Manifestaciones de las colagenosis en las

estructuras oculares

Por la Dra. LEONOR MURIAS VAZQUEZ

Klemperer en 1950, hizo hincapié en el

peligro de que el término “enfermedad
colagena difusa” pudiese llegar a alcanzar a las
enfermedades con caracteristicas clinicas y
anatémicas, problematicas, dado el abuso que
de esta denominacion hacian algunos autores.
Basados en esto, y en el corto tiempo que a la
presentaciéon del trabajo se concede, es que
limitaremos nuestro estudio de las
manifestaciones oculares de las colagenosis a
aquellas aceptadas clasicamente, o sea, la
artritis reumatoidea, la fiebre reumatica, el
la dermatomiositis, la

lupus eritematoso,

esclerodermia, la periarteritis nodosa y la
purpura trombdtica trombocitopénica.

No obstante, considerando la extraordinaria
riqueza de manifestaciones oftalmolégicas de
los sindromes mucocutaneo-oculares (Reiter,
Behcet, y Stevens-Johnson) del sindrome de
Cogan y del sindrome de Sjogrem, haremos un
breve desglose de sus caracteristicas clinicas
en su condicion de colagenosis regionales.

En el ojo, los elementos del tejido conectivo
se hallan en el estroma de la cornea, el tejido
subepitelial de 1la conjuntiva, el tejido
episcleral, la esclerética, el estroma uveal, las
paredes de los vasos sanguineos y el sistema

septal del nervio 6ptico. Las alteraciones
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degenerativas en el reticulo de filtraciéon de
la camara anterior y su posible relaciéon
etiolégica con el glaucoma, nunca se han
mencionado con referencia a las colagenosis y,
por consiguiente, no se discutiran en este
trabajo.

Clasificaremos sistematicamente de acuerdo
oculares, las

con las estructuras

manifestaciones oftalmolégicas de las

colagenosis. (Véase cuadro No. 1.)

Capsula de Tenon y musculos

extraoculares

Las manifestaciones oftalmolégicas que de
estas estructuras encontramos en las diversas
colagenosis son las siguientes:

a) Tenonids. En la Fiebre reumatica ha
sido citada, y su génesis reumatica es a veces
indiscutible, a juzgar por la magnifica
respuesta al tratamiento de la afeccion general.
Dos

esclerotenonitis de

formas han sido referidas la
Rateau y la tenonitis-
miositis (de los musculos extrinsecos u 6culo-
orbitarios) de Rohler. Rarezas son estas formas
aisladas.

b) Inflamaciéon subaguda de los musculos
extraoculares con limitaciones de la motilidad

ocular en la dermatomiositis.

B.C.M.
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CUADRO No. 1

Clasicas afecciones a quienes se otorgara
condicion de colagenosis.
Klemperer (1942)

Enferjnedades que se han pretendido
englobar en el término de colagenosis. (a
discutir).

Colagenosis regionales (En especial

consideracion sus manifestaciones oculares).

e) Paralisis de los musculos extra-
oculares ocasionalmente pueden aparecer en la
periarteritis nodosa.

d) Oftalmoplejia externa, es una
complicaciéon relativamente frecuente en la

arteritis temporal.

e) Capsula de Tenon y miusculos ex-
traoculares se hallan implicados en la escleritis
reumatoidea, en cualquiera de sus tres

variantes, asociada a la artritis reumatoidea.

R.C. M.
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' Lupus eritematoso Dermatomiositis Fiebre

reumatica Artritis reumatoidea
Esclerodermia Periarteritis nodosa

Puarpura trombética trombocitopénica

Sarcoidosis?

Tromboangeitis obliterante Colitis ulcerosa
cronica Glomérulonefritis Intolerancias
medicamentosas Procesos de
incompatibilidad sanguinea *< Arteritis
temporal

Fibroelastosis sub-endocardica
Microangiopatias trombosantes Hialinosis
Paramieloidosis Enfermedad del suero Asma

malignizado

Sindrome de Gougerot-Sjogren
(Dacriosialoadenopatia atrofica)-
Sindrome de Behcet Sindrome de Reiter
Sindrome de Cogan Sindrome de Stevens-
Johnson o cctodermosis erosiva
pluriorificial (Rend)

Sindrome de Grignolo Enfermedad de

Takayashu

Parpados

En los parpados las manifestaciones de las
colagenosis pudieran resumirse asi:

a) Edema de los parpados y a veces
lesiones vesiculosas en el sindrome de
Stevens-J ohnson.

b) Edema, generalmente con eritema y
descamacion furfuracea, tomando ademas
los parpados, un tinte heliotropo.
(Dermatomiositis).

c) Bordes ciliares secos cubiertos con

finas y adherentes escamitas, tono vio-
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laceo de los parpados y ausencia de signos
inflamatorios que no obstante nos recuerdan
una blefaritis. Mas tarde el color violaceo
desaparece y las pestanas son destruidas. De
general la atrofia no produce retraccion de los
bordes palpebrales por lo que el ectropiéon no es
frecuente. (Lupus eritematoso Fig. 11).

d) Los parpados toman un aspecto como de
“cuero en la esclerodermia al igual que
determinadas areas de la piel del resto del

organismo-

Cristalino

En el cristalino solo se mencionan:

A) Catarata, como manifestacion se-
cundaria en el sindrome de Still-Chauffard o
artritis reumatoidea infantil.

