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Microftalmia congénita con quiste orbitario izquierdo

Congenital microphthalmia with left orbital cyst
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RESUMEN

Introduccion: Durante el periodo embrionario del feto el ojo
inicia su desarrollo pasando luego del nacimiento a una continua
maduracién anatdomica y funcional. La microftalmia es una anomalia
de nacimiento en el cual uno o ambos ojos no se desarrollaron
completamente y, por lo tanto, son pequefios. La entidad se vuelve
menos comun cuando se le afiade un quiste intraorbitario. Objetivo:
Describir un caso clinico relevante de un recién nacido femenino de
22 dias de edad, cuya madre evidenci6 incapacidad de apertura
ocular espontanea en ojo izquierdo (Ol) desde el nacimiento.
Procedimiento: Con examinacién oftalmoldgica y valoracién
pediatrica se indicé examenes clinicos, paraclinicos, interconsulta
y seguimiento estrecho del paciente. Posteriormente se realizd
intervencion quirurgica debido a la limitacion del cierre palpebral
por agrandamiento progresivo del quiste orbitario con proptosis, asi
como la imposibilidad de ajuste protésico. Conclusién: El hallazgo
quirurgico reveld quiste orbitario mas microftalmia procediendo a
escision simple del quiste, enucleacion Ol, colocacion de implante
mas injerto de fascia lata de la madre y conformador. La evolucion
fue satisfactoria sin complicaciones postoperatorias.

Palabras clave: Microftalmia congénita, quiste orbitario, caso
clinico.
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ABSTRACT

Introduction: During the embryonic period of the fetus, the eye
begins developing and after birth it undergoes continuous anatomical
and functional maturation. Microphthalmia is a birth anomaly in which
one or both eyes are not fully developed and, therefore, remain
small. The entity becomes less common when accompanied by an
intraorbital cyst. Objective: To describe a relevant clinical case of
a 22-day-old female newborn, whose mother reported the baby’s
inability to spontaneously open her left eye since birth. Procedure:
With ophthalmologic examination and pediatric evaluation, clinical
and paraclinical examinations, interconsultation and close follow-up
of the patient were indicated. Subsequently, surgery was performed
due to inability to close eyelid due to progressive enlargement of the
orbital cyst with proptosis, as well as the impossibility of prosthetic
adjustment. Conclusion: Surgical findings revealed orbital cyst
plus microphthalmia. Procedure consisted of simple excision of
the cyst, Ol enucleation, placement of implant plus fascia lata graft
from the mother and conformer. Evolution was satisfactory, with no
postoperative complications.

Keywords: congenital microphthalmia, orbital cyst, clinical case
INTRODUCCION

Las anomalias congénitas pueden ocasionar discapacidades
crénicas con gran impacto en los afectados, sus familias,
los sistemas de salud y la sociedad. Muchas anomalias
congénitas estructurales se pueden corregir mediante cirugia
(1), las del ojo no son la excepcion.

Con la fertilizacion del 6vulo y durante el periodo postnatal
precoz se inicia un proceso en el que muchas estructuras
complejas se interrelacionan adecuadamente dentro de éste
para lograr finalmente una vision normal. El desarrollo del ojo
humano es un proceso que comienza a los 22 dias, con la
aparicion de dos surcos o fosetas 6pticas, situados a cada
lado del prosencéfalo (2). Sin embargo, durante este proceso
pueden surgir interrelaciones andémalas muy variadas
incluyendo diferentes grados de disminucién del tamafio del
globo ocular hasta la ausencia total de éste, respectivamente
denominados microftalmia y anoftalmia. Estas son capaces
de conferir desde disminucién considerable de la agudeza
visual hasta la ceguera total.

