patients, other reported
complications include intraoperative

suprachoroidal and intraocular haem-
orrhage, hypotony, macular oedema,
increased rate of retinal detachment,
iris capture, IOL decentration and tilt,
which have been reported in up to 28%
of patients (Bading et al. 2007; Kon-
radsen et al. 2007; Kim et al. 2014).

Although anterior chamber IOL
implants have been associated with
many complications, including iritis
and IOL dislocations, endothelial cell
loss is the main concern with anterior
chamber iris-claw IOL implants in
children due to the long life expectancy
in this patient population. However,
our findings demonstrate that, despite
some cell loss over time, the medium
distance between the endothelium and
the IOL remained sufficient (ranging
from 2.99 to 3.01 + 0.56 mm) to pro-
vide a safe margin (Baikoff 2006; Gtiell
et al. 2007; Moshirfar et al. 2007; Fer-
reira & Portelinha 2014).

To our knowledge, no previous
reports have evaluated immediate and
long-term cECC loss after ectopia len-
tis surgery in paediatric patients. How-
ever, after paediatric cataract surgery,
cECC loss ranges from 5.1% to 9.2%
with modern techniques (Basti et al.
1998; Nilforushan et al. 2007; Vasa-
vada et al. 2012; Ramasubramanian
et al. 2013). Zheng et al. (2012) report
a 13.2% cECC loss at 3 months post-
surgery in adults and children with
ectopia lentis secondary to Marfan’s
syndrome after phacoemulsification
and anterior iris-claw implantation. In
our study, mean cECC loss was 5%, a
finding that indicates that this tech-
nique is comparable to previous reports
and therefore acceptable. Moreover, in
terms of long-term outcomes, we found
no clinical signs of corneal decompen-
sation, although longer follow-up is
needed to detect this complication. Our
patients show an average 3.16% annual
decrease in ¢cECC. To put this in
context, Nucci et al. and Moller-Ped-
ersen reported a bimodal cECC rate of
loss: the loss rate is greater during
infancy and childhood (ranging from
2% to 13%) but then decreases in
adulthood (0.3%; Nucci et al. 1990;
Moller-Pedersen 1997; Beuschel et al.
2015). Cleary et al. (2012) found a
3.86% mean cECC loss/year in five
eyes from three patients. Siddiqui &
Khan (2013) report a 17.1% overall
cECC loss in a group of 18 eyes from
11 children at a mean follow-up of
9.12 £+ 4.30 months. Despite these

reports, longer follow-up data are
needed to better assess this issue. In
addition, patients should be warned
about the possibility of corneal decom-
pensation. Fortunately, recent
advances in endothelial keratoplasty
techniques may provide a solution for
this hypothetical complication (Cleary
et al. 2012).

Retroiridis IOL claw enclavation
may potentially lower cECC loss, thus
maintaining a greater distance between
the corneal endothelium and the IOL.
Reported data indicate that the total
amount of cECC loss after retroiridis
IOL claw enclavation in children
ranges from 3% to 11% (Gonnermann
et al. 2014; Anbari & Lake 2015),
although no studies have yet compared
the annual rate of EEC loss between
prepupillary and retroiridis IOL fixa-
tion. Moreover, this technique shares
with the anterior iris-claw IOL other
safety issues such as pigment disper-
sion, glaucoma and vitreous luxation
of the IOL related to this enclavation
site (Forlini et al. 2015).

The posterior enclavation technique
with an anterior chamber Artisan IOL
seems to be a safe alternative to ante-
rior fixation techniques: in our cohort,
no cases of spontaneous dislocation
were observed during long-term follow-
up. This outcome is notable given the
reported 3-6% rate of dislocation
reported with anterior enclavation
techniques (De Silva et al. 2011), and
supports the use of posterior fixation.

Retinal detachment (RD) in patients
with ectopia lentis, mainly in those
with Marfan’s syndrome, is frequent
and more common at younger ages,
with a reported incidence ranging from
8% to 38% of patients (Chandra et al.
2014). Moreover, the risk is higher in
surgically treated patients, especially

after eye trauma (Fan et al. 2014). In

our series, the presence of the IOL did
not impede vitreous surgery, which was
completed with good visualization even
with the IOL in place.

Study limitations include the small
patient sample; however, this is a rare
condition and it is difficult to recruit
larger numbers of patients. In addition,
there was no control group of eyes
without IOL implant to compare
annual cECC loss rates. Finally,
although the follow-up period was
relatively long, lifetime follow-up is
necessary to fully confirm the safety
of this procedure.
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Conclusion

The findings presented here support the
use of lensectomy and anterior cham-
ber iris-claw implantation with retrop-
upillary enclavation. The data suggest
that this approach is both safe and
effective, improving vision in paediatric
patients with severe ectopia lentis.
However, these patients require life-
time ophthalmic follow-up. A multi-
centre study with longer follow-up
would be desirable to compare with
retropupillary IOL placement to con-
firm the long-term efficacy and safety
of this procedure.
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