B) Catarata de incidencia poco frecuente

en la esclerodermia.

Conjuntiva
Las

enfermedades colagenas pueden ser:

lesiones de la conjuntiva en las

a) Lesiones superficiales de la conjuntiva
epibulbar en la queratoconjuntivitis seca-
Con la biomicroscopia, previa tincion con rosa
de Bengala al 0.5% se observa en la hendidura

de evaporacion dos triangulos con base limbar
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tenidos en color rosado producto de la vas-

cularizacion y trastornos troéficos de las

zonas afectadas.

b) Adelgazamiento, atrofia o destruccion
de la

penetrante consecuentemente a

conjuntiva en la escleromalacia
la atrofia
escleral dejando a la uvea desnuda en contacto
con el medio ambiente.

c) Conjuntivitis en los sindromes de
Behcet, Reiter y Stevens-Johnson.

d) Hemorragias subconjuntivales en la
periarteritis nodosa.

e) Conjuntivitis fictenular. Citada por
Freedberg en la fiebre reumaética y a la que

pretende otorgar importancia evolutiva.

f) Conjuntiva purulenta y Simblefaron en

el sindrome de Stevens-Johnson.

Cérnea

Las manifestaciones corneales en las

enfermedades colagenas se conocen como:
a) Queratoconjuntivitis seca en el
sindrome de Gougerot-Sjogren.
Este diagnéstico se hace muy a menudo en
solo muestran algunas

pacientes que

caracteristicas del sindrome.

R.C. M.
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Descrito por Gougerot en 1925 bajo el

“s

nombre de “insuficiencia progresiva y atrofia

de las glandulas salivales, mu-

Fie. 1.—Queratitis en banda. Degeneracién corneal en
el sindrome de Still-Chauffard.

cosa de la boca y conjuntiva”, fue precisado
como cuadro clinico por Sjogren en 1930,
quien lo califico de “Dacriosialoadenopatia
atrofica”. Cabria relacionarlo en cuanto a su
artritis

clinica y patogenia con la

reumatoidea, cursando ademas con otras
alteraciones de las mucosas genitourinaria y

pancreas, y como tal incluida entre las

Fie. 4.—Queratitis en banda. Degeneracién corneal mostrando las masas hialino-

colagenosis. (Figs. 1y 4).

Por tanto, el sindrome de Sjogren es una
alteraciéon “no exclusiva de la cavidad pre-
ocular”, sino de todas las cavidades epitelio-
glandulares del organismo. Es una afecciéon de
sistema con manifestaciones clinicas mas
ostensibles en el ojo, ya que este posee una
enorme glandula serosa: la lagrimal. La altera-
ciéon primaria es la perturbacion de las
glandulas de tipo seroso y de sus productos: las
enzimas, especialmente las de tipo mucolitico,
la lisozima y la hialuronidasa. Es un sindrome
factores estan

cuyos predisponentes

directamente relacionados con una
perturbacion tréfica-metabdlica de los epitelios
glandulares en su funcionalismo, y la alteracion
subsecuente de los productos por ella
elaborados, en intima relacién con trastornos
neuroendocrinos.

El cuadro de la afeccion en su forma
completa es raro. Touraine, en 1950 no logra
reunir, revisando la literatura, mas de 101

casos.

calcificadas en las capas anteriores de la sustancia propia.



De frecuencia mucho mayor en el sexo
femenino, y casi siempre por encima de los 40
anos o en la menopausia, toma forma insidiosa,
comenzando por los sintomas oculares.

Clinicamente cabe distinguir en este
sindrome de modo fundamental los sintomas
oculares, los bucofaringeos y los sintomas
asociados.

Dadas las precoces alteraciones oculares, el
sindrome es visto en sus comienzos por los
oftalmoélogos. La exploracion del ojo pone de
manifiesto la existencia de hiperemia y
brillo de la

acompanado de espesamiento e hipertrofia de

disminucion del conjuntiva,
la misma con menor frecuencia. La conjuntiva
bulbar aparece edematosa con acumulo de una
secrecion viscosa amarillenta a nivel del saco
conjuntival inferior.

La cornea con su epitelio considerablemente
allanado y disminuido, el naimero de sus capas
celulares, permite ver, al observarsele con la
lampara de hendidura, células epiteliales
desprendidas que se agrupan en montones
irregulares en forma de filamentos retorcidos
con base amplia en la cornea que constituyen la
dille o

queratitis filiforme de Stock. Aunque raro se

queratitis filamentosa de Sour-
citan casos de queratitis con hipopion.

Subjetivamente esta enfermedad llamada
por Sjogren “Queratoconjuntivitis Sicca”,
presenta ardor, picor, quemazoén, hormigueo,
sensacion de cuerpo extrano, y fotofobia,
permaneciendo la conjuntiva seca aun durante
el llanto- La secrecién lagrimal esta suprimida
o reducida con mayor consistencia que en
estado normal.