La microftalmia se caracteriza por un globo ocular reducido,
tipicamente malformado pero reconocible con los elementos
oculares como el cristalino, la coroides y la retina. Se asocia
a otras anormalidades oculares (quistes o coloboma) y con
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frecuencia es consecuencia de infecciones intrauterinas,
tales como citomegalovirus y toxoplasmosis (3). Puede ser
unilateral o bilateral. Se detecta usando ultrasonido durante el
segundo trimestre, o después del nacimiento en conjunto con
el examen clinico. Se acepta mayormente como microftalmia
al indicar una longitud axial (LA) <19 mm al afio de edad
0 <21 mm en un adulto, ya que representa una reduccion
22 desviaciones estandar por debajo de lo normal. Puede
asociarse a un diametro corneal reducido (microcérnea)
definido como un didmetro horizontal <9 mm en un recién
nacido y <10 mm en nifios = 2 afios. (4)

La microftalmia puede ser simple (pura) o compleja. La primera
refiere un ojo de corta longitud, pero estructuralmente normal,
mientras que la segunda se aplica a ojos con otros signos de
disgenesia, por ejemplo, coloboma o quiste orbitario y otras
diferentes anomalias oculares. (5)

La microftalmia congénita con quiste intraorbitario es una
condicion poco comun que se produce debido al cierre
defectuoso de la fisura embrionaria, asi como al crecimiento
excesivo de la capa interna de la copa o6ptica durante las 6 a
7 semanas de gestacion provocando defectos en la Uvea y
el neuroectodermo (6). La proliferacion del neuroectodermo
en los bordes de la fisura provoca la formacién de un quiste
que puede estar conectado al disco optico. La presencia de
la retina completamente formada en los margenes de la fisura
evita el cierre de la copa éptica, lo que lleva a la formacién de
un coloboma tipico sin cubrir la retina. (7)

La microftalmia se considera la malformacién congénita ocular
mas comun después de la catarata congénita. Sin embargo,
Su asociacion con un quiste intraorbitario se considera muy
rara (7). Radiolégicamente se clasifica segun el tamafio del
globo microftalmico en leve (17 - 21 mm), moderada (12 - 16
mm) y severa (12 mm). Igualmente, el quiste orbitario también
se clasifica segun el tamafio de éste como pequefio (10 mm),
moderado (>10 - 20 mm) y grande (>20 mm). (8)

Existe una escasez general de cifras actuales publicadas enla
literatura sobre ésta, tanto nacional como internacionalmente.
Igual, en Venezuela debe realizarse la evaluacién ocular
del neonato. Su examen oftalmoldgico externo debe
permitir identificar y descartar, entre otras patologias, las
microcorneas; asi como otras anomalias en parpados,
orbita, vias lagrimales y globo ocular haciendo énfasis en la
valoracién de la indemnidad o no de los diferentes tejidos del
globo ocular que pueden ser observados a simple vista. (9)

Hasta el momento no existe un protocolo estandarizado del
manejo de esta afeccién (6). La finalidad del tratamiento es
estimular el crecimiento adecuado de la drbita. El grado de
deformidad del globo determina qué técnica de rehabilitacion
oculoplastica se requiere. Se debe descartar, prioritariamente,
cualquier potencial visual del globo microftalmico. El
manejo clinico de la cavidad en los nifios con microftalmos
es complicado y prolongado. EI método para el manejo
protésico de casos de microftalmia permanece controversial.
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Habitualmente, en los quistes de pequefio tamafio sélo se
realiza seguimiento mientras que en casos mas graves se
realiza tratamiento quirdrgico, bien sea la aspiracién del
quiste o enucleacién del globo ocular y escision del quiste
(10). El objetivo del presente trabajo fue describir un caso
clinico relevante.

CASO CLIiNICO

Paciente recién nacido femenino de 22 dias de edad traida
a consulta por su madre quien evidencia incapacidad de
apertura ocular espontanea en ojo izquierdo desde el
nacimiento. Antecedentes personales: producto de madre
primigesta de 22 afios de edad, obtenido a las 38 semanas
de gestacion, Apgar de 9 puntos al nacer. Antecedentes
maternos: anosmia y ageusia a las 27 semanas de gestacion.

