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MENSAJE DEL PRESIDENTE / MESSAGE FROM THE PRESIDENT

Cristian Luco, MD
President PAAO 2009-2011

La medicina actual se ha modernizado en forma
muy rdpida. La tecnologia de punta estd al alcance de
muchos centros asistenciales. El diagnéstico de las
patologias es cada vez mas preciso. La auscultacion,
la palpacion y la percusion han sido cambiadas por
la ecografia, la tomografia y la resonancia magnética
que permiten tener imagenes de nuestros 6rganos
internos. La endoscopia permite ver 10s mismos 0r-
ganos y poder tomar biopsias de sitios lesionados y
ademds solucionar los problemas quirtrgicos.

En oftalmologia también hemos tenido notables
avances tanto en el estudio como en la solucion de
los problemas. Al campo visual y a 1a angiografia re-
tinal clasica se le ha agregado tecnologias de alto
nivel de desarrollo como el electro-retinograma mul-
tifocal, que permite conocer la actividad eléctrica de
porciones discretas de la retina y el OCT que nos da
una imagen casi microscopica de esta. Hay finos y
delicados exdmenes de laboratorio que nos permiten
identificar cual es el gen que estd alterado en deter-
minada patologia, 0 conocer cuales proteinas y que
factores de transcripcion estan comprometidos. Hay
extensos y muy bien llevados estudios estadisticos
multicéntricos, prospectivos y randomizados que nos
permiten conocer con exactitud matematica el com-
portamiento de una enfermedad. Asi con toda esta
cantidad de informacion conocemos perfectamente
como es la enfermedad y con la tecnologia a nues-
tro alcance hacemos diagnosticos certeros. Pero, el
médico sigue siendo el punto mas importante en la
medicina de antes y en la medicina de ahora. El diag-
nostico del embarazo tubario, deciamos en son de
broma, lo hace el portero de la sala de emergencia,
pero era el médico de adentro de la sala el que debia
de tomar todas las medidas y hacer todas las manio-
bras para solucionarlo y salvar la vida de la paciente.
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En oftalmologia hay una malsana tendencia a ba-
nalizar actos tan serios como la cirugia intraocular.
Muchos cirujanos, probablemente con el dnimo de
lucirse con sus pacientes, le han quitado la seriedad
al acto médico. “En la mafiana te opero y en la tarde
estas jugando golf”. Esta es una frase que no deja
de expresar esta realidad. Esta perdida de la serie-
dad del acto médico podria llevar a personas poco
preparadas a pensar que cualquiera puede efectuar
estas acciones médicas. Entonces han surgido voces
en diferentes dmbitos diciendo que si la oftalmolo-
gia es tan facil, otros profesionales de la salud, que
no tienen los once afos de preparacion universita-
ria de los oftalmélogos, también podrian ejercerlas.
Nuestras sociedades nacionales de oftalmologia han
debido realizar una ardua tarea convenciendo a los
legisladores que el ejercicio de la oftalmologia es de
tal seriedad que debe ser dirigido s6lo por profesio-
nales idoneos.

Hay paises que tienen grandes poblaciones con
severos déficit en la atencion de su salud visual. Es
imperativo que las autoridades de salud, las socie-
dades nacionales de oftalmologia y las universida-
des adnen sus esfuerzos para aumentar la calidad y
cantidad de profesionales oftalmélogos para solucio-
nar los problemas de la poblacion sin menoscabar
la calidad de la educacion de nuestros residentes en
oftalmologia. La PAAO a través der su Comision de
Prevencion de la Ceguera y de cursos regionales po-
dria ser un factor de aglutinacion de estas acciones
que tienden a una mejor y mayor cobertura de salud
visual de la poblacion de nuestra region.

Dr. Cristian Luco
Presidente, PAAO




Contemporary medicine has become modernized
very rapidly. Current technology is within the reach of
many care centers. Pathologic diagnosis is increasin-
gly more precise. Auscultation, palpation, and per-
cussion have been traded for ultrasound, computer
tomography, and magnetic resonance, which allow
us to have images of our internal organs. Endoscopy
enables us to see those same organs, to take biopsies
of lesions and to solve surgical problems.

In ophthalmology we have also had notable ad-
vances both in the study and the resolution of pro-
blems. High level technological developments have
been added to visual fields and classical retinal
angiography such as multifocal electroretinography,
which allows understanding of the electrical activity
of discrete portions of the retina, and the OCT which
gives us an almost microscopic image of the same.
There are fine and delicate laboratory tests that allow
us to determine which gene is altered in a particular
disease process or to know which proteins or trans-
cription factors are involved. There are extensive and
very well run multi-center, prospective, randomized
statistical studies that allow us to know with mathe-
matical accuracy the behavior of a disease. So with
this wealth of information, we know exactly how a
disease functions, and with the technology that is
within our reach, we can make accurate diagnoses.
But the physician continues to be the most important
link in medicine today, as it was in medicine before.
We say in jest that it is the emergency room doorman
who makes the diagnosis of ectopic pregnancy, but
it is the physician inside the emergency room who
takes all of the appropriate steps and performs all of
the maneuvers to resolve the problem and to save the
patient’s life.

In ophthalmology there is an unhealthy tendency
to trivialize serious procedures like intraocular sur-
gery. Many surgeons, most likely with the intention of
showing off for their patients, have underemphasized
the gravity of ophthalmic surgery. “In the morning I'll
operate on you and we’ll go play golf in the afternoon.”
This is a phrase that continues to express this reality.
This loss of the seriousness of what we do could lead
the public to think that anyone could perform these
medical procedures. As such, voices have emerged
from various camps saying that ophthalmology is so
gasy that other health professionals, who have not had
eleven years of ophthalmologic training, can also do
it. Our national ophthalmologic societies have taken
on the difficult task of convincing lawmakers that the
practice of ophthalmology is so serious that it should
be handled only by qualified professionals.

Some countries have large populations who-
se access to visual health care is severely lacking.
It is imperative that the health authorities, national
ophthalmologic societies, and universities join
forces to increase the quality and quantity of pro-
fessional ophthalmologists in order to address the
problems of the population without compromising
the quality of the education of our ophthalmology
residents. The PAAO, through both the Committee
to Prevent Blindness and through regional courses,
may be a unifying force for these actions that lead to
better and more comprehensive visual healthcare for
our region’s population.

Cristian Luco MD
PAAO President
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Manejo de fragmentos nucleares luxados

a cavidad vitrea

Arturo Alezzandrini MD ', Maria Belén Garcia MD 2

' Oftalmos “Instituto Oftalmoldgico de Alta Complejidad”

> Universidad de Buenos Aires, Facultad de Medicina, Buenos Aires — Argentina

Los autores no poseen ningun interés comercial ni
econémico sobre este articulo y/o presentacién

Fig. 1: Ruptura de la cdpsula posterior con la punta
del facoemulsificador

Fig. 2: Desgarro de la capsulorrexis anterior con
prolongacion hacia el ecuador
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La luxacion de fragmentos nucleares a cavidad vitrea durante la facoemulsifica-
cion es una complicacion infrecuente pero potencialmente seria.

Suincidencia varia entre el 0y 18 %, dependiendo en la mayoria de los casos de
la experiencia del cirujano que efectda la facoemulsificacion, siendo mas frecuente al
inicio de la curva de aprendizaje. Otras causas descritas, pero con menor frecuencia
son los antecedentes prequirlrgicos de trauma ocular, 1a presencia de pseudoexfo-
liacion capsular o cuando la catarata se encuentra en un estado avanzado.

Causas de dislocacion de fragmentos nucleares a la cavidad vitrea durante
la Facoemulsificacion

Las causas intraoperatorias relacionadas con la luxacion de
fragmentos nucleares a cavidad vitrea son:

* Ruptura de la capsula posterior con la punta del facoemulsificador
* Desgarros de la capsulorrexis anterior

* |esiones en capsula posterior durante la hidrodiseccion
* Dialisis Zonulares
* Cataratas hipermaduras

Sin dudas, la ruptura de la capsula posterior con la punta del facoemulsificador
es la causa que se observa con mayor frecuencia, y es una situacion que se ve agra-
vada por el incremento de la presion vitrea posterior. Esta misma lesion no se limita
Unicamente a la facoemulsificacion (Figura 1).

Otra causa de subluxacion de fragmentos durante la facoemulsificacion es el
desgarro de la capsulorrexis anterior, sobre todo en situaciones en las que en lugar
de una capsulorrexis anterior circular continua se realiza la capsulorrexis en abre-
latas. Los pequenos desgarros se pueden prolongar hasta el ecuador y facilitar la
subluxacion de fragmentos (Figura 2).

La ruptura de la capsula posterior durante la hidrodiseccion se produce gene-
ralmente al inyectar la solucion salina balanceada sobre todo ante la presencia de
cataratas polares posteriores, o por lesion directa con la canula (Figura 3).

La didlisis zonular durante el esculpido del ntcleo puede favorecer la luxacion
del ndcleo y/o del cristalino a la cavidad vitrea sobretodo en pacientes con antece-
dentes de cirugia vitreoretinal (Figuras 4y 5).

En aquellos casos de cataratas hipermaduras, en donde incluso existe la nece-
sidad de utilizar tincion de la cdpsula anterior con azul tripdn,1 también se puede
producir Ia luxacion.



¢Cuando y porqué se deben extraer los
fragmentos?

Varios son los enfoques terapéuticos frente a las
luxaciones de fragmentos nucleares en la cavidad vi-
trea, la corriente con mas cantidad de adeptos es aque-
lla que propone que los fragmentos deben ser solo
removidos si aumenta la presion ocular, si se produce
inflamacion (Tyndall, flare y/o vitreitis) o si interfieren
o0 disminuyen la agudeza visual.

Fig. 3: Ruptura de la cdpsula posterior durante la
hidrodiseccion

Fig. 4: Vista posterior de una catarata hipermadura
en ojo de banco

Fig. 5: Hiperlaxitud de fibras zonulares

Se recomienda, de todas maneras, que una vez ocu-
rrida la complicacion, el cirujano de catarata realice una
vitrectomia anterior y coloque, de ser posible una lente
en la bolsa capsular o en su defecto en el sulcus.?

El paso a seguir seria contactar a un especialista
en retina que realice la vitrectomia por pars plana. Se
vio mas incidencia de complicaciones en aquellos
casos en los que no se realizo vitrectomia anterior
durante la facoemulsificacion.

En muchos pacientes el manejo conservador con
medicacion topica y oral arroja buenos resultados
visuales y buen control de la presion intraocular; la
vitrectomia es efectiva en los pacientes que no res-
ponden al tratamiento, situacion que se observa con
bastante frecuencia, ya que los aumentos de presion
intraocular e inflamacion son muy dificiles de controlar
y pueden derivar en situaciones més severas, como la
uveitis o el glaucoma secundario.

El' mismo proceso inflamatorio que se genera en
respuesta a la presencia de proteinas cristalinianas
en el segmento posterior, provoca por la liberacion
mediadores proinflamatorios, en adicion a la inflama-
cion uveitica inespecifica origina un alto porcentaje de
edema macular cistoide. Si bien en la mayoria de los
casos son subclinicos, son perfectamente evidencia-
bles con la angiografia fluoresceinica o la tomografia
de coherencia optica.

Otras de las complicaciones son el desprendi-
miento de retina y la hemorragia en el vitreo, situa-
ciones que aun siendo resueltas por vitrectomias por
pars plana de urgencia, disminuyen significativamente
el pronostico visual.

Tiempos quirargicos

Existe también una gran controversia con el tiempo
de espera para realizar la vitrectomia por pars plana;
el consenso actual indica que la extraccion de los
fragmentos debe ser realizada dentro de los 7 dias de
ocurrida la complicacion, lo cual disminuiria el riesgo
de hemorragia en el vitreo y la incidencia de edema
macular cistoide o desprendimiento de retina.®*

A nuestro criterio, el momento adecuado para la
extraccion es entre el 3er y el 7mo dia posterior a la
subluxacion de los fragmentos. Hemos notado que en
este periodo existe mejor dilatacion pupilar que en el
postoperatorio inmediato, y una mayor transparencia
de medios para realizar la vitrectomia con menor indi-
ce de complicaciones.