La afeccion es a veces doble, pudien- do ser
afectado el otro ojo, treinta y hasta mas dias
después. En los

casos aparentemente

unilaterales, la coloracion
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con rojo Bengala, muestra que la afeccion existe
ya en el otro ojo, manifestandose a cada lado de
la cérnea un triangulo rojo brillante total o
parcial, el cual segun Sjogren, es
patognomonico de la afeccion.

Es pues, el Sjogren, unsindrome complejo de
disturbios glandulares, donde concomita la
xeroftalmia o sequedad de la cavidad preocular,
la xerostomia o boca seca, la rinitis seca o toma
de las glandulas de la pituitaria, la faringitis
seca por estar afectado el epitelio glandular
faringeo, etc., acompanandose a veces de
sintomas de infeccion general que en un caso de
Sjogren condujo a la muerte por endocarditis
séptica. Con respecto a la relacion entre la
artritis reumatoidea y las lesiones glandulares,
no es posible aportar datos precisos, ya que este
aspecto ha permanecido oscuro, aunque la
influencia de los factores hormonales es obvio

en muchas otras

Fie. 8.—En casos de xeroftalmia (con excepcién de la
conjuntivitis seca en sindrome de Sjogren) trasplante del
conducto de Stenon en el fondo de saco conjuntival
inferior.

R. C M
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enfermedades relacionadas con la artritis
reumatoidea. (Fig. 8).
Histologicamente la observacion de la
glandula lagrimal en esta colagenosis, nos
muestra una notable transformacién en su
estructura, ya que integrada a base de tubulos
glandulares con poco tejido conectivo
interacinoso y algunas células, se transforma en
una masa proliferativa de tejido conectivo con
infiltracion de células

densa linfocitos y

plasmaticas, quedando tubulos glandulares
como remanentes aislados.

Como tratamiento sintomatico se ha
propuesto con algan resultado la obliteraciéon
de los puntos y del comienzo de los conductillos
lagrimales por medio del galvanocauterio.

b) Queratitis en banda en la artritis
reumatoidea infantil o enfermedad de Still-
Chauffard (artritis adenoespleno- megalica).

Las opacidades corneales en forma de banda
en esta afeccion son secundarias a la
iridociclitis que se manifiesta como sintoma
ocular primario.

c¢) Las

mencionadas en la periarteritis nodosa, en el

ulceras corneales, han sido

sindrome de Wegener, en la artritis

reumatoidea y en el sindrome de Felty. El
sindrome de Felty, es una variante de la
artritis reumatoidea, mientras que el
sindrome de Wegener, esta estrechamente
relacionado con la angeitis necrotizante.

d) Queratitis esclerosante, opacidad
anular periférica de la cornea en el sindrome de
asociada artritis

escleromalacia con

reumatoidea. Se acompana a veces de anestesia

corneal.

e) Distrofias corneales en la esclero-
malacia asociada a artritis reumatoidea.

Por consiguiente, parece que las ma-

nifestaciones corneales de las enfermedades
colagenas solo se producen en la artritis

reumatoidea y en la angeitis necrotizante.

Episclera
La inclusion de la episclera en las colagenosis
limitada a los mnodulos

esta episclerales

descritos en algunos casos de artritis
reumatoidea y de periarteritis nodosa. La
opinién expresada muchas veces, en el sentido
de que la episcleritis es comin en las

enfermedades colagenas, no esta sustanciada

por ci-

R.C. M.
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Fic. 2.—Escleromalacia. Progresiva desintegracion y absorcién de la esclera.
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fras verdaderas en la literatura.
Esclera

De estructura eminentemente conjuntival o
conectiva, la esclera muestra multiples
afecciones pertenecientes a la categoria de
enfermedades del tejido colageno. Ellas son: a)
Escleromalacia penetrante o necroescleritis
nodular excavante o perforante, b) Escleritis
nodular necrotizante. ¢) Granuloma masivo
de la esclerodtica. (Figs. 2 y 3).

La pérdida circunscrita del tejido escleral es

la caracteristica predominan-

La diferencia clinica de estas entidades en
muchas ocasiones es imposible debido a que la
escleromalacia penetrante esta a menudo

complicada con reacciones inflamatorias
secundarias. En cuanto al cuadro histolégico
pudiera también ser idéntico, ya que la lesion
inicial en ambas enfermedades son los nodulos
estando asociadas
Se ha

casos de

reumaticos necrobidticos,
ambas con la artritis reumatoidea.
descrito sin

embargo, algunos

escleritis nodular necrotizante presentes en

angeitis necrotizan-

Fic. 3.—Escleromalacia. Cérnea opaca vascularizadu fojo izquierdo). El limbo
no se identifica. El ojo parece vitrificado o porcelanizado. La necrosis avanza

dentro de la cérnea por el lado nasal.

te de las dos enfermedades. La esclero-
malacia perforante, esta caracterizada por
la falta de reaccion inflamatoria y por su
desarrollo sin dolor. La escleritis nodular
necrotizante, por el contrario, esta
acompanada desde el comienzo por sintomas
definida

Franceschetti como “una perforacion escleral

inflamatorios, siendo por

con fenomenos inflamatorios muy
acentuados”, clasificindola de forma clinica
intermedia entre la esclero-episcleritis y la

escleromalacia perforante.
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tes. No parece defensible el mantener una

separacion  absoluta entre estas dos
enfermedades, que no son mas que distintas
formas clinicas de la misma enfermedad,
predominando en la ultima, manifestaciones
dolorosas inflamatorias.