Examen oftalmolégico de Ojo derecho (OD): Agudeza visual
(AV): sigue objetos, movimientos oculares conservados,
Presion Intraocular (PlO): normoténico a la digitopresion.
Segmento anterior sin alteraciones. Fondo de ojo: vitreo
claro, disco O6ptico ovalado vertical, de bordes definidos
rosa-naranja, excavacion 0.1, relacion ISNT conservada,
emergencia central de vasos, relacion arteriovenular normal,
macula indemne, brillo foveolar presente, retina aplicada.
Ojo izquierdo (Ol): AV y PIO no evaluables. Segmento
anterior: se evidencia leve edema palpebral, hendidura
disminuida de tamafo, presencia de masa azulada que
ocupa aproximadamente 80% de la cavidad orbitaria, globo
ocular disminuido de tamafio, con restriccion de la motilidad
extraocular, desplazado nasalmente por protrusion temporal
de quiste, microcérnea clara (didmetro transversal de 5
mm), iris pardo, pupila central no reactiva a la luz, resto no
evaluable. Fondo de ojo no evaluable.

Examen fisico: Fue evaluada en el servicio de pediatria
quienes refieren que a la exploracion fisica no se encontrd
ningun hallazgo. Se indica prueba de diagnéstico rapido
(PDR) para COVID-19 (acronimo del inglés coronavirus
disease 2019), tanto a madre como recién nacido arrojando
resultados negativos en 2 oportunidades.

Se solicita ultrasonido ocular, el cual reporta: microftalmia
con quiste orbitario Ol, probable lesién ocupante de espacio
(LOE) dependiente de retina, forma redondeada, solido
con alto contenido de calcio, caracteristicas ecograficas
de retinoblastoma (RNB) unilateral izquierdo a descartar,
desprendimiento de retina traccional desde polo posterior
hasta por delante del ecuador. La longitud axial del ojo
izquierdo fue de 10.92 mm y del quiste fue 13.91 mm.
Segun la clasificacion realizada por Chaudhry et al (8), nos
encontramos ante un Ol con una microftalmia severa y quiste
de tamafio moderado.

Tomografia Axial revela orbita derecha ensanchada ocupada
por imagen hipodensa en rango liquido con alto contenido
de proteinas que dificulta la identificacion de los elementos
orbitarios impresionando desplazamiento del nervio 6ptico
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en sentido medial y al globo ocular en sentido anteromedial,
este Ultimo con disminucién de tamafio e imagen densa en su
interior. Resonancia magnética reporta globo ocular izquierdo
con pérdida de su morfologia, disminuido de tamafo
asociado a una imagen de comportamiento hidrico septada,
impresiona localizaciéon extraconal que desplaza en sentido
medial a los elementos posteriores de la orbita dificultando
su visualizacion.

Se solicita interconsulta con especialista en oncologia ocular
pediatrica y oculoplastia, quienes sugieren que se trata de
probable microftalmia asociada a quiste orbitario en ojo
izquierdo con asimetria encefalica, y probable comunicacion
de quiste orbitario con encéfalo. Se indica valoracién por
Servicio de Neurocirugia y Neuropediatria, descartandose
alteracion encefalica. Valoracion Pediatrica indica Rx de
térax, ecografia abdominal, perfil tiroideo, e interconsulta con
Endocrinologia, encontrandose todo dentro de los limites
normales, descartando enfermedades sistémicas asociadas.

Se decidib realizar seguimiento estrecho del paciente sin
adaptar un conformador en Ol porque el volumen orbitario del
quiste unido al del ojo microftalmico era suficiente estimulo
para una correcta expansion orbitaria. Durante el seguimiento
se observd un agrandamiento progresivo del quiste orbitario
con proptosis que fue limitando el cierre palpebral, asi como
imposibilidad de ajuste protésico.