Procedimiento quirirgico

Como ya hemos adelantado el procedimiento qui-
rurgico aconsejado es la vitrectomia por pars plana en
un segundo tiempo quirargico y realizada por un ciru-
jano vitreoretinal. EI peor error que puede cometer un

Diciembre 2010
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cirujano de catarata es tratar de solucionar la complica-
cion en un primer momento e ir a la pesca del fragmen-
to. Siempre se debe tener en cuenta que, si bien es una
complicacion muy seria, su resolucion por medio de
técnicas especiales tiene muy buen prondstico.

La técnica quirdrgica en si, varia en relacion al
tamano del fragmento nuclear subluxado y variara
entonces si estamos frente a un fragmento pequeno
0 mediano a grande. Un capitulo aparte serdn los nu-
cleos marrones, que independientemente de su tama-
fo llevan un abordaje quirdrgico distinto.

No son infrecuentes los ¢asos en 10s que se tiene que
extraer la lente intraocular colocada en la primer cirugia,
por lo que es de buena préctica conocer el tipo y poder
dioptrico de la lente, la existencia de soporte capsular y si
hay sinequias o restos de cristalino en el saco capsular.

Técnica quirdrgica en fragmentos peque-
fos: Se comienza el procedimiento realizando una
vitrectomia central de tres vias por pars plana. Luego
de finalizada la misma, se procede a la facofragmen-
tacion ultrasénica en cavidad vitrea utilizando un faco-
fragmentador de titanium de 20 gauge. La ventaja de
este dispositivo con faco proporcional es que puede
ser utilizado en forma pulseada o continua segun la
dureza del fragmento.

Una vez completada la facofragmentacion se rea-
liza un intercambio fluido-gas y se visualiza 1a retina
para detectar la presencia de alguna solucion de conti-
nuidad que pudiera existir

Técnica quirdrgica en fragmentos medianos
0 grandes: Al igual que en los fragmentos pequenos
se comienza realizando una vitrectomia central de tres
vias por pars plana. Una vez finalizada, se inyecta per-
fluorocarbono liquido con una canula especialmente
disefiada para tal fin a la altura del nervio dptico. El
perflourocarbono permite 1a reflotacion de los frag-
mentos nucleares facilitando la facofragmentacion de
los mismos en la cavidad y protegiendo a su vez a la
retina de posibles lesiones. Es frecuente que estas se
produzcan bien con la punta del facofragmentador,
como por el rebote de los fragmentos cristalinianos al
aplicarles el ultrasonido.

Completada la fragmentacion de los mismos se pro-
cede a la extraccion del perfluorocarbono ya que resulta
toxico para la retina si permanece en contacto con ella.

Se finaliza la cirugia realizando un intercambio
fluido gaseoso

Técnica quirdrgica para nicleos marrones:
La dislocacion de fragmentos marrones a la cavidad
vitrea representa un desafio ain mayor, ya que por lo
general resultan muy dificiles de ser facofragmenta-
dos. Se intenta la facofragmentacion en cavidad vitrea,
pero de no poder completarse, se procede a reflotar a
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Fig. 6: Fragmento nuclear mediano en
polo posterior

Fig. 7: Ntcleo completo subluxado a
polo posterior

los fragmentos con perfluorocarbono liquido hasta el plano pupilar. Una vez alcanza-
do dicho plano, se procede a extraer el fragmento a través de una pequefia incision
corneal, del menor tamafo posible para evitar el astigmatismo residual.

Luego de cerrar correctamente la herida corneal se debe extraer el Perfluorocarbono
liquido y realizar el intercambio fluido gaseoso correspondiente.

En nuestra experiencia es el Unico caso en que no se recomienda el implante del lente
intraocular en la primer cirugia, ya que éste dificulta mucho la maniobra de extraccion de
los fragmentos a través de la incision comeal.

Si bien se trata de una complicacion severa, aunque infrecuente, la subluxacion
de fragmentos cristalinianos a la cavidad vitrea es una dificultad que de ser resuelta
en tiempo y formas acorde a cada caso en particular, tiene prondstico favorable.

! Mahmood S, von Lany H, Cole MD, Charles SJ, James C, Foot B, Gouws P, Shaw S. Displace-
ment of nuclear fragments into the vitreous complicating phacoemulsification surgery in the
UK: incidence and risk factors. Br J Ophthalmol. 2008 Apr;92(4):488-92.

2 Ho LY, Doft BH, Wang L, Bunker CH, Clinical predictors and outcomes of pars plana
vitrectomy for retained lens material after cataract extraction. Am J Ophthalmol. 2009
Apr;147(4):587-594.

3 Merani R, Hunyor AP, Playfair TJ, Chang A, Gregory-Roberts J, Hunyor AB, Azar D, Cumming
RG. Pars plana vitrectomy for the management of retained lens material after cataract surgery. Am
J Ophthalmol. 2007 Sep;144(3):364-70.

*Von Lany H, Mahmood S, James C, Cole MD, Charles SJ, Foot B, Gouws P, Shaw S. Displacement
of nuclear fragments into the vitreous complicating phacoemulsification surgery in the UK: clini-
cal features, outcomes and management. Br J Ophthalmol. 2008 Apr;92(4):493-5.
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Abstract

Objective: To find the clinical-pathologic char-
acteristics of three cases of melanocytic lesions of
ocular adnexes.

Methods: A retrospective study was done with
three patients of the National Eye Institute of Perd.

Results: The first case was an oculo-dermal mel-
anocytosis 0 nevo of Ota, in a 36 year-old women, with
congenital flat pigmentation of the inferior eyelid and
melanosis oculi in the right eye. The second case was
a 32 year-old female patient with Xeroderma pigmento-
sum, who had three nodular pigmented lesions in the
right inferior lid. The histopathologic diagnosis was a
pigmented basal cell carcinoma. The third case was a
54 year-old female patient who had a histopathologic
diagnosis of melanoma in right inferior lid and basal cell
carcinoma in left inferior lid. Surgical resection of the tu-
mors in both eyes was done. One year later a palpebral-
orbital recurrence presented in the melanoma case.

Conclusions: The first case of oculodermal mel-
anocytosis didn’t develop uveal melanoma. The pa-
tient had pigmented eyelid skin. The case 2 with typi-
cal Xeroderma pigmentosum developed a pigmented
basal carcinoma in right eye and a squamous cell
carcinoma in left eye, but it was atypical because the
initial symptomathology developed when the patient
was 14 years old. The case 3 of malignant melanoma
of the eyelid of right eye and basal cell carcinoma of
the eyelid of left eye had a melanoma recurrence one
year after the resection of the tumor, due to a large
neoplasia and to the epithelioid histopathologic type
wich is very aggressive.

Resumen

Objetivos: Presentar 3 casos de lesiones mel-
anociticas en anexos oculares con el fin de examinar
sus caracteristicas clinicas e histopatoldgicas.

Métodos: Se realizd un estudio retrospectivo.
Se incluyeron 3 pacientes del Instituto Nacional de
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Oftalmologfa. Se analizaron sus caracteristicas clini-
cas e histopatoldgicas.

Resultados: EI primer caso correspondié a mel-
anocitosis oculodérmica, en una mujer de 36 arios,
que presentd pigmentacion congénita plana del par-
pado inferior derecho y melanosis oculi. EI segundo
caso fue una mujer de 32 afos de edad con xeroderma
pigmentoso, que presento lesiones nodulares pigmen-
tadas en el parpado inferior del 0.D, el cual se llegd al
diagnostico histopatologico de carcinoma basocelular
pigmentado. Tuvo también un carcinoma escamoso
conjuntival en 0.1 El tercer caso correspondio a una
mujer de 54 anos que tuvo un diagndstico histopa-
tologico de melanoma del parpado inferior derecho y
de carcinoma basocelular del parpado inferior izqui-
erdo. Se hizo una reseccion quirdrgica de los tumores
de ambos ojos. Un afo después hubo una recurrencia
palpebro-orbitaria en el caso del melanoma.

Conclusiones: El caso 1 de la melanosis ocu-
lodérmica no desarroll6 melanoma de la uvea. Sélo
tuvo problemas estéticos en la piel. En el caso 2 de
xeroderma pigmentosum fue tipico en el sentido que
desarrolld carcinoma basocelular pigmentado en el 0jo
derecho y carcinoma escamoso en el 0jo izquierdo,
pero fue atipico en el sentido que la sintomatologia
fue de inicio tardio es decir a los 14 afnos. El caso 3
de melanoma maligno de la piel del parpado del ojo
derecho y de carcinoma basocelular del ojo izquierdo,
tuvo una recurrencia del melanoma 1 afio después de
operada, por ser el tumor muy grande y por tener un
tipo histopatoldgico epitelioide, que es muy agresivo.

Introduccion

El término lesiones melanociticas es usado para
referirse a un grupo de padecimientos que producen
hiperpigmentacion en anexos y globo ocular producida
por aumento del nimero de melanocitos "% en el que
se incluye la melanocitosis oculodérmica (nevo de
Ota), y ciertas lesiones tumorales como el melanoma
maligno y el carcinoma basocelular 2.
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El nevo de Ota es un hamartoma melanocitico cu-
tdneo que se presenta como una hiperpigmentacion
azulada a lo largo de las primeras dos ramas del nervio
trigémino *. El xeroderma pigmentoso (XP) es un tras-
torno hereditario autosémico recesivo caracterizado
por sensibilidad de la piel a los rayos ultravioleta, e
hiperpigmentacion de las zonas expuestas al sol, y se
asocia a muchos canceres °. EI melanoma maligno es
un tumor de células productoras de pigmento (mel-
anocitos), ubicadas en la piel, pero también se en-
cuentra en otras dreas del cuerpo ®.

El objetivo del presente estudio es realizar el anali-
sis clinico e histopatologico de tres pacientes reporta-
dos con lesiones melanociticas.

Reporte de Casos
Caso 1

Mujer de 36 anos de edad, acude a la consulta
oftalmoldgica por presentar manchas azules en la es-
clera del ojo derecho. Ademas en el mismo lado se
observa pigmentacion a nivel del parpado inferior y
la region geniana, desde el nacimiento. Los hallazgos
oftalmoldgicos fueron de una agudeza visual, fondo
de 0jo y presion ocular normales en ambos 0jos. La
gonioscopia del ojo derecho mostré un angulo amplio
y no mostré particularidades. La pigmentacion azul de
la piel del lado derecho involucraba el parpado inferior,
la region malar y parte del pliegue nasolabial (Figura
1). El diagndstico clinico planteado fue de melanoci-
tosis oculodérmica (Nevo de Ota).

Caso 2

Paciente de 32 afos, presenta multiples maculas dérmicas hiperpigmentadas
en miembros superiores e inferiores, que son evidentes desde los 14 arfios de edad
y que se diagnosticd de xeroderma pigmentoso atipico, pero principalmente aqueja
lesiones nodulares pigmentadas en el parpado inferior derecho. Al examen ocular, la
agudeza visual esta conservada en ambos 0jos con correctores. El parpado inferior
derecho muestra tres lesiones nodulares pigmentadas, ademas una lesion pigmen-
tada palpebro conjuntival y un nddulo pigmentado pequefio en el limbo. Se observa
ademas un pterigion temporal (Figura 2A). El ojo izquierdo mostrd un carcinoma
£scamoso de la conjuntiva bulbar con comprobacion histopatoldgica.

La biopsia de un nédulo pigmentado palpebral derecho demostré un carcinoma
basocelular con muchos granulos de pigmento meldnico entre las células (Figura 2B).

Caso 3

Mujer de 54 afios acude por presentar desde hace 2 afios una lesion hiperpig-
mentada en el parpado inferior izquierdo y desde hace 6 meses otra lesion tumoral
oscura en el parpado inferior derecho. Esta dltima al examen era asimétrica, de forma
irregular, bordes no definidos y superficie rugosa (Figura 3A).