Con respecto a la evolucion de las lesiones,
conviene recordar después

que que el

contenido del nodulo necrobidético es
expulsado aparece el tipico aspecto clinico de
la perforacion escleral, dejando al descubierto
la uvea subyacente que por lo general no esta

her

R.C. M.
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niada. Tassman describe un caso de
degeneracion cistoidea de la macula como
consecuencia del edema macular, debido a
difusion de toxinas a través del vitreo,
procedentes del agujero escleral.

Sus complicaciones en general muy graves
y frecuentes son: queratitis esclerosantes,
distrofias corneales, iridociclitis, opacidades
vitreas, cataratas y la mas temible de todas:

endoftalmitis consecutiva a infeccién exdégena.
Como tratamiento se ha preconizado usarse

indefinidamente asociandola o no con las
medidas anteriormente enumeradas.

han hecho

injerto coérneo en las

Ultimamente los europeos
mucho wuso del
perforaciones escleroticales demostrando los
examenes histolégicos la excelente
incorporacion de la coérnea trasplantada a
pesar de lo densamente infiltrada que se halle
la esclerética.

De igual modo, los injertos del tendén de

fascia lata recomendados por el doctor

Feigembaum, de Jerusalem, han

el curetaje precoz de los nodulos, aplicaciéon

topica de solucion de sulfato de zinc;

radiaciones ultravioletas; histioterapia de
Filatov o estimulantes biogénicos (ALOE) ;
recubrimientos conjuntivales; injerto escleral,
con rodaja de otra esclerética, con cartilago
auricular autégeno o mucosa bucal- El
tratamiento de eleccion es sin embargo la cor-
tisona y sus similares en aplicacion local, que
si bien no es curativa, es capaz de detener el

proceso evolutivo y puede dado excelentes

Fie. 5.—O0jo escleromaldcico. Antes injerto de fascia lata.

resultados para cubrir los defectos de la
escleromalacia perforante. (Figs. 5 y 6).

No conviene olvidar que en estas afecciones
ademas de la esclera se implica en el proceso a
todo el tejido conectivo del globo y sus anexos.

Similares perforaciones escleroticales a las
senaladas anteriormente pueden producirse
en pacientes con angeitis necrotizantes,
siendo comprensible que en esta enfermedad

vascular, inflamatoria

175



y necrotica, el proceso de la esclerdtica

muestre desde el comienzo un aspecto
inflamatorio.

Conviene senalar que los adelgazamientos
circunscriptos de la esclera sin perforacion,
conocidas como “placas esclerales hialinas” de
color pizarroso, podria considerarse como una
forma finiste de la escleromalacia perforante.

c¢) Granuloma masivo de la esclerética.

Afeccion escleral caracterizada por sus
tendencias proliferadoras, en contraste con las
entidades antes mencionadas donde la pérdida
del tejido
sobresaliente. Dicho proceso de proliferacion

escleral es su manifestacion
ha sido descrito como escleroperiqueratitis
progresiva del segmento anterior del ojo.

Se presenta en pacientes que sufren de
artritis reumatoidea, siendo, la lesion
histolégica inicial nodulos reuma- toideos
similares a los que también preceden la
instalacion de los cuadros de escleromalacia

penetrante y escleritis nodular necrotizante.
En etapas ulteriores se muestra una
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reaccion proliferativa intensa que produce un
considerable engrosamiento de la esclerodtica
de aspecto tumoral. También se incluye en este
proceso al tejido orbitario extraocular.

Concluyentemente los nodulos reuma-
toideos del ojo o de la esclerética, la
escleromalacia penetrante, la escleritis
nodular necrotizante y el granuloma masivo de
la esclerdtica son todas diversas formas de una

misma enfermedad: la

Fie. 7.—Iritis aguda en sarcoidosis. Se aprecian dos
nodulos sarcoideos claramente.

R.C. M.
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escleritis reumatoidea, variando en lo-
calizacion, intensidad, reaccion inflamatoria y
tendencia hacia la proliferacion.

La inclusion de la esclerodtica en la angeitis
necrotizante pudiera parecerse en gran
medida al cuadro de la escleritis nodular
necrotizante.

No han sido descritas complicaciones

esclerales en otras colagenosis. (Fig. 7).

Uvea

La inclusiéon uveal en las enfermedades
colagenas esta limitada a la artritis
reumatoidea y a la periarteritis nodosa.
Puede clasificarsele dependiendo de sus
manifestaciones en:

a) Artritis reumatoidea infantil (enfer-
medad de Still-Chauffard).

Tres sintomas oculares cardinales -ca-
racterizan estas afecciéon: iridociclitis,
queratitis en banda y catarata. La iridociclitis
debut,

presentandose alrededor de un 20% de los

es la primera en hacer su
casos, la queratitis y la catarata aparecen en
segundo término. Se ha dicho que este trio
sintomatico permite en cualquier caso, ain en
ausencia de las lesiones articulares, el
diagnodstico de reumatismo en el nino.

b) Artritis reumatoide de los adultos y

espondilitis anquilosante.