Alos 10 meses se decide realizar tratamiento quirurgico para
mejorar condiciones de salud y aspecto estético del paciente.
Durante el acto quirurgico se realiza escision simple del
quiste, enucleaciéon Ol, colocacién de implante mas injerto
de fascia lata de la madre y conformador. Se indica biopsia
del tejido extraido obteniendo como resultado: quiste orbitario
mas microftalmia.

A) Apariencia durante examinacion oftalmolégica a 22 dias de
nacida.
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B) RM de orbitas evidenciando quiste orbitario y microftalmo en OlI.

:II'.

y
EA

C) Apariencia durante examinacion oftalmolégica a 6 meses de
edad.

D) Transiluminacién de quiste durante examen ocular a 6 meses
de edad.

Revista de Ia Facultad de Ciencias de la Salud. Universidad de Caraboho. Mayo/Rgosto 2022 Vol. 26 N° 2



Microftalmia congénita 41

E) Quiste orbitario Ol durante intervencion. H) Cavidad orbitaria Ol durante intervencion.

1) Colocacion de fascia lata a implante.

G) Microftalmo globo ocular izquierdo. J) Implante in situ.
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K) Apariencia externa del paciente en el postoperatorio inmediato
luego de extraccion de microftalmo y quiste con posterior colocacion

de implante recubierto con fascia lata.

L) Resultado final con prétesis orbitaria izquierda.

Figura 1. A) Apariencia durante examinacion oftalmolégica a 22
dias de nacida. B) RM de orbitas evidenciando quiste orbitario y
microftalmo en Ol. C) Apariencia durante examinacién oftalmologica
a 6 meses de edad. D) Transiluminacion de quiste durante
examen ocular a 6 meses de edad. E) Quiste orbitario Ol durante
intervencion. F) Extracciéon de quiste orbitario Ol G) Microftalmo
globo ocular izquierdo. H) Cavidad orbitaria Ol durante intervencién.
1) Colocacién de fascia lata a implante. J) Apariencia externa del
paciente en el postoperatorio inmediato luego de extraccion de
microftalmo y quiste con posterior colocacion de implante recubierto
con fascia lata. K) Implante orbitario in situ. L) Resultado final con

protesis orbitaria izquierda.]
DISCUSION

En este caso clinico el diagndstico se realizé a los 22 dias
después que la madre noté la anormalidad en el ojo. Este
tipo de diagndstico debe realizarse poco después del parto
antes del egreso de la maternidad (11) como parte del
protocolo de atencién integral en salud a nifias y nifios en
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el periodo neonatal en el cual se puede haber identificado y
descartado la anomalia (9). Sin embargo, el examen ocular
en los primeros dias de vida puede presentar dificultades
para realizarse debido al edema de los parpados, propio de
las primeras horas, y porque los recién nacidos tratan de
mantener los ojos cerrados ante los intentos de abrirlos o por
la exposicion a la luz (12). Igual, el diagnéstico temprano es
preferible conlleve o no a intervencion quirurgica, ya que el
riesgo de glaucoma y desprendimiento de retina en edades
posteriores aumenta para estos pacientes, asimismo, la
agudeza visual disminuye y podrian incluso quedar ciegos.

De acuerdo a una revision sistematica de publicaciones
realizadas entre 2019 y 2020, variantes genéticas humanas
son factores de susceptibilidad genética al virus SARS-
CoV-2, que puede ser causa de defectos congénitos (13).
Para el presente caso, entre los antecedentes de la madre
estuvieron anosmia y ageusia a las 27 semanas de gestacion
que, aun siendo sintomas clasicos de personas con el virus
COVID-19, las PDR para éste tanto a madre como recién
nacido arrojaron resultados negativos en 2 oportunidades.
Aun asi, por la poca experiencia acumulada no hay estudios
concluyentes sobre el curso del COVID-19 en las gestantes
y sus consecuencias perinatales en el producto. Se afiade
que las PDR no detectan el virus, lo que detectan son los
anticuerpos generados por el organismo como respuesta a
la infeccion y, en consecuencia, no siempre pueden detectar
una infeccion activa.