El examen bilateral de los globos oculares fue normal. El tratamiento fue la exére-
sis de ambas lesiones con examen histopatoldgico. La biopsia de la lesion izquierda
correspondi6 a carcinoma basocelular pigmentado. La lesion derecha correspondid
a un melanoma maligno, que midi6 25x20x15 mm. Las pruebas hepéticas fueron
normales. La tomografia axial computarizada no mostr¢ invasion intraocular o in-
traorbitaria del melanoma, inmediatamente después de la biopsia. Esta dltima lesion
mostr6 en el examen histopatolégico los melanocitos pigmentados atipicos en la
base de la epidermis y en el tejido subepitelial (Figura 3B).

La evolucion del carcinoma basocelular fue buena pero el melanoma del ojo
derecho tuvo una recurrencia en el parpado y en la orbita luego de un ano, que
fue detectada clinicamente y mediante la tomografia computarizada. La paciente fue
derivada al Instituto Nacional de Enfermedades Neopldsicas para su correspondiente
evaluacion y tratamiento.

Figure 1. Paciente mujer 36 afios con
melanocitosis oculodermal, se puede apreciar la
hiperpigmentacién a nivel del pdrpado inferior y
regién geniana asi como melanosis 6culi

en esclera.
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Figura 2A: Paciente con xeroderma pigmentosum que tiene tres lesiones nodulares
pigmentadas en el parpado inferior. Tiene ademds una lesién pigmentada conjuntivo
palpebral, pterigion temporal y un nédulo pigmentado en el limbo.

Figura 2B: Histopatologia tomada del nédulo pigmentado palpebral de la figura
previa que muestra un carcinoma basocelular adenoide con muchos grdnulos de
pigmento meldnico entre las células tumorales.



Figura 3A: Paciente mujer, 54 afios, presenta dos lesiones en ambos pdrpados. La
del pédrpado inferior derecho corresponde a un melanoma y la del ojo izquierdo a un
carcinoma basocelular.

Figura 3B: Histopatologia de la figura 3A, ojo derecho, corresponde a un melanoma
maligno de piel con células con nucleos grandes, polimérficos y con pigmento meldnico

(Hematoxilina-eosina x 132)

Discusion

La melanosis oculodérmica (Nevo de Ota), se
presenta como una hiperpigmentacion azulada a lo
largo de las ramas del nervio trigémino . Lesiones
de las mismas caracteristicas tuvo nuestro paciente
del caso 1. Esta melanosis afectaa entre el 0,014% -
0,034% de la poblacion asiatica, es rara en caucasi-
cos, y tiene predominancia en las mujeres, (relacion
hombre - mujer 1:4). Otras melanosis cutaneas que
se tomaron en cuenta en el diagnostico diferencial
fueron la mancha mongolica y el nevo de Ito *%; esta
Gltima es bilateral.

La pigmentacion ocular es comun en el nevo de
0Ota, la frecuencia es del 22% - 77% de los pacientes,
afecta a la esclera, iris y conjuntiva *. No es raro que
los pacientes puedan tener asociacion con com-
plicaciones oculares, asi en un estudio en 194 pa-
cientes encontraron que ademads de la hiperpigmen-
tacion cutdnea, se describieron también aumento de
la presion intraocular con o sin glaucoma (10,3%);
uveitis (2,6%), cataratas (1%); ninguna de estas car-
acteristicas se presento en nuestro paciente 8.

En su mayoria los pacientes sufren el impacto
psicoldgico de la desfiguracion estética. En la actu-
alidad la cirugia Iser ha revolucionado el tratamien-
to de esta entidad 2.

En el caso 2, la asociacion del xeroderma
pigmentoso (XP) con la morbilidad oftalmoldgica
gstd en relacion principalmente con el cancer de
la piel, tumores de células escamosas de la con-
juntiva y de la unién corneoconjuntival °. La fre-
cuencia de esta enfermedad es de 1 caso por cada
250.000 habitantes.

La edad media de aparicion de los sintomas de
XP es a los 2 afios, sdlo el 5% de los pacientes
manifiestan sintomas después de los 14 afos °,
como correspondid a nuestro paciente, que tuvo le-
siones hiperpigmentada en miembros superiores e
inferiores. Las lesiones hipopigmentadas de la piel
aparecieron en la segunda etapa de la enfermedad.

En el XP tipico el sintoma inicial es la fotofobia,
luego la atrofia de la piel de los parpados, el ectropion
, inyeccion conjuntival, queratitis entre otras. En el XP
atipico esta sintomatologia aparece tardiamente.

A nuestro paciente cuando tenia 20 afos le
aparecieron las lesiones tumorales, 1o cual es in-
frecuente. Las mas comunes son los carcinomas de
células basales y de células escamosas; en con-
tra parte de lo que sucede en los pacientes que no
tienen esta enfermedad que se presentan a los 58
afios en promedio °. Cook y Bartley 6, sobre 174
tumores malignos de parpados que estudiaron, en-
contraron 158 carcinomas basocelulares (90.8 %),
15 carcinomas escamosos (8.6 %) y 1 con mela-
noma maligno (0.6 %).

Los tumores de la piel suelen ser multiples.
La repetida exposicion a los rayos ultravioletas fa-
vorece el desarrollo de carcinoma basocelular. La
posibilidad de tener esta complicacion en los pa-
cientes con XP estd incrementada. Histopatoldgi-
camente los carcinomas basocelulares pueden ser
de tipo nodular, pigmentado, adenoide, quistico y
morfea. Nuestro paciente del caso 2 tuvo un tipo
adenoide pero con muchos granulos de melanoma
en el tejido conectivo entre las células neoplasicas.
La frecuencia de neoplasias en 6rganos internos, in-
cluidos los tumores cerebrales malignos, se estima
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que son 20 veces mas frecuentes, en comparacion con sujetos sin XP Estas
lesiones asociadas le confieren una pobre supervivencia, asi Kraemer et al *
calculd que existe 90% de probabilidad de sobrevivir a la edad de 13 afnos, y
que esta disminuye con la edad, siendo en general la esperanza de vida de 10s
pacientes con XP de 30 anos. Nuestro caso es de interés por su presentacion y
gvolucion tardia.

Respecto al caso 3, el melanoma es un tumor maligno responsable de mds
del 74% de las muertes por cancer de piel en el mundo, y esta frecuencia es
mayor en paises subdesarrollados 7. A nivel extraocular se han reportado mela-
nomas en el parpado 7 '°. En una investigacion en 23 pacientes con este tumor
se encontraron que no habia predileccion respecto al sexo, siendo mas frecuente
la aparicion de este tumor en el parpado inferior; 17 casos fueron de tipo inva-
Sivo y 6 casos de melanoma in situ.

Nuestro paciente del caso 3 tuvo un diagnostico histopatoldgico de mel-
anoma maligno del péarpado inferior derecho y de carcinoma basocelular del
parpado inferior izquierdo. La coincidencia de estas dos neoplasias malignas
simultdneamente en ambos 0jos es algo extremadamente raro. Las células del
melanoma maligno mostraron poca cohesion, eran de tipo epitelioide, nucleos
grandes, polimorficos, retenfan intensamente la hematoxilina, habian mitosis y
granulos de melanina. Este tipo celular agresivo y el tamarfio grande del tumor
explican su recurrencia. El uso de margenes de escision menores a 5 mm fue
relacionado a una gran frecuencia de recurrencia '°.

Los pacientes deben controlarse regularmente después de un diagnéstico
de melanoma cutaneo, porque la mayoria de las metastasis ocurren entre los 1
y 3 afos después del tratamiento del tumor primario; nuestro paciente desar-
rollg otra lesion de componente maligno en el otro ojo. El prondstico de nuestro
paciente fue reservado dado la recurrencia del melanoma. El prondstico depende
del espesor del tumor, del tipo histopatologico y la afectacion de los ganglios
linfaticos.

O Martinez M, Menéndez A, Larre A, Bruno J, Bazzano, Della F, et al. Dermatoscopia en le-
siones melanociticas: Propuesta de puntos criticos de corte de score dermatoscépico total para
el diagnéstico oportuno de melanoma. Rev Med Uruguay 2003; 19: 225-230

@ Scope A, Benvenuto-Andrade C, Agero AL, Marghoob AA. Nonmelanocytic lesions defying
the two-step dermoscopy algorithm. Dermatol Surg. 2006; 32(11):1398-406.

® Argenziano G, Soyer HP, Chimenti S, Talamini R, Corona R, Sera F, Binder M, Cerroni L,
et al. Dermoscopy of pigmented skin lesions: results of a consensus meeting via the internet.
J Am Acad Dermatol. 2003; 48(5):679-93.

@ Chan HH, Kono T. Nevus of Ota: clinical aspects and management. Skinmed. 2003;
2(2):89-96.

© Norgauer J, Idzko M, Panther E, Hellstern O, Herouy Y. Xeroderma pigmentosum. Eur J
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17(3):337-48.

® Teekhasaenee C, Ritch R, Rutnin U, et al. Ocular findings in oculodermal melanocytosis.
Arch Ophthalmol. 1990; 108:1114-1120.

© Kraemer KH, Lee MM, Scotto J. Xeroderma pigmentosum. Cutaneous, ocular, and neuro-
logic abnormalities in 830 published cases. Arch Dermatol. 1987; 123(2):241-50.

19 Vaziri M, Buffam F, Martinka M, Oryschak A, Dhaliwal H, White V. Clinicopathologic fea-
tures and behavior of cutaneous eyelid melanoma. Ophthalmology 2002; 109:901-908.
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Abstract

Objectives: To describe Jones tube surgery with a technique employing an endo-
canalicular Diode laser and endoscopic control, and to evaluate the results obtained.

Method: Retrospective study of 22 patients with a maximum follow-up of
30 months.

Results: Only two tubes did not function correctly and were removed with time.
The remainder were succesful using this alternative technique.

Conclusion: Jones tube surgery with the endocanalicular laser is a minimally
invasive technique that achieves successful results in more than 90% of cases and
presents advantages relative to the conventional technique.

Resumen

Objetivos: Describir la cirugia de Jones mediante una técnica que emplea Diodo
Laser por via endocanalicular y control endoscopico. Evaluar los resultados obtenidos.

Método: Estudio retrospectivo de 22 pacientes con seguimiento maximo de
30 meses.

Resultados: Solo dos tubos no funcionaron correctamente y fueron extraidos al
cabo de un tiempo. El resto, con distintas alternativas fueron exitosos.

Conclusidn: La cirugia de Jones con laser endocanalicular es una técnica mini-
mamente invasiva que logra mas de un 90% de resultados exitosos y presenta venta-
jas respecto a la técnica convencional.

La conjuntivo dacriocistorrinostomia con tubo de Jones es un procedimiento
utilizado para resolver las obstrucciones altas de la via lagrimal, es decir, las que se
encuentra a nivel de los canaliculos lagrimales o del canaliculo coman'. También
se lo utiliza en ausencia de puntos lagrimales, en casos fracasados de dacriocis-
torinostomias cuando hay una obstruccion a nivel de la anastomosis y también en
patologias de la bomba lagrimal. El método consiste en crear una nueva via de salida
para las lagrimas que lo haran a través de un tubo de pirex (Fig. 1) que va desde
el angulo interno del ojo al meato medio (Fig. 2). Descripta por Jones hace 50
anos como procedimiento a cielo abierto en este trabajo se desarrollard la técnica
original pero con modificaciones: la realizacion de la osteotomia por medio de un
ldser diodo que actla por via endocanalicular y control endoscopico nasal. Desde
las primeras aproximaciones que realizara Hirschmann, la endoscopia ha recorrido
un largo camino® La endoscopia por fibra dptica ofrece la ventaja de la flexibilidad
pero puede ofrecer cierta dificultades en el brillo y en la resolucion de la imagen.

Fig1: Tubo de Jones. Su longitud y didmetro del
collarete son variables.