1) Es la uveitis no granulomatosa, de
general bilateral y con tendencia a la
formacion de sinequias, la complicacién
ocular por excelencia de la espondilitis
anquilosante.

2) La asociacion de uveitis con la artritis
reumatoidea de los adultos, aparte de la
espondilitis reumatoide, es pura coincidencia.
Concomitando la espondilitis anquilosante
con la uveitis anterior, en un promedio de
aparicion de un 20% cifra que esta de acuerdo
con la incidencia de la uveitis en la enfer-
medad de Still-Chauffard. El tratamiento en

estos casos es igual que en otras uveitis 110

R.C. M.
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granulomatosas: midriaticos esteroides
locales y sistémicos e inyecciones de

proteinas extranas.
3) Periarteritis nodosa.

En la mayoria de los casos las lesiones
vasculares de la tuvea en la periarteritis
nodosa son subsecuentes de la hipertensiéon
inducida por la afeccion renal severa. Sin
embargo, se ha descrito unos pocos casos en
los cuales los examenes histolégicos revelaron
lesiones vasculares tipicas tales como placas
ate- romatosas en las arterias del cuerpo ci-
liar, vasos coroideos obliterados, proliferacion
del tejido conectivo precoroi- deo, arterias
retinianas necrosadas y separacion serosa de
la retina.

4) Sindrome de Grignolo, constituido por
iritis recidivante, eritema poli-
morfoexudativo y espondiloartrosis an-

quilopoyético.

RETINA
Solo las lesiones vasculares pueden ofrecer
una manifestacion de afeccion primaria de la
retina en las enfermedades colagenas. (Figs.
12,13, 14 y 15).
Los cambios retinales ocurren en: a)
periarteritis nodular.

a) En la mayoria de los casos la re-

tinopatia es en esta enfermedad secun-

Fic. 12.—Imagen funduscdpica de un lupus agudo.
Cuerpos citoides.
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Fie. 13.—Obstruccién de la vena central de la retina en un caso
de dermatomiositis.

Fio. 15.—Periarteritis nodosa mostrando
desprendimiento de retina. Exudados y
hemorra. gias. Aparece un nodulo en la

arteria temporal inferior.

Fie. 14.—Periarteritis nodosa. Estadio temprano. Nodulos en coroides y edema retinal

extenso.

daria a la hipertensiéon, producida por la
afeccion renal severa, considerandose en
algunas instancias, que la separacion serosa se
debe a lesiones vasculares co- roideas. En unos
pocos casos se ha descrito cambios vasculares

activos claramente especificos en la retina.
b) Arteritis temporal.

Existe en la generalidad de los pacientes
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una incongruencia entre la pérdida visual
total aguda y los descubrimientos
oftalmoscopicos menores. La infartaciéon
isquémica del nervio 6ptico es mucho mas
frecuente que la isquemia de la retina
solamente.

Wegener en 1950, revisando las lesiones
oftalmolégicas observadas en casos de arteritis

temporal ha podido clasifi-

R.C. M.
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carias en tres grupos:

1) Oclusiones (trombosis de la arteria
central de la retina o de sus ramas
arteriolares).

2) Neuritis 6ptica isquémica.

3) Indeterminados (episcleritis, exudados
retinales, paresias de los musculos oculares
consecuentemente a la isquemia de los
mismos.)

La afeccion esta caracterizada por una
inflamacién de una de las arterias temporales
causando cefaleas atroces.

En la mitad de los casos se hallan asociadas
severas manifestaciones oculares, tales como
la oclusion progresiva de la oftalmica o solo de
la arteria central de la retina siendo capaz de
producir el cuadro caracteristico de la
oclusiéon de dicha arteria.

La arteritis temporal es una variante de la
periarteritis nodosa y su diagnéstico en un
alto porcentaje de casos puede ser confirmado
por biopsia de la arteria temporal, que de
general se observa con inflamacion
granulomatosa de la media y espesamiento
edematoso de la intima. La historia dada por
el paciente y la evidencia obtenida por palpa-
cion de las arterias occipital y temporal
conjuntamente con la determinaciéon de la
velocidad de sedimentacion son suficientes
para establecer el diagndstico con suficiente
grado de precision, ademas de que la
generalidad de los pacientes concurren al
oftalmologo con lesiones oculares sugestivas
de la enfermedad.

Se ha observado en la clinica que los
pacientes con biopsia positiva eran ciegos de
ambos ojos, o sino, lo eran de un ojo con
disminucién notable de la visién del otro, o en
ultima instancia presentaban pérdida parcial
de la visiéon de uno o de los dos ojos. Pacientes
hay, que contemplan episodios de amaurosis

fugaz, mientras algunos senialan la diplo-
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pia como sintoma prodromico a la pérdida
de la visién.

c) Lupus eritematoso diseminado 'y
dermatomiositis.