Al examen oftalmoldgico del Ol se evidencian las primeras
alteraciones, ademas de fondo de ojo no evaluable. Fueron
necesarios estudios imagenolégicos que en este tipo
de pacientes en la etapa neonatal permiten orientar un
diagndstico preciso y precoz (11). Inicialmente se realizo,
en el presente caso, ultrasonografia ocular clasificando la
patologia como microftalmia severa y quiste de tamafio
moderado en Ol, de acuerdo a la clasificacién de Chaudhry
etal. (8)

La presentacion clinica de microftalmia con quiste orbitario
varia y puede conducir a un diagnostico erréneo. La afeccion
puede confundirse con encefalocele, quiste dermoide,
quiste aracnoideo, ojo quistico congénito y tumores con
necrosis central, por lo que las técnicas de imagen son
necesarias para el diagndstico diferencial (6). Igualmente se
solicité tomografia axial computarizada (TAC) y resonancia
magnética nuclear (RMN). Esta ultima, por su elevado grado
de especificidad e inocuidad para este grupo de edad (11),
es la técnica de eleccidn en el diagndstico preciso de las
malformaciones congénitas de cualquiera de las estructuras
del sistema nervioso central. (14)

Estas neuroimagenes favorecieron la decision de una
intervencion multidisciplanaria (10,11) en tanto se solicitd
interconsulta con especialista en oncologia ocular pediatrica
y oculoplastia, quienes corroboran microftalmia asociada
a quiste orbitario en ojo izquierdo. Asimismo, se descartd
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posible alteracion encefalica por valoracion solicitada en el
Servicio de Neurocirugia y Neuropediatria.

Con todo en este caso se constatd que la malformacion
en el Ol era de tipo compleja porque se present6 asociada
a otro defecto congénito. Y, debido a que el volumen
orbitario del quiste unido al del ojo microftalmico era
suficiente estimulo para una correcta expansion orbitaria se
procedié al seguimiento estrecho del paciente sin adaptar
un conformador en Ol (5,10). Actualmente no existe un
consenso sobre el manejo de microftalmia con quistes
orbitarios. El tratamiento individualizado depende de la edad
de presentacion del paciente, el patron de crecimiento del
quiste y el volumen de la érbita afectada. (15)

La literatura médica cientifica basada en la evidencia orienta
hacia un enfoque conservador, dado que cualquier quiste
orbitario de tamafo pequefio o0 mediano puede ayudar a
estimular el desarrollo orbitario sin ninguna intervencion
quirurgica, la terapia con conformador es todo lo que se
requiere para dilatar y aumentar el saco conjuntival sobre
todo en pacientes < 6 afios de edad cuando el quiste es
pequefio y el microftalmo no es severo (16,17). En nuestro
caso se decidié hacer seguimiento estrecho del paciente
durante 10 meses, evidenciandose crecimiento progresivo
con proptosis y limitacion de cierre palpebral que imposibilitd
la adaptacion de conformador, por lo que se decidio realizar
escision simple del quiste y enucleacion del globo ocular
coincidiendo con Chaudhry et al (8) y Agarval et al (15).
Igualmente se colocé implante y conformador coincidiendo
con Rojas et al (10), Agarval et al (15), McLean et al (16) y
Navas et al (18).

En conclusiéon, sobre la base de los hallazgos clinicos
e imagenoldgicos y con un manejo multidisciplinario se
diagnosticé una microftalmia severa y quiste de tamafio
moderado procediendo inicialmente a seguimiento
estrecho. Posteriormente, después de 10 meses se realizd
intervencion quirdrgica con escision simple del quiste,
enucleacion y colocacion de implante y conformador de Ol,
lo cual mejoré la condicion de salud y aspecto estético del
paciente. El diagnéstico debe ser oportuno en estos casos
para obtener los mejores resultados.
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