Fig. 2A-C:
Posicioncorrecta
del tubo. La
extremidad
nasal en el
meato medio
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Las areas de interés para las vias lagrimales pueden
observarse con endoscopios rigidos que ofrecen ven-
tajas: menor costo, durabilidad y mejor imagen. El
instrumento disefiado por Hopkins esta disponible en
tres didmetro 1,4; 2,7 y 5.5 mm. Y tres angulos de
vision 0°, 30°, 70° siendo el mas apto para nuestro
uso el de 30°. Lo que debemos ver en nuestra prac-
tica quirdrgica de las vias lagrimales es el lugar donde
practicaremos osteotomia en el meato medio y en el
caso de otras practicas la desembocadura del con-
ducto nasolagrimal en el meato inferior.

Material y método

Se realizo un estudio retrospectivo sobre 22 pa-
cientes y 24 procedimientos, tratados entre febrero de
2007 y agosto de 2009. Las edades extremas de los
pacientes fueron 28 y 74 afos con una media de 58.
Se operaron 13 mujeres y 9 hombres. La etiologia fue:
ausencia de puntos (6 casos-1 bilateral); obstruccion
del canaliculo comdn (6 casos); obstrucciones con
saco muy pequeno (8 casos); laxitud palpebral con via
permeable (2 casos — 1 bilateral).

La técnica quirdrgica es la siguiente: infil-
tracion con lidocaina 1% con epinefrina 1:100000 en
la region cantal interna y a nivel del nervio infra y supra
orbitario. Se coloca ademds una gasa intranasal con
jalea de lidocaina. Se dilata el punto lagrimal inferior
(el procedimiento en ausencia de este se puede re-
alizar por el superior). Se comprueba la permeabilidad
del canaliculo con sonda de Bowmann. Se introduce la
fibra del laser (fig. 3) diodo que tiene un didmetro de
600 micras®. Se llega hasta la region 6sea (unguis) y
se inclina cuidadosamente la fibra hacia la region del
meato medio*. El procedimiento se sigue por via en-
doscopica nasal que detecta la luz del laser e indicard
si el lugar es el indicado para comenzar a accionar el
laser. Es asi cuando se comienza con la osteotomia
con una potencia de 7 W una vez perforado el hueso y
parte de la mucosa pituitaria se comienza agrandar la

Fig 3: Fibra ldser.
Se introducird en

el canaliculo previa
dilatacion del punto
lagrima

Fig 4: sonda
acanalada
acortada

misma con movimientos circulares. La introduccion de la fibra no debe ser profunda
para evitar lesionar estructuras nasales.

Cuando se llegd a una abertura suficiente se procede a extirpar la cardncula;
introducir a través del angulo interno una sonda acanalada acortada y afilada en su
extremo (fig. 4) que alcanza el meato medio. Luego deslizamos el tubo de Jones a
través de una misma desplazandolo con un porta aguja. Se comprueba que el ex-
tremo nasal del tubo este adecuadamente colocado (fig. 5).

Resultados

La cirugia fue considerada exitosa si desaparecia la epifora o si ésta era ocasional
la cual no se consigue a veces en el postoperatorio inmediato debido a que es nec-
esario frecuentemente desplazar el tubo hacia adentro o hacia afuera minimamente
maniobra que se realiza en el consultorio en la lampara de hendidura. La salida de
aire por el tubo con maniobra de Valsalva indica un buen funcionamiento del mismo.
De los 24 tubos, 16 no requirieron ningdn procedimiento ulterior; 3 tubos fueron
desplazados con una pinza hacia afuera; uno de ellos fue empujado hacia adentro
(fig. 6).

Un paciente que habia expulsado el tubo a los 15 dias de operado fue reinter-
venido colocandole un nuevo tubo a través de su osteotomia. El buen funcionamiento
del mismo hizo que este caso fuera considerado también como exitoso. Otro de los
asos precisd una cauterizacion de la conjuntiva ya que la misma se introducia en

Fig. 5a: Extremo nasal del tubo en meato medio. Fig. 5b: Comprobacién de permeabilidad con fluoresceina.

Fig 5c: Con sonda de Bowmann.
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Fig 6: Tubo levemente salido en el postoperatorio
inmediato

el tubo y dificultaba su funcionamiento. Los despla-
zamientos minimos del tubo hacia adentro y hacia afu-
era que muchas veces hay que realizar en el postop-
eratorio inmediato se consideran complementarios de
la técnica quirdrgica y no son tenidos en cuenta como
complicacion si es que finalmente el paciente deja de
lagrimear. Un paciente se le exirajo el tubo después
de 4 meses de operado debido a que continuaba con
epifora pese a que el tubo estaba permeable®. Otro de
los pacientes requirio también la extraccion del tubo
debido a una brida conjuntival que se habia formado
en el angulo interno probablemente por exceso de cau-
terizacion. Salvo estos dos casos 10s pacientes estan
asintomaticos con un seguimiento de 6 meses para el
caso mas reciente y 30 meses para el primero de los
realizados.

Discusion

La ventaja que ofrece la cirugia de Jones con laser
endocanalicular es que evita la incision, permite traba-
jar con menos sangrado y acorta el tiempo quirdrgico.
La desventaja mds importante es el costo del aparato
que ronda los 10000 euros, sin gastos significativos
de mantenimiento. La opcion de laser a través del
canaliculo tiene la ventaja que la energia es transmitida
hacia la cavidad nasal preservando al globo ocular y
anexos (ventajas sobre la utilizacion del laser endo-
nasal). Ademds, el oftalmélogo estd més familiarizado
con los procedimientos endocanaliculares® ya que es
|la via utilizada normalmente para los sondajes. Esta es
una cirugia que requiere un examen previo otorrinon-
aringoldgico para determinar la situacion del meato
medio; cualquier alteracion anatémica de la fosa nasal
que dificulte el funcionamiento del tubo debe ser cor-
regida previamente (fig. 7). La osteotomia se logra con
5 0 6 disparos al cabo de los cuales se percibe que
hemos entrado en cavidad nasal; luego habrd muchos
mas para ampliar la osteotomia. El equipo utilizado es

Fig 7: Desviacién del septo nasal que impide
la correcta insercion del tubo. Requerirad
correccién previa de la misma.

Fox Q980nm. El programa utilizaba pulsos de 20 msg
de duracion y pausas de 4 msg y 7 W de potencia.
El uso de la sonda acanalada que también utilizamos
con el procedimiento convencional permite una rapida
introduccion del tubo de Jones. La visualizacion en-
doscopica del mismo nos dird si el tubo resulta de-
masiado corto, es decir, no ha llegado al meato medio
0 es demasiado largo y queda aplicado contra el septo
nasal, en cuyo caso hay que colocar uno mas corto.
También indicara si el tubo no ha perforado el cornete
medio. Todos estos “roces” deben ser evitados para
no encontrarnos en el postoperatorio mas 0 menos
inmediato con codgulos y/o fibrosis que alteraran el
funcionamiento del tubo.

Al dia siguiente de la operacion se controlard al
paciente y se observara la posicion del collarete. La
ausencia de lago lagrimal y la salida de aire por el tubo
(maniobra de valsalva mediante) nos indicard si el
tubo funciona bien.

Director: Bruce M. Massaro, MD Annual Meeting Dallas 2000
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Abstract
Case reports: We report afew cases of a Portuguese | |2 s L Summary of some ophthalmological examination results, namely
familv with M , d C | hihal best corrected visual acuity (BCVA), Schirmer test, central corneal thickness
aml y wit X er¢t0|a syndrome. Complete ophthalmo- (GCT), corneal hysteresis (CH) and corneal resistance factor (CRF)
logical examination and tests such as pachymetry and
Opu_lar Response Analy;er (ORA) were perf(_)rmed. The BCVA Schirmer | ~r (um) CH CRF
clinical spectrum of patients was variable. Visual acuity test (mmHg) | (mmHg)
ranged from 20/20 to count fingers, depending on the
neal dystrophy type Il and keratitis of varying severity. LE: 20720 AB >3 0.2 1.4
Discussion: Meretoja syndrome is a systemic am- Case3 | RE:2080: | RECAB;LE: | RE:SO7; LE: | RE: 84; LE: | RE: 9.6; LE:
yloidosis and it is characterized by cranial neuropathy, ase LE: 2030 AB 480 7.2 8.8
corneal dystrophy and mild signs of polyneuropathy.
This form of disease lacks specific treatment. Case 4 RE: 20/20; RE:N; | RE:528; LE: | RE: 10,0; LE: | RE: 10,8; LE:
, , LE: 20/20 LE: AB 514 7,0 8.0
Key words: Lattice corneal dystrophy; gelsolin;
Meretoja syndrome. Cases | RE2020: | RE:AB; | RE:SI9; LE: | RE: 8,9; LE: | RE:9.7; LE:
ase LE: 20/20 LE: N 518 10,6 12,1
Introduction
. o o RE: 20/20; RE: N; RE: 563; LE: | RE: 10,1; LE: | RE: 10,8; LE:
Familial amyloidosis of the Finnish type (FAF), also Case6 | | 5005 LE: AB 568 8.6 0.8
known as Meretoja syndrome, is a rare autosomal domi-
nant disorder first described by Meretoja in 1969'2. The b bt eves LE. left eve: b " |
main clinical manifestations are comeal lattice dystro- | Table | RE-right eye; LE- left eye; AB-abnormal; N- normal.

phy, progressive cranial and peripheral neuropathy, and
cutis laxa'®. Cutis laxa is characterized by skin that is
loose, hanging, wrinkled and lacking in elasticity. The
loose skin is often most noticeable on the face, result-
ing in a prematurely aged appearance. Most FAF cases
originate from Finland, especially in the southeastern
region and are rare elsewhere'“,

Case Reports

We describe a Portuguese FAF family that has no
known ancestor from Finland. Twenty six members of
this family, from four generations, were affected (Fig.
1). We studied six cases performing complete ophthal-
mological examination, determination of the central
corneal thickness (CCT) with Pentacam and evaluation
of the corneal hysteresis (CH) and corneal resistance
factor (CRF) with QOcular Response Analyzer (ORA).
Some of the results obtained (cases 2 to 6) are sum-
marized in Table 1.
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Case 1

The proband (individual Ill-22; Fig.1) is a 77-year-old woman whose neurologi-
cal examination was suggestive of FAF. She had severe facial atrophy and weakness
with a tipical mask-like face. The patient presented also a bilateral blepharochalasis
and cutis laxa. Best-corrected visual acuity (BGVA) was count fingers in the right eye
(RE) and 20/200 in the left eye (LE). Slit-lamp examination revealed a bilateral in-
tense filamentary keratopathy (+RE) and a diffuse stromal haze with inferior corneal
neovascularization, a situation that was precipitated by her paralytic lagophthalmos
(with normal Bell phenomenon). This comeal opacification obscured the correct vi-
sualization of a few fine lattice opacities in the superficial and midstroma of both eyes
(Fig. 2). Schirmer test was abnormal bilaterally. Because of her debilitated general
health, we elected to proceed with conservative treatment with intensive lubrication
and nocturnal patching. The patient was reevaluated after a month and the ophthal-
mological examination revealed a central melting with corneal perforation of the RE
(Fig. 3). She was managed with topical mydriatics, antibiotics, intensive lubricants
and a therapeutic contact lens with complete resolution of the perforation after 2
weeks. She was submitted to a bilateral lateral tarsorraphy and after 7 months of the
first observation, she was stabilized.



Case 2

The daughter of patient 1 (individual IV-6; Fig.1), a
57-year-old woman, had moderate facial weakness, bilat-
eral blepharochalasis and cutis laxa. Ophthalmological
gvaluation revealed BCVA of 20/20 OU. Slit-lamp exami-
nation showed superficial punctate keratopathy in both
eyes (+RE) and very fine lattice lines in the superficial
and midstroma of both eyes distributed uniformly over the
cornea. These lines could best be observed by retroillu-
mination (Fig. 4). Schirmer test was abnormal bilaterally.
CCT was 545 um in the RE and 535 um LE; CH was 9,4
mmHg in the RE and 10,2 mmHg in the LE; and CRF was
10,5 mmHg in the RE and 11,4 mmHg in the LE.

This patient was submitted to a DNA analysis that
confirmed the characteristic Finnish mutation of gelsolin,
a GB654A point mutation.