Las hemorragias equenas, los exudados
algododn-lana, el edema retinal y el papiledema
retinal son los hallazgos oftalmoscépicos mas
frecuentes. Los exudados algodoén-lana son
causados por las tumefacciones fusiformes en
la capa de fibras nerviosas, compuestos de
conglomeraciones de cuerpos citoides. La ver-
dadera naturaleza de dichos cuerpos ha
permanecido sin conocerse durante largo
tiempo. Son, probablemente, manifestaciones
no especificas de toxemia generalizada o de
anemia severa, ya que se les ha encontrado en
muchas enfermedades generales (leucosis,
hipertension, neuritis optica, contusiones de
la retina, hipertension endocraneana con ede-
anemias toxemias

ma papilar, graves,

generalizadas) interpretandose como
tumefacciones terminales de fibras nerviosas
interrumpidas por neuritis. Su presencia en
las etapas finales del lupus eritematoso
diseminado puede explicarse por la frecuente
manifestacion de septicemia y anemia severa

en esta afeccion.

d) Enfermedad de Takayashu.

Entidad nosolégica descrita en forma
completa por el oftalmélogo japonés
Takayashu en 1908, configurando un sindrome
que hasta la fecha ha perdurado unido al
nombre de este autor, y cuya triada
sintomatica clasica la constituyen las 1)
anastomosis peripapilaresi progresivas, 2) la
catarata complicada y 3) la ausencia de pulso
radial.

Determinada por la bilateral obliteracion de
los grandes troncos supraaérticos origina
consecuentemente insuficiencia de irrigacion
de la cabeza, cuello y cinturén escapular,

isquemia particularmente nociva para el
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aparato ocular. Curiosamente se respetan el
tronco tiroideocervical y la vertebral de cada
lado, lo que permite la supervivencia de los

enfermos, si bien limitada y precaria. s

Considerada, hoy por la generalidad de los
autores como una colagenosis, se describe
como una panarteritis prolife- rativa
primaria, que progresa lentamente hacia la
organizaciéon fibrosa de todas las tunicas
afectadas tras la lesion de la intima y
trombosis, subyacente, y que goza de la
particularidad de ser segmentaria,
localizandose en el arco adrtico y en los
primeros centimetros de los tres troncos

principales que de él parten.

Reconocida e individualizada por Gif- fin
en 1939 como coartaciéon invertida de la
aorta, por Frovig (1946) como sindrome del
arco aortico, como sindrome de Martorell-
Fabré (1944), recibe por Shimizu en 1948 el
apelativo de “enfermedad sin pulso”
(pulseless disease o pulsus deletus), para ser
denominada ultimamente por Mangold y Roth
como “arteriitis junger frauen” senalando
con ello la preferencia de esta afeccion por las

mujeres jovenes.

La isquemia en el territorio cefalico es,
naturalmente la causa de esta oftal-
moangiopatia hipoténica (Dodo) o isquémica

que fatalmente evoluciona hacia la ceguera.

Vila Coro esquematiza esta oftalmo- patia

en cuatro periodos:

1) Sucesion progresiva de anastomosis o
“shunts” arteriovenosos peripapila- res.
Excepcionalmente se presenta edema papilar.
Mas adelante llega a convertirse el arbol
vascular retiniano en una sencilla serie de
finos lazos anastomoéti- cos que se extienden
desde el disco en una distancia de uno o dos
diametros papilares sin diferencia apreciable
de sus componentes arterial y venoso, y sin.
que mas alla de ellos haya continuacién de los

vasos retinianos.
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La retina y la coroides estan palidas, con la
macula clara y sin reflejos, y el disco presenta
una atrofia amarillenta con bordes patentes.

2) Hemorragias.—Se  describen  he-
morragias de retina, y de vitreo, placas
retinales de exudados, trombosis venosas con
infarto retinal liemorragico secundario,
retinitis proliferante y desprendimiento de
retina. El globo suele encontrarse
acusadamente hipoténico con el iris atrofico y
frecuentemente en midriasis, con rubeosis
basal (Appel- mansj, denominacién que se
basa en su aspecto de vascularizacién muy
curioso. La presiéon es muy baja en la arteria
central de la retina. Los vasos de la conjuntiva
bulbar y de la episclera se encuentran
dilatados (cabeza de medusa conjuntival).

3) Catarata.—Desarrollo rapido de una
catarata sumamente tipica, muy intumescente
y surcada al principio por “hendiduras de
agua” o lagunas oscuras de disposicion radial
en las suturas del ntcleo cristaliniano
guardando parecido con la catarata diabética.
Se considera secundaria al trastorno nutritivo
resultante de las anomalias de vascularizacion
de la uvea y consiguientes cambios en la
composicion del liquido came- rular, que
determinarian la muerte del cristalino.

4) Glaucoma.—La neovascularizacion
iridiana puede complicarse con bloqueo del
trabéculo, hipertensién ocular y glaucoma
absoluto.

La extraccion de la catarata en estos casos
aun cuando se efectiie con éxito dan al
paciente una percepcion visual leve y
progresivamente menor. Debe practicarse con
iridectomia amplia, complicindose con la
aparicion de hemorragias y exudados en
camara anterior y vitreo, membranas sobre

hialoides y si- nequias.
En el tratamiento de esta afecciéon parece

R.C.M.
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util la asociacion a la terapia cor-
ticosteroide de anticoagulantes (Dicuma, rol,
Tromexan, ete.), con profilactico de la
aparicion de fenémenos trombéticos que
pueden complicar a toda arteritis. Los
antibioticos son recomendables aunque de
eficacia insegura. La denervacion

o exéresis del seno carotideo se ha senalado
para los casos de hiperactividad, asi como la
trombectomia, la estelectomia y el injerto
arterial, pero los resultados no han sido
satisfactorios.