Case 3

The brother of patient 1 (individual ll-25; Fig.1), a
65-year-old man, had bilateral facial weakness and atro-
phy, and also a bilateral blepharochalasis and cutis laxa.
BCVA was 20/30 OU. Biomicroscopy revealed superficial
punctate keratopathy in both eyes (+RE), a subtle stromal
haze and a symmetrical bilateral corneal lattice dystrophy
similar to that of case 2 (Fig. 5). Schirmer test was abnor-
mal bilaterally. CCT was 507 um in the RE and 480 um
in the LE; CH was 8,4 mmHg in the RE and 7,2 mmHg in
the LE; and CRF was 9,6 mmHg in the RE and 8,8 mmHg
inthe LE.

Case 4

A 41-year-old man (individual IV-10; Fig.1), son of
patient 3. Ophthalmological evaluation revealed BCVA
of 20/20 OU. Slit-lamp examination showed superficial
punctate keratopathy in both eyes (+LE) and a few very
fine lattice lines in both eyes, more numerous inferiorly.
Schirmer test was abnormal only in the LE. CCT was 528
uminthe RE and 514 um in the LE; CH was 10,0 mmHg
in the RE and 7,0 mmHg in the LE; and CRF was 10,8
mmHg in the RE and 8,0 mmHg in the LE.

Case 5

A 39-year-old man (individual IV-11; Fig.1), son of
patient 3, revealed BCVA of 20/20 OU. Slit-lamp exami-
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Fig. 2 Retroillumination of the left cornea of
proband with a few fine lattice lines obscured by
the stromal haze.

. u

Fig. 3 Central melting with corneal perforation
of the right eye of proband.

nation showed no superficial punctate keratopathy but a discrete and diffuse lattice cor-
neal dystrophy in both eyes. Schirmer test was abnormal only in the RE. CCT was 519
um in the RE and 518 um in the LE; CH was 8,9 mmHg in the RE and 10,6 mmHg in the
LE; and CRF was 9,7 mmHg in the RE and 12,1 mmHg in the LE.

Case 6

This 52-year-old woman (individual IV-14; Fig.1) had bilateral blepharochalasis and
cutis laxa and a moderate bilateral facial weakness. She revealed BCVA of 20/20 RE and
20/25 LE. Slit-lamp examination showed superficial punctate keratopathy in both eyes
(+LE) and a bilateral symmetrical lattice corneal dystrophy (Fig. 6). Schirmer test was
abnormal only in the LE. CCT was 563 um in the RE and 568 um in the LE; CH was 10,1
mmHg in the RE and 8,6 mmHg in the LE; and CRF was 10,8 mmHg in the RE and 10,8
mmHg in the LE.
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Fig. 1 Pedigree of the Portuguese FAF family. The proband (arrow) and
phenotypically affected individuals are indicated by black squares and circles.
Deceased individuals are represented by slashed squares and circles.
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Fig. 4 Retroillumination of the right cornea of
patient 2 showing diffuse fine lattice lines and a
superficial punctate keratopathy.

Discussion

FAF is thought to develop as a result of a single
point mutation involving the gelsolin gene located on
chromossome 9°. In our study, the disease was con-
firmed by g enetic analysis in patient 2 who was found
to have the typical G654A point mutation. Additionally,
four other patients in this family (individuals Il1-8, lll-
12, I-29 and IV-4; Fig.1) were previously tested for
the gelsolin mutation and had the same mutation'. It
is reasonable to presume that the other five patients
in this present case series have the same disease and
mutation based on their clinical findings.

In relation to CCT, the expected result would be an
increase of its values due to the characteristic deposits
of amyloid in the corneal stroma. However we found no
significant change in CCT in these patients and no cor-
relation with other parameters.

All the patients showed alterations in the corneal
biomechanics (CH and CRF) in one or both eyes. The
diminished CH and CRF seemed to be best correlated
with the clinical picture of punctate keratopathy and
abnormal Schirmer test, and not with the abnormal
corneal deposits that were symmetrical in all the cas-
es. We found no other studies about the corneal bio-
mechanics in FAF patients in the literature. Therefore, it
would be necessary to evaluate a larger number of FAF
patients to be able to draw valid conclusions.

FAF patients often present with ophthalmological
disturbances in the third or fourth decades of life and
progression is typically slow®. All the cases described
here had findings suggestive of corneal lattice dystrophy,
which is the primary abnormality found in FAF'. They
had also varying degrees of dry eye syndrome. There
is no specific treatment indicated for FAF at this time.
Management of these cases involves the symptomatic
treatment of dry eye syndrome and penetrating kerato-
plasty in the later stages if visual acuity is poor?.
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Fig. 5 Retroillumination of the right cornea
of patient 3 showing diffuse lattice corneal
dystrophy.

r

| .

Fig. 6 Retroillumination of the right cornea
of patient 6 showing diffuse lattice corneal
dystrophy.
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ABSTRACT

Introduction: Topiramate is an anticonvulsant drug
used to treat epilepsy. It is also approved for, and now
most frequently prescribed for, the prevention of mi-
graines. A serious but not often discussed side effect of
the drug is the development of acute myopia and acute
angle-closure glaucoma in the early stage of therapy.

Case report: A 45-year-old woman presented at
the emergency department with bilateral blurred vision
two weeks after beginning topiramate therapy for the
prevention of migraines. Ophthalmological evaluation
revealed a BCVA of 20/25 OU with -3,75 D OD and
-4,50 D 0S. Intraocular pressures were 30 mmHg OD
and 42 mmHg OS. Biomicroscopy showed shallow
anterior chambers and gonioscopy revealed closed
angles bilaterally. She also performed an anterior seg-
ment exam with Pentacam® that showed anterior dis-
placement of the lens-iris diaphragm with consequent
narrow angles OU. The symptoms and clinical findings
resolved completely upon cessation of topiramate
and treatment with topic antiglaucoma drugs. Ante-
rior chamber parameters and central corneal thickness
were documented by Pentacam®.

Conclusions: Topiramate use may cause acute
angle-closure glaucoma and myopia, which are revers-
ible upon discontinuation of the drug. Visual outcome
is usually good and the episode resolves within a few
weeks. Physicians should recognize this condition
educating patients about these serious adverse effects
and promoting ophthalmological screening prior to
prescribing topiramate.

Key-words: Angle-closure glaucoma; Acute myo-
pia; Pentacam; Intraocular pressure; Topiramate.

RESUMO

Introducao: O topiramato é um anticonvulsivante
destinado a tratar a epilepsia. Também estd aprovado
na prevengao da enxaqueca, sendo muitas vezes pre-
scrito com este objectivo. Um efeito adverso grave e

Correspondéncia:

Maria Manuela Rebelo Amorim

Avenida Dr. Domingos Caetano de Sousa n°® 364, 3° Esq.
4520 - 212 Santa Maria da Feira, Portugal

E-mail: mm.amorim@sapo.pt

Os autores declaram no haver qualquer interesse

financeiro neste trabalho.

nem sempre discutido é o desenvolvimento de miopia
aguda e glaucoma de angulo fechado nas fases iniciais
do tratamento.

Caso clinico: Mulher de 45 anos, recorreu ao
servigo de urgéncia por visdo turva bilateral, 2 sema-
nas apos o inicio de terapéutica com topiramato para
a prevengdo de enxaqueca. O exame oftalmoldgico
revelou acuidades visuais de 20/25 OU com cor-
reccao de -3,75Dno OD e -4,50 D no OE. As pressoes
intra-oculares eram de 30 mmHg no OD e 42 mmHg
no OE. A biomicroscopia mostrou cdmaras anteriores
baixas (rasas) e a gonioscopia revelou angulos fecha-
dos bilateralmente. Foi também realizado estudo do
segmento anterior com o Pentacam® que mostrou um
deslocamento anterior do diafragma iris-cristalino com
consequentes angulos fechados em ODE. Os sintomas
g achados clinicos reverteram-se completamente ap6s
cessacdo do medicamento topiramato e tratamento
com anti-glaucomatosos tépicos. Os pardmetros da
camara anterior e a espessura central da cornea foram
documentados pelo Pentacam®.

Conclusdes: O uso de topiramato pode causar
glaucoma de angulo fechado e miopia que sao rever-
siveis com a suspensdo do farmaco. O progndstico
visual é geralmente bom e o episodio resolve-se em
algumas semanas quando o diagndstico é feito pronta-
mente. Porém, a administragao de topiramato deveria
ser sequida de informagdo aos pacientes quanto aos
efeitos adversos além de completo exame oftalmoldgi-
CO prévio.

Palavras-chave: Glaucoma de angulo fechado;
Miopia aguda; Pentacam; Pressdo intra-ocular; Topi-
ramato.

INTRODUCAO

0 topiramato (Topamax®) é um farmaco anticon-
vulsivante que tem sido prescrito com muita frequén-
cia em todo 0 mundo', Além da sua agdo primaria no
tratamento da epilepsia, este monossacarideo derivado
das sulfas foi também aprovado pelo FDA (Food and
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Drug Administration) para uso na profilaxia da enx-
aqueca, sendo muitas vezes prescrito com este objec-
tivo?. Outras situagdes em que este farmaco tem sido
muito utilizado sdo a depressao e a dor neuropatica.
Recentemente tem ganho popularidade como agente
redutor do peso™.

Acredita-se que o topiramato exerce a sua fungao
a0 bloguear os canais de calcio e sodio voltagem-de-
pendentes do receptor GABA-A, potencializando GABA
(GABA é predominantemente um neurotransmissor
inibitorio) e bloqueando a ativacdo dos receptores
excitatorios do glutamato. E também um inibidor da
anidrase carbonica®.

Alguns dos efeitos adversos mais comuns que
poderao decorrer da utilizacdo deste farmaco (>10%)
sao parestesias, dor abdominal, nauseas, sonoléncia,
diminuigdo da capacidade de concentragdo e memoaria,
anorexia, perda de peso e perturbagao do discurso”.

Mais raramente, tem sido atribuido ao uso desta
medicagdo, uma sindrome ocular grave caracterizado
por miopia transitoria e glaucoma agudo de angulo
fechado®. Caso ndo seja detectado precocemente,
este acontecimento poderd ter efeitos deletérios irre-
versiveis na funcao visual.

0 glaucoma secundario de angulo fechado pode
ser consequéncia de vdrias situagoes clinicas e nem
sempre é facil a identificagdo do processo fisiopa-
toldgico subjacente. Sendo que uma das possiveis
causas para este tipo de glaucoma é a terapéutica oral
com topiramato, a obtengdo de uma historia clinica
detalhada é crucial nestes casos.

Dada a raridade da sua ocorréncia, os autores pre-
tendem mostrar as alteragGes do segmento anterior
documentadas com Pentacam® (espessura central
da comnea, volume, angulo e profundidade da camara
anterior) em uma paciente que desenvolveu quadro de
glaucoma de angulo fechado e miopia aguda bilateral
ap0s o uso de topiramato.

Caso Clinico

Doente do sexo feminino, 45 anos, caucasiana,
que recorreu ao Servigo de Urgéncia (SU) do CHEDV
por visdo turva bilateral, queixando-se também de
cefaleia intensa e dor ocular bilateral, com cerca de
24 horas de evolugdo. Em relagdo aos antecedentes
pessoais referiu diabetes mellitus tipo 2 medicada
com metformina 1000 mg/dia, sindrome depressivo
medicado com escitalopram 10 mg/dia e crises de
enxaqueca frequentes, para as quais tinha iniciado
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terap@utica profilatica oral com topiramato 25 mg/dia
ha cerca de duas semanas.

Ao exame oftalmoldgico, apresentava acuidades
visuais de 20/25 em ambos os olhos, com correcgao
esférica de -3,50 D no 0D e -4,50 D no OE. A doente
referiu nunca ter usado correccao 6ptica anteriormente.
A biomicroscopia, apresentava camaras anteriores
(CA) rasas, sem reaccdo inflamatoria e cérneas trans-
parentes em ambos o0s olhos (Fig.1). A gonioscopia
revelou angulos iridocorneanos fechados (grau 0-1 da
classificacdo de Shaffer) em todos os quadrantes bi-
lateralmente (Fig. 2). As pressoes intra-oculares (P10)
foram 30 mmHg em OD e 42 mmHg em OE. A fun-
doscopia ndo revelou alteragoes relevantes.

Tendo em conta a historia clinica, o exame oftal-
moldgico e uma apresentacdo bilateral numa doente
jovem, o diagnostico provavel de glaucoma agudo de
angulo fechado e miopia transitoria secundaria ao uso
do topiramato, motivou a imediata suspensao desse
farmaco.

Fig. 1 - Biomicroscopia que revela CA baixa e
cornea transparente no OD

Fig. 2 Angulo iridocorneano fechado na
gonioscopia do OD.
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A paciente iniciou tratamento com acetazolami-
da oral 500 mg e timolol 0,5% topico, tendo a PIO
descido para 24 mmHg no 0D e 26 mmHg no OE,
ap6s uma hora do inicio do tratamento. A doente foi
medicada para o domicilio com brimonidina 0,2%
topica 2id em ODE.

Também foi realizada avaliagdo do segmento ante-
rior com o Pentacam® a qual revelou um deslocamen-
to anterior do diafragma iris-cristalino e consequentes
angulos estreitos (Figs. 3a e 3b). A espessura central
da cornea (ECC) evidenciou 493 um em 0D e 499 um
em OE. O volume, angulo e profundidade da CA foram, Fig. 4 - Biomicroscopia que revela CA profunda
respectivamente, 95 mma3, 26° e 2,06 mmno OD e 88 16 OD.
mm3, 27,2° ¢ 2,01 mm em OE.

Ap6s 3 dias do episodio agudo, as queixas de dor
ocular tinham desaparecido, as CA estavam mais pro-
fundas em ambos os olhos € a PIO era de 20 mmHg
em ODE (com brimonidina 0,2% tdpica 2id). Ao 15°
dia, a doente apresentava acuidades visuais de 20/20
sem correcgdo em ambos 0s olhos. A biomicroscopia
mostrava CA profundas (Fig. 4) e a gonioscopia revela-
va angulos abertos (grau 4 da classificacdo de Shaffer)
(Fig. 5) bilateralmente. As PIO foram de 16 mmHg no
0D e 15 mmHg no OE (com brimonidina 0,2% tdpica
12/12hs). A fundoscopia direta ndo revelou alteragoes
na escavagao dos nervo Opticos bilateralmente. Foi
entdo suspensa a terapéutica anti-hipertensora ocular, T, 5 - Azl fedacemanne e 5
nao tendo ocorrido aumento significativo da PI0. gonioscopia do OD.

OCULUS - PENTACAM OCULUS - PENTACAM

Figs. 3a e 3b - Deslocamento anterior do diafragma fris-cristalino e angulos estreitos evidenciados no
Pentacam”. Fig. 3a: olho direito; Fig. 3b: olho esquerdo.
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OCULUS - PENTACAM

Apés cerca de um més da crise aguda, a pa-
ciente realizou nova avaliagdo do segmento anterior
com o Pentacam® a qual revelou CA mais profundas
g, portanto, o retorno ao posicionamento normal do
diafragma fris-cristalino (Figs. 6a e 6b). De facto, o
volume, angulo e profundidade da CA passaram a, re-
spectivamente, 168 mm3, 39,2° ¢ 3,01 mmno OD e
167 mm3, 39,3° € 3,056 mm no OE. A ECC foi de 473
umno 0D e 475 um no OE.

Discussao

A miopia aguda e o glaucoma agudo de angulo
fechado bilateral sdo considerados efeitos adversos
graves do uso do topiramato. A grande maioria dos
casos descritos ocorreu em doentes do sexo femi-
nino (até 89%), havendo também casos descritos em
criangas" 01,

Os pacientes que desenvolvem esta sindrome
ocular queixam-se de diminuicdo da acuidade visual
stbita e bilateral, dor ocular bilateral e cefaleias, ha-
bitualmente durante o primeiro més de tratamento. 0s
achados oculares sdo tipicamente bilaterais e incluem
um desvio midpico agudo (frequentemente > 6 D),
diminuigao da profundidade da camara anterior com
deslocamento anterior do diafragma iris-cristalino,
edema microcistico da cornea, PIO elevada (40-70
mmHg), dngulos camerulares fechados e um desco-
lamento/efusdo cilio-coroideia’>’.

De fato, no caso clinico apresentado, quase
todos estes sintomas e sinais estavam presentes
e puderam ser documentados. A natureza bilateral
desta forma de glaucoma de angulo fechado deve

OCULUS - PENTACAM

alertar 0 médico para a possibilidade de uma res-
posta idiossincratica ao topiramato.

0 mecanismo fisiopatoldgico exacto desta sin-
drome € ainda controverso, mas acredita-se que seja
causado por uma efusao cilio-coroidéia, que leva ao
relaxamento das zonulas e consequente desloca-
mento anterior do complexo firis-cristalino’*"9. Este
processo origina uma diminuigdo da profundidade da
camara anterior, que conduz a um maior poder refrac-
tivo e a um estreitamento do angulo camerular. Al-
guns autores sugerem ainda que a miopizacdo aguda
possa estar relacionada com o edema do cristalino e
0 espasmo acomodativo®.

No caso descrito, fica notorio através do
Pentacam®o deslocamento anterior do diafragma iris-
cristalino e o estreitamento do angulo na crise aguda.
Observa-se também um aparente aumento do volume
do cristalino quando comparado com 0 seguimento
ap6s um més, o que corrobora com as opinioes de
alguns autores.

Apesar da sua raridade, outros farmacos derivados
das sulfas poderao causar glaucoma agudo de angulo
fechado através de mecanismo fisiopatoldgico semel-
hante, tendo sido descritos casos com a acetazolamida,
hidroclorotiazida, sulfametoxazol e inibidores selectivos
da recaptagdo da serotonina?3'°.

Tal como documentado neste caso, 0 quadro
clinico destes doentes é geralmente reversivel, se di-
agnosticado precocemente e houver descontinuagao
imediata do farmaco.

Figs. 6a e 6b - Posicionamento normal do diafragma iris-cristalino e angulos de amplitude normal
evidenciados no Pentacam®. Fig. 6a: olho direito; Fig. 6b: olho esquerdo.
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Além da suspensdo do topiramato, é necessario o tratamento médico com anti-
glaucomatosos orais e topicos para a diminuicdo da PIO. Uma cicloplegia agressiva
também é aconselhada, uma vez que ajuda a aprofundar a camara anterior e a aliviar a
crise aguda. O glaucoma geralmente resolve em 1 a 2 dias com o tratamento médico
g a miopia entre 1 a 2 semanas com a descontinuagao do topiramato7. Uma vez que
0 glaucoma agudo nestes casos ndo é causado por bloqueio pupilar, as iridotomias
periféricas e 0s midticos sao, portanto, ineficazes para o tratamento podendo até,
agravar o quadro clinico®*1011,

Devido a crescente popularidade do topiramato no tratamento de vérias doengas,
¢ fundamental que os médicos que prescrevem este farmaco estejam cientes dos
seus efeitos adversos e alertem 0s seus pacientes quanto a necessidade de procu-
rar avaliagdo oftalmoldgica rapidamente em caso de alteracdo visual aguda ou dor
ocular principalmente no inicio do tratamento. Exame oftalmoldgico poderia ser in-
dicado aos pacientes antes do tratamento com topiramax para evitar o uso do medi-
camento em pacientes com prévio glaucoma ou cdmaras anteriores rasas. Também
fica evidente que médicos oftalmologistas devam estar atentos aos medicamentos
sistémicos que podem causar alteragoes oftalmoldgicas promovendo uma anamnese
minuciosa desde o primeiro contato com o paciente.

1. Marcon IM, Nunes CM, Taicher PH, Taicher F, Bergamini C, Thorell MR. Topiramato
versus glaucoma agudo de dngulo fechado. Rev Bras Oftalmol 2008; 67(1): 39-41

2. Medeiros FA, Zhang XY, Bernd AS, Weinreb RN. Angle closure glaucoma associated
with ciliary body detachment in patients using topiramate. Arch Ophthalmol 2003; 121(2):
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cunddrio ao uso de topiramato: relato de caso. Arq Bras Oftalmol 2007 Jan-Feb; 70(1):
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Resumen

Paciente de 79 afos de edad, con antecedentes
desde 2002 de carcinoma pulmonar a células pequenas.
Tratada con quimioterapia estandar y de rescate. En 2005
presentd disminucion de la vision en OD .En el fondo de
0j0 reveld dos masas coroideas con liquido subretinal.

Por la ausencia de progresion del tumor, duda en
el diagnostico inicial, se indico biopsia aspirativa con
aguja fina (PAAF). La PAAF mostro caracteristicas celu-
lares de un carcinoma neuroendocrino de bajo grado.

El paciente fue tratado placa de rutenio 106. En
el iltimo seguimiento, la agudeza visual mejor y se
redujeron las tumores coroideas.

Abstract

A 79year old female patient with a history of a small
cell lung carcinoma since 2002. Treated with standard
and rescue chemotherapy. In 2005 showed decreased
of acuity vision in RE. The fundus examination revealed
two choroidal mass with subretinal fluid.

Because the absence of tumor progression and
doubt on the original diagnosis, was indicating fine
needle aspiration biopsy (FNAB). The FNAB showed
cellular characteristics of a low-grade neuroendocrine
carcinoma.

The patient was treated with a plaque of ruthenium 106.

At the last follow-up, improved acuity vision and
reduced the choroidal tumors.

Case report

A 79 year old female patient presented to the Cole
Eye Institute in May of 2005 after reporting worsening
vision OD. Visual acuity was 20/400 OD. Fundus exa-
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mination at this time revealed two choroidal masses
(Figure 1). The larger lesion, located off the supero-
temporal arcade was 13 x 12 mm in basal diameter,
4.5 mm in height, and had loculated sub-retinal fluid
with retinal pigment epithelium changes at the mar-
gins. She had been treated for disseminated small cell
lung carcinoma since 2002. Standard chemotherapy
consisting of carboplatin and etoposide was initiated
with no radiologic response. Patient subsequently se-
veral line of salvage chemotherapy including, topote-
can, paclitaxel with no radiologic response.

The absence of tumor progression cast doubt on
the original diagnosis of small cell carcinoma: sug-
gesting instead, a carcinoid tumor. It was elected to
proceed with transvitreal fine needle aspiration biopsy
(FNAB) using 25G needle (Figure 2) and to obtain all
available prior histopathology materials for compa-
rison. The latter included oophorectomy specimens
containing metastases. The FNAB yielded a cellular
and relatively monomorphic sample consisting of
mostly individual cells. The cells had bland nuclei
with granular chromatin, often eccentrically placed in
a moderate amount of cytoplasm (Fig 3). The cellular
features were characteristic of a low grade neuroen-
docrine carcinoma such as carcinoid tumor. Cellular
features of small cell carcinoma were not identified.
The prior ovarian specimens also contained carcinoid
tumor (Figure 4). The patient underwent plaque ra-
diotherapy using ruthenium 106. The patient also be-
gan treatment with octreotide in August of 2005 and
with partial resolution of chronic abdominal pain and
nausea. At last follow-up, the patient’s visual acuity
had improved to 20/200 and fundus exam showed
resolution of sub-retinal fluid and reduction in lesion
height to 3.4 mm. The patient died in February, 2006,
after a progressive decline in health.



Figure 1. Fundus photograph showing two
amelanotic choroidal masses suggestive
of metastases.

Figure 2. Fundus appearance one day after
transvitreal fine needle aspiration biopsy using
25G needle. There was minimal vitreous and
subretinal hemorrhage. Note that the biopsy site
(arrow) is plugged with a retinal hemorrhage.