NERVIO OPTICO
Las lesiones del nervio o6ptico en las
colagenosis se presentan por cambios
vasculares oclusivos, bien como manifestaciéon
secundaria de la neurorretino- patia téxica o
por aumento de la presion intracraneana.
Puede emplearse la misma clasificacion que

para la inclusion de la retina.
A) Periarteritis nodosa.

Se ha informado de papiledema y de anemia
del nervio 6ptico, pudiendo ser el papiledema
una consecuencia de la neurorretinopatia
hipertensiva debido a la afecciéon renal, o tal
vez al aumento de la presion intracraneana.
La atrofia optica puede ser causada por los
cambios vasculares oclusivos. En esta en-
fermedad hay falta de investigaciones

histolégicas del nervio 6ptico.
B) Arteritis temporal.

La causa mas frecuente de ceguera en esta
colagenosis es la isquemia subita de] nervio
oOptico, presentandose la pérdida de vision en
el segundo ojo en corto tiempo generalmente.

Informes histologicos revelan algunos casos
con arterias oftalmicas y centrales de la retina
obstruidas.

La inclusién de las arterias ciliares cortas
posteriores, que forman el circulo arterial de
Zinn, pudiera tener lugar en la manifestacion
de infartacion isquémica de la porcién

anterior del nervio éptico.
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En muchos casos el tratamiento rapido con
corticosteroides puede restablecer la vision.
El tratamiento profilactico con
corticosteroides mientras la tasa de
sedimentacion tienda a ser alta, reduce en
forma considerable la frecuencia del ataque
sobre el segundo ojo en casos en que se
encuentre afectado uno solo de ellos.

C) Lupus eritematoso diseminado y
dermatomiositis.

El papiledema ha sido descrito en la altima
etapa del lupus eritematoso diseminado. Es,
como los cuerpos citoides de la retina, una
manifestacion de toxe- mia generalizada, en la
mayoria de los casos.

La atrofia 6ptica mas rara de encontrar ha
sido descrita tanto en el lupus como en la
dermatomiositis.

La endarteritis de las arteriolas del nervio
Optico puede que sea un factor causal tanto

del papiledema como de la atrofia optica.

COLAGENOSIS REGIONALES

Es relativamente frecuente encontrarse en
clinica con enfermos afectos de lesiones
mucosas y cutaneas de curso crénico y
recidivante, que afectan a territorios diversos
y cuya variada combinacion lesional hace que
sean designados con los respectivos nombres
de los autores que de ellos se han ocupado,
por cuya razén existe una muy rica nomen-
clatura sindromica, que no hace mas que
complicar, si cabe todavia mas el problema,
porque muchos de los sindromes designados
con nombres distintos apenas difieren entre
si.

Tales sindromes cutaneo-mucosos, cuya
etiopatogenia es desconocida en su mayor
parte, habian sido considerados en general

como procesos de tipo in
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feccioso, y mas concretamente a virus,
mientras que recientemente se considera
que el factor fundamental que condiciona
su desarrollo y existencia es una alteracion
de la reactividad organica frente a diversos
agentes, una disergia, en su mas amplio

sentido.

SINDROME DE BEHCET

Descrito por Belicet en 1937 se ca-
racteriza por un cuadro sintomatico ca-

racterizado en e] aspecto oftalmologico

mente a nivel de la lengua y labio inferior,
paladar duro y blando, mucosa bucal y
amigdalas. Analogas lesiones existen en la
mucosa bucal.

En la piel las manifestaciones son muy
variadas, yendo desde el eritema nodoso a
la piodermitis, pasando por papulas,
pustulas, forunculosis y eritema exudativo
polimorfo.

La complejidad del sindrome aumenta
citadas se so-

cuando a las lesiones

breanaden alteraciones meningeas, ence-

Fie. 9.—Lesiones de la boca en el sindrome de Behcet.

por ataques recurrentes de iridociclitis con
hipopidén, coriorretinitis y degeneracion
retiniana. Ocasionalmente conjuntivitis y
queratitis pueden ser las Unicas
manifestaciones oculares. Casos se refieren
sin embargo de retinitis con extensas
hemorragias retinianas y otros cambios
retinales que incluyen  periarteritis,
endoarteritis y estrechamiento ar- teriolar.
(Fig. 9).

Las lesiones iniciales se observan ge-
neralmente a nivel de la mucosa bucal en

forma de aftas localizadas principal-
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falicas, medulares y del tramo intestinal.

Necdet Sezer de Estambul, que lograra
fotografiar electronicamente el virus de esta
afeccion, estima que las lesiones oculares
aparecen primero en el nervio Optico y
retina y luego toman el tracto uveal. Los
agudos resolverse

ataques pueden

espontaneamente en wuna semana. No
obstante las frecuentes recidivas al aparato
ocular puede determinar la ceguera debido
a atrofia del nervio 6ptico o la ptisis bulbi.