Figure 3. The choroidal aspirate sample has
cellular features characteristic of carcinoid
tumor. Note the individual cell pattern,
eccentric nuclei, and granular chromatin.
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Figure 4. The ovarian tissue specimens well
illustrate the histologic features of a low grade
neuroendocrine carcinoma. In this case, a
metastatic carcinoid tumor. The cells are
arranged in nests and cords. A moderate amount
of eosinophilic cytoplasm surrounds relatively
uniform nuclei with granular chromatin. Many
of the tumor cells have eccentric nuclei and a
plasmacytoid appearance. Note the absence of
necrosis and mitoses.

Discussion

Carcinoid tumors are indolent, slow growing tumors
tumors of neuroendocrine origin arising from entero-
chromaffin cell." The most common site for carcinoid
tumor is the gastrointestinal tract (67%) followed by
the tracheobronchopulmonary complex (25%)." Car-
cinoid syndrome, characterized by episodic flushing,
diarrhea, and less commonly abdominal pain and/or
bronchospasm, is much more common with midgut
carcinoids (87%) than foregut carcinoids (9%).2

Carcinoid tumors are a rare cause of choroidal me-
tastases. In a series of 410 patients with uveal metas-
tases spanning nearly 20 years at Wills Eye Hospital,
only 9 patients (2.2%) had carcinoid as the primary
tumor. Five of the nine had no previous history of car-
cinoid tumor, and the primary carcinoid tumor was
located in the bronchus in seven patients.® The only
curative treatment for localized carcinoid is surgical
excision. 2 Once carcinoid has metastasized beyond
regional lymph nodes, somatostatin analogs are used
to prolong survival and decrease symptoms.?

Fine needle aspiration biopsy is a technique that
was described more than 100 years ago and has been
used to obtain cytological specimen from neoplasies.
The first report of FNAB in a solid intraocular tumor was
by Jakobiec in 1979.4 At the beginning, it was thought
that this technique produced seeding of tumoral cells in
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the needle tract or it lead to significant intraocular complications. Nowadays, FNAB is
considered as a safe technique and thus it has been used in more than 200000 cases
with a needle of 25G or lesser diameter, without detectable seeding from the tumor.®
With the use of immunohistochemistry, fluorescent in situ hybridization (FISH), and
molecular analysis, the indications of FNAB in ophthalmic oncology has expanded
beyond diagnostic considerations to include tumor prognostication. &%

Factors such as type of tumor; size and location, associated retinal detachment,
and clarity of the media; have to be taken into account when planning the approach.

In the case of iris lesions the entry is through the anterior chamber. Posterior
segment tumors can be biopsied transvitreally or trans-sclerally. Pars plana transvi-
treal FNA is best suited for tumors associated with minimal subretinal fluid. A 22 or
25 gauge needle is passed through the vitreous via a sclerotomy 1800 away under
indirect ophthalmolscopy. Subretinal tumors with bullous retinal detachment may be
approached trans-sclerally. A 3-mm square scleral flap to a depth of approximately
80% is dissected near the equator. A small scratch down incision is created in the
scleral bed and the choroid is cauterized to control bleeding. The needle is inserted
through the cauterized choroid and directed tangentially through the subretinal space
into the subretinal tumor.

The most frequent complications are local vitreal and intra-retinal hemorrhage at
the biopsy site. &% The hemorrhage is controlled by gentle pressure on the globe. The
hemorrhages typically clear within a few weeks. The retinal breaks created when a su-
bretinal tumor is biopsied transvitreally almost never lead to rhegmatogenous retinal
detachment. These breaks are sealed by the blood clot at the biopsy site.

The vast majority of uveal tumors can be diagnosed based on clinical examina-
tion and ocular imaging studies, which preclude diagnostic ocular FNAB. Qverall,
diagnostic accuracy of ocular FNAB is high but limited cellularity can compromise
the diagnostic potential of ocular aspirate samples. However, negative cytologic
diagnosis of malignancy should not be considered unequivocal proof that an in-
traocular malignancy does not exist.
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Cancer 2003;97:934-59.
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3. Harbour JW, De Potter P, Shields CL, Shileds JA. Uveal metastasis from carcinoid
tumor. Clinical observations in nine cases. Ophthalmology 1994:101:1084-90.

4. Jakobiec FA, Coleman DJ, Chattock A, Smith M. Ulirasonically guided nee-
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Celulas Madre en Oftalmologia sz
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El conocimiento de las células madre, o stem cells
por su denominacion en inglés, representa uno de los
hitos mas importantes dentro del campo de la inves-
tigacion bioldgica de las ultimas dos décadas. Los
primeros conceptos se generaron a principios del siglo
XX'y se consolidaron mediante trabajos en pacientes a
quienes se realizo transplante de medula 6sea. La pri-
mera evidencia clinica de stem cells surgié en 1960,
momento en que se caracterizaron células madre he-
matopoyéticas de la medula 6sea de ratones.

Las células madre son células indiferenciadas que
tienen la capacidad de autorrenovarse, mediante division
celular indefinida, y de diferenciarse a otros tipos celu-
lares. Estas particularidades actuan como estimulo para la
investigacion en materia de medicina regenerativa. Uno de
los principales objetivos de la terapia celular es el empleo
de células madre, embrionarias o adultas, origntando su
diferenciacion hacia tipos tisulares especificos, para reem-
plazar o reparar otros tejidos lesionados o destruidos. Los
avances de la bioingenieria y los nuevos biomateriales de
soporte proveen a la medicina de inmejorables posibili-
dades para producir el tejido deseado en el laboratorio y
utilizarlo en la reparacion del 6rgano lesionado. Esta al-
ternativa terapéutica tuvo sus aplicaciones pioneras en el
area de la hematologia a partir del uso de células madre
del cordon umbilical en el tratamiento de las leucemias. A
partir de ese momento su investigacion y aplicacion se han
extendido a otras dreas que incluyen a la oftalmologia.

Este libro esta dividido en 3 secciones. La primera
se refiere a los aspectos basicos, necesarios para com-
prender el mecanismo de funcionamiento de las células
madre, su fisiologia y clasificacion. La segunda parte esta
dedicada a las aplicaciones clinicas y quirdrgicas de las
stem cells dentro de la oftalmologia, en la cual se describe
el uso actual de las mismas y sus recientes descubrimien-
tos eninvestigaciones de nuestra especialidad. Finalmente
la dltima seccion se refiere a las perspectivas futuras de
tratamientos oftalmoldgicos con el empleo de stem cells.
Cada una de estas secciones consta de varios capitulos,
gscritos por colegas nacionales y extranjeros de relevante
experiencia en el tema, quienes vuelcan en estas paginas
sus recientes trabajos y descubrimientos.

Esta dirigido al oftalm6logo general con inquietudes
en este tema de gran actualidad y enormes perspectivas

Células madre en Oftalmologia

Principios, aplicaciones
¥ perspectivas a futuro

en un futuro cercano. Las células madre ya salieron del
laboratorio y hoy constituyen una realidad que esta entre
nosotros. Es un libro para que el oftalmdlogo se actualice
y tenga una clara perspectiva de lo que vendrd, indepen-
dientemente de la rama de la oftalmologia a la cual este
dedicado. Es muy importante remarcar que “Células Ma-
dre en Oftalmologia” es el primer libro de nuestra profesion
en este tema a nivel mundial. Recién termina de editarse
en esparol, pero estamos en el proceso de traduccion al
inglés y al portugués para que sea difundido en casi todo
el mundo como pionero en la materia.

Dentro de la oftalmologia, las células madre mas
estudiadas han sido las del epitelio de la cornea ubica-
das en el limbo esclerocorneal. La facilidad de su acceso
ha permitido que sean la fuente de muchos procedimien-
tos de injertos limbares en deficiencias totales uni o bi-
|aterales por distintas patologias de la superficie ocular.
Actualmente se realizan expansiones in vitro sobre difer-
entes sustratos y luego se transplantan siguiendo difer-
entes técnicas con resultados satisfactorios. También se
gstan estudiando stem cells de la retina humana adulta,
donde se las ha encontrado en la zona ciliar marginal,
en el epitelio pigmentario de la retina y en el epitelio
ciliar no pigmentario. Mas adn, existen al menos cuatro
posibles sitios de tratamiento con células madre para el
glaucoma, que son el trabeculado, las células ganglion-
ares de la retina, el nervio Optico y el nucleo geniculado
lateral. Por ultimo, también existen trabajos donde se
estudia la regeneracion del cristalino a través de posibles
stem cells ubicadas dentro de su epitelio y responsables
de la proliferacion y crecimiento del mismo.

Las recientes investigaciones estan dirigidas a con-
seguir marcadores especificos de stem cells que faciliten
su aislamiento y obtencion, como primer paso para iniciar
tratamientos regenerativos. Agradezco el apoyo del servi-
cio de Ingenierfa Celular y Cultivos de Tejidos del Bascom
Palmer Eye Institute de USA y de PAGSOS, grupo pana-
mericano de estudio de la superficie ocular, como soporte
necesario a la hora de realizar los trabajos de laboratorio.

Las perspectivas futuras en cuanto a la medicina re-
generativa tienen una relevancia mayor y sumamente
importante, anticipando la apertura de nuevos horizontes
terapéuticos cuyos resultados promisorios seran palpables
a diario en un futuro cercano.
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Certificado de
Entrenamiento Tecnico
y Cientifico en Bancos
de Ojos
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Representantes de Bancos de Ojos

La Asociacion Pan Americana de Bancos de Ojos (APABO) llevd a cabo del
20 al 28 de Agosto de 2010, en Medellin Colombia, el ya tradicional “Curso
Internacional Certificado de Entrenamiento Técnico y Cientifico en Ban-
cos de 0jos” que reunid a representantes de bancos de ojos de nueve paises
de habla hispana.

El grupo inscrito en este Xl curso, estuvo conformado por diez médicos oftalmal-
0gos y diez técnicos de los siguientes paises latinoamericanos en los que ya existe 0
se estan formando Bancos de Ojos: Guatemala, México, Panamd, Venezuela, Colom-
bia, Perd, Ecuador, Paraguay y Uruguay.

Durante una jornada de 11 horas diarias, en el lapso de 8 dias, los 20 profesionales
recibieron orientacion integra, teorico-practica en todos los aspectos técnicos, cienti-
ficos, administrativos, legales y éticos de los Bancos de 0jos y trasplante de cornea.
Las conferencias fueron dictadas por 11 prestigiosos ponentes provenientes de Bra-
sil, Estados Unidos, Colombia, México y Costa Rica, todos ellos especialistas de
trayectoria reconocida en el drea y que contribuyeron a la calidad y éxito del evento.

Este modelo de entrenamiento ha ganado el apoyo y el reconocimiento de la co-
munidad oftalmoldgica internacional, ya que este curso es de suma importancia para el
desarrollo de actividades relacionadas con la donacion y el trasplante de cornea a lo largo
de América y por tanto, conforme mas profesionales han sido certificados por la APABO,



Diciembre 2010

Pan-American Association of Eye Banks

Pan-American Association of Eve Banks ,ﬁ

Asociacion Pan Americana de Bancos de Ojos APABO 201 0
Associacio Pan Americana de Bancos de Olhos , f—

ha sido posible aumentar el nimero de donantes y mejorar
la calidad del tejido captado, procesado y disponible para
trasplante, garantizando mayor seguridad para el cirujano
y para el paciente.

EI XII Curso Internacional APABO de habla hispana
fue organizado y coordinado por el doctor Mark J, Man-
nis MD, Presidente de APABO, la Dra. Luciene Barbosa
de Sousa, Vicepresidente y Lina Maria Lopez, Directora
Ejecutiva para APABO Hispanoamérica.

Los Bancos de Ojos interesados en formar parte
de la APABO pueden obtener informacion en la pa-
gina Web www.apaboeyebanks.org o contactando
a Lina Maria L6pez a través del correo apabo.his-
panoamerica@gmail.com y solicitando un formulario
de membresia.

Los médicos también son invitados a participar
como miembros de la organizacion. Los beneficios
para ellos incluyen:

1. Entrenamiento y Certificacion en Bancos de
0Ojos APABO.

2. Participacion en el simposio de Bancos de
Ojos a llevarse a cabo durante la Academia Ameri-
cana de Oftalmologia.

3. Serdn considerados para programas de sumi-
nistro de tejidos con Bancos de Ojos en los Estados
Unidos miembros de la APABO.

4. Asesoria telefonica, a través de correo elec-
trénico, o0 ambas para solucion de problemas rela-
cionados con Bancos de 0jos.

Aln més importante, los Bancos de 0jos miem-
bros estrechan lazos, comparten experiencias, so-
lucionan problemas y plantean retos en comin con
toda Latinoamérica, lo que brinda la oportunidad de
ayudarnos mutuamente para lograr con éxito el de-
sarrollo de programas de donacion y distribucion de
tejidos para trasplante.

Los invitamos a convertirte en miembros de
la APABO!!
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A new generation proud to be
“Pan-American”

Ata recent meeting, a colleague in his sixties said he barely knew the people
at a social reception. His comment was: “There are so many new faces; | have a
hard time keeping up”. And my answer was: “Isn’t that wonderful?”

| have many other words to describe my personal feelings when it comes to
this new generation of proud Pan-American Ophthalmologists that have become
more and more active in the PAAQ. | think of words such as energizing, action
driven, interested, willing to serve, and eager to collaborate. And how can any
organization let a prime rough material of this quality go to waste?

After 7 years of Curso de Liderazgo (Leadership Development Course), it is
clear that the PAAO has undertaken the challenge to identify and prepare almost
100 Pan-American colleagues to take leadership positions in their nominating
organizations and even in the PAAO itself. Aimost all national societies and sev-
eral sub-specialty societies have nominated participants that, in return, have
carried out helpful projects to benefit their nominating societies. This 1 year
“curso” cycle has allowed young and mid career ophthalmologists to show their
creativity and ability to identify the needs of their respective nominating society
and anonymously work to improve our profession.

As Ophthalmology is continuing to face new challenges related to patient
care and reimbursement, professional advocacy and certification; we are often
reminded that the work load is infinitely lighter when it is shared. And as for shar-
ing, we need to be reminded of our industry partners that have supported and
believed in the potential of this young generation.

The 8th Curso de Liderazgo class started its journey in Chicago last month.
They will be facing high expectations to continue the success obtained by their
predecessors and join the ranks of Pan American Ophthalmologists proud of
whom they are, and believe that through participation, we can accomplish so
much more.

Zelia M Correa, MD, PhD
Director, PAAQ Curso de Liderazgo
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Uma nova geracao de
Pan-Americanos com orgulho

Em um congresso recente, um colega dos seus 60 anos me disse que mal
conhecia as pessoas que estavam numa recepgao (tipo coquetel). O comentario
dele foi: “Existem tantas caras novas, esta dificil me manter atualizado”. E a
minha resposta foi: “Isso ndo é maravilhoso?”

Eu tenho muitas outras palavras para descrever 0s meus sentimentos quando
se refere a essa nova geragdo de Oftalmologistas Pan-Americanos orgulhosos de
sua origem. Penso em palavras como enérgicos, ativos, interessados, prontos
para server, e ansiosos para colaborar. E como pode uma organizagdo desprezar
uma material prima de tal qualidade?

Depois de 7 anos de Curso de Liderancas, esta claro que a PAAQ assumiu o
desafio de identificar e preparar quase 100 colegas panamericanos para assum-
irem posicoes de lideranga nas sociedades que 0s nomearam, € na propria PAAQ.
Quase todas as sociedades nacionais e varias sociedades de sub-especialidade
ja nomearam participantes que, em retorno, executaram projetos que ajudaram a
beneficiar as ue os nomearam. O curso com ciclo de 1 ano tem permitido a of-
talmologistas jovens e em meio de carreira mostrar sua criatividade e habilidade
de identificar as necessidades das respectivas sociedades que 0S nomearam e
trabalhar de maneira anonima para melhorar a nossa profissao.

Com a oftalmologia confrontando continuamente novos desafios relaciona-
dos a atendimento de pacientes e honorarios, defesa e certificagdo profissional;
nds frequentemente somos lembrados que a carga de trabalho é infinitamente
mais leve quando é dividida. E quanto a divider, nds temos que nos lembrar
dos parceiros da industria que tem apoiado e acreditado no potencial da nova
geragao.

A 8a. turma do Curso de Liderangas da PAAO iniciou a sua jornada em Chi-
cago. Eles vao confrontar altas expectativas de continuar o sucesso obtido por
seus predecessores e se unir as fileiras de oftalmologistas panamericanos orgul-
hosos de suas origens e acreditam que através de participagdo, nds poderemos
realizar muito mais.

Zelia M Correa, MD, PhD
Diretora do Curso de Liderazgo da PAAQ
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CASE REPORT

David Pyott receives the Moacyr
E. Alvaro Medal in a recent
tri p to BraZiI David Pyott has received the Moacyr E. Alvaro Med-

al as a recognition for relevant services to the Brazilian
and Global Ophthalmology. The Medal is named after
one of the 3 founders of the Pan-American Associa-
tion of Ophthalmology known for inserting the Brazilian
Ophthalmology in the International scenario, and also
for being one of the inspiring leaders of Latin American
Ophthalmology in the 40s and 50s. The Medal has been
regularly granted since 1962 and is considered prob-
ably the highest and most prestigious award in Latin
American Ophthalmology.

The Medal is granted annually by the Federal Uni-
versity of Sao Paulo (UNIFESP) and Instituto da Visao
to an individual recognized worldwide for his/her con-
tributions to the specialty of Ophthalmology and is nor-
mally awarded to an Ophthalmologist. As of November
17th David Pyott is one of the very few medalists who is
not a physician, a rare but well deserved recognition to
him and to the transformation he so wisely conducted
in Allergan over the past 12 years.

1. From left to right: Prof. Michel Eid Farah, Presi-
dent of Insituto da Visao; Prof. Paulo Augusto de Arruda
Melo, President of Brazilian Council of Ophthalmol-
ogy; Prof. Denise de Freitas, Head of the Department
of Ophthalmology of Federal University of Sdo Paulo
(UNIFESP); David Pyott; Prof. Ana Luisa Hofling de
Lima, President elect Pan American Association of
Ophthalmology (2013-2015); Nelson Marques, Chair-
man Allergan Latin America and Chairman of the Pan
American Ophthalmological Foundation; Prof. Remo
Susanna, Head of the Department of Ophthalmology of
University of Sdo Paulo (USP), and Prof. Rubens Belfort
Mattos, past president of the Pan American Association
of Ophthalmology, President of SPDM, representing the
International Council of Ophthalmology.

2. David Pyott holding the Medal along with Prof.
Denise de Freitas, Head of the Department of Oph-
thalmology of the Federal University of Sdo Paulo
(UNIFESP) and Prof. Michel Eid Farah, President of
Instituto da Visao.

3. David Pyott s acceptance speech.
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Dr. Rafael Cordero Moreno
(1917-2010)

| Dr. Rafael Cordero Moreno fallecié en Caracas, Venezuela el dia
26 de Octubre de 2010 luego de una corta enfermedad.

El Dr. Cordero naci6 en un humilde hogar de San Carlos, Edo.
Cojedes, en Venezuela en 1917, siendo necesario trasladarse a la
ciudad de Valencia, Venezuela a concluir su bachillerato, pues en su
querido pueblo, al que siempre estuvo ligado, no existia la educacion
secundaria. Alli comenz6 su andar por el mundo para lograr los cono-
cimientos que luego compartio con todos sus alumnos y companeros
de profesion. Luego de obtener el grado de Medico en la Universidad
Central de Venezuela (UCV), hace residencia de Oftalmologia en la
Universidad de California y cursos de entrenamiento en Patologia
Ocular en San Francisco (Prof. Michael Hogan).

De regreso a Venezuela, ejerce la jefatura en el Servicio de Of-
talmologia del Hospital de Barquisimeto, Venezuela y fue Presidente
del Colegio de Médicos del Estado Lara. Después de cumplir con
una fructifera labor docente y asistencial, emigra a Caracas donde
ejerce como profesor de la Catedra de Oftalmologia de la UCV, Funda
el Laboratorio de Patologia Ocular de la UCV y Funda la Sociedad
Venezolana de Oftalmologia en 1953. Era Individuo de Numero de
la Academia Nacional de Medicina, realiza incontables trabajos en
publicaciones cientificas, dicta multiples conferencias y recibe innu-
merables reconocimientos a nivel mundial.

A nivel internacional, fue un gran lider en educacion y un pro-
motor del Panamericanismo. En 1972 dicto la Conferencia Magistral
American Journal of Ophthalmology (AJO) en el Congreso Panameri-
cano de Houston titulada “Etiologic Factors in Tropical Eye Diseases
(Factores Etioldgicos en las Enfermedades Tropicales)”. De 1979-
1981 fue Presidente de la Asociacion Pan Americana de Oftalmologia
(PAAO) — el tnico de Venezuela en a historia. En 1993 se le confiri
el premio A. Edward Maumenee por Servicios Extraordinarios.

Le sobreviven su esposa la Dra. Malaquita Cordero, su hija la
Dra. Beatriz (oftalmologo), Gisela, Rafael, y Alvaro Cordero, nietos,
amigos y e innumerables alumnos.

Que Dios lo tenga en la gloria!

J. Fernando Arévalo, MD FACS
Secretario Asociado de la Lengua Espafiola de la PAAQ

r. Rafael Cordero Moreno passed away in Caracas, Venezuela,
October 26, 2010, after a short illness.

Dr. Cordero was born in a humble dwelling in San Carlos, in the
state of Cojedes, in Venezuela in 1917. He had to move to the city of
Valencia, Venezuela to finish his bachelors degree because there were
no opportunities for secondary education in his beloved home town.
That was the beginning of his world travels and learning experiences
that he would later share with students and professional colleagues.
After earning his medical degree at the Central University of Venezuela
(UCV), he did his ophthalmology residency and additional training
courses in ocular pathology at the University of California, San Fran-
cisco (Prof. Michael Hogan).

Upon returning to Venezuela, he became head of the Department
of Ophthalmology at the Barquisimeto Hospital and was President of
the Medical College of Lara state. After a rich academic career he
moved to Caracas to become a professor at the UCV Ophthalmology
Department, founder of the UCV Ocular Pathology Laboratory, and
founder of the Venezuelan Society of Ophthalmology in 1953. He was
a member of the National Academy of Medicine, wrote innumerable
articles for scientific publications, gave hundreds of lectures and was
a world-renown ophthalmologist receiving numerous awards.

At the international level, he was a great educator and a staunch
supporter and promoter of Pan-Americanism. In 1972 he gave the
American Journal of Ophthalmology (AJO) Lecture at the Pan-Ame-
rican Congress in Houston titled “Etiologic Factors in Tropical Eye
Diseases”. From 1979 to 1981 he was President of the Pan-American
Association of Ophthalmology (PAAO) — the only Venezuelan to hold
the position. In 1993 he was given the A. Edward Maumenee Distin-
guished Services Medal.

He is survived by his wife Dr. Malaquita Cordero, his daughter Dr.
Beatriz (also an ophthalmologist), Gisela, Rafael, y Alvaro Cordero,
grandchildren, friends and countless students.

May he rest in peace.

J. Fernando Arévalo, MD FACS
PAAOQ Associate Secretary, Spanish Language Region
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TRAVATAN® Solucion Oftalmica esta indicado para la reduccion de la presion intraocular elevada (‘P-IO) b e ;

en pacientes con glaucoma de angulo abierto o con hipertension ocular que presentan intolerancia o - g . % b £+ & ;‘& v

cuya respuesta a otros medicamentos que reducen la PI0 es insuficiente (fallan en alcanzar la presion - 4 a e Uy ‘$ ¥
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Ha sido reportado que TRAVATAN® Solucion Oftalmica causa cambios en los tejidos pigmentados. Los - = : "‘1 ?

cambios mas frecuentemente reportados han sido el aumento de la pigmentacion del iris y del tejido ';.' L

periorbital (parpados) y el aumento de la pigmentacion y crecimiento de las pestaias. Estos cambios 1 :

pueden ser permanentes. ., ‘:
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