La pérdida de la

R.C. M.
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visiéon puede ocurrir en un corto periodo o
después de pasados algunos anos, siendo casi
siempre la regla su progresion a la ceguera.

Durante el estado agudo ulcerativo de la
enfermedad existe una viremia que permitioé a
Sezer aislar el virus de la sangre y orina-
También se ha hallado en el vitreo y liquido
subretinal.

Observada comtiinmente en el adulto joven,
su incidencia mas alta se presenta en el
Mediterraneo Oriental.

Triamcinolona y gamma globulina se usan
con algun éxito para evitar la rapida
progresion de la afeccion; al igual que
esteroides topicos y midriaticos para su

cuadro de panuveitis.

SINDROME DE REITER

Interpretado como wuna variante del
sindrome de Behcet, es conocido también con
el nombre de dermato-uretrooftalmitis, a
cuyas lesiones se suman ocasionalmente
ulceraciones de la mucosa bucofaringea,
concomitando ademas con artritis.

El aislamiento de este sindrome es dificil
por cursar muchas veces con las
caracteristicas de la ectodermosis erosiva
pluriorificial.

En su forma completa el sindrome se define
por las lesiones uretrales, en forma de
metritis inespecifica, manifestaciones de tipo
reumatico de una o varias articulaciones y
lesiones cutaneas de tipo eritematoso.

Dentro de los sintomas oculares, en la
mayoria de los casos, se encuentra uveitis
anterior y predominantemente de tipo no
granulomatoso, aunque la localizacién
coroidea es posible. La conjuntivitis siempre
presente se consideré por mucho tiempo como
el 1nico representante ocular en este

sindrome.
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Fie. 10.—Eritema multiforme o sindrome de Stevens-J
ohnson.

SINDROME DE STEVENS-JOHNSON

Considerado también como otra variante
del sindrome de Behcet y relacionado como
éste con las enfermedades difusas del
colageno, fue descrito por primera vez en
1922 por Stevens y Johnson con el nombre de
“una nueva fiebre eruptiva” caracterizandolo
por un rash pleomorfo, ulceraciones de la
boca, conjuntivitis purulenta y severos
sintomas constitucionales. (Fig. 10).

Este eritema multiforme exudativo habia
recibido por Renda en 1916 el nombre de
ectodermosis erosiva pluriorificial.

Existen casos con lesiones muy graves de
la boca, ojos, uretra, aparato respiratorio,
esofago y estomago. Las lesiones de la boca
son ulceraciones y bulas con contenido
hematico y un aspecto como sugestivo de

gangrena de la mucosa bucal y la lengua.
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La conjuntivitis es frecuentemente catarral
pero puede ser purulenta, asociada con edema
de los parpados, quemosis, fotofobia y en
algunos casos manifestaciones hulosas de los
parpados. Se han descrito casos con uveitis
especialmente del tipo anterior. Aunque su
prondstico de general es benigno, a veces las
lesiones oftalmolégicas llevan cuando son muy

severas a la destruccion del globo ocular,

SINDROME DE COGAN

Solo han sido descritos unos 20 casos desde
que Cogan lo estudiara en 1945, senalandole
como una entidad donde la sintomatologia
fundamental lo constituye la queratitis
intersticial con la hipoacusia. Posteriormente
Shapiro, Taubenhaus, Leshin, Oliner
mencionaron en sus casos la coincidencia de
estos sintomas con manifestaciones de
panarte- ritis nodosa por lo que consideraron
tal sindrome como una forma localizada de la
misma.

Los casos hasta ahora estudiados son
personas jovenes con una sintomatologia de
aparicion casi brusca- La hipo- acusia que
puede ser uni o bilateral va acompanada de
acufenos y precedida de sensaciones
vertiginosas.

Las alteraciones oculares se manifiestan por
dolores oculares, lagrimeo, ble- faroespasmo,
hemorragias subconjunti- vales, vision turbia,
etc. A la exploracion se precisa la existencia de
una infiltraciéon de la cornea de aspecto gra-

nuloso distribuida irregularmente. A veces

aparecen signos de iritis y glauco- rna
secundario.
Revisadas exhaustivamente las mani-

festaciones de las enfermedades colagenas en
un organo tan independiente anatomicamente,
como el ojo, nos permitimos la conclusiéon final
de que: “Las alteraciones oculares en las

colagenosis difusas ofrecen poco argumento en
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favor de una relacion patogenética con
estas enfermedades, siendo de resultas la
naturaleza no especifica de la reacciéon del
tejido conectivo a los agentes nocivos el Ginico
motivo para combinar dichas afecciones en un

solo grupo”.

CONCLUSIONES FUNDAMENTALES ACER. CA DE
LAS MANIFESTACIONES DE LAS COLAGENOSIS EN
LAS ESTRUCTURAS OCULARES

1. —El

forma de

sindrome de Sjogren, como
artritis reumatoidea, es una
colagenosis que se mantiene durante su
evolucion dentro de los limites que abarca la
oftalmologia o al menos en su comienzo tiene
lugar en el campo enmarcado por la misma.

2. —La episcleritis no es en su inci-
dencia todo lo frecuente que se senala en las

enfermedades colagenas.

3. —Los nodulos
reumatoideos de la esclerotica, la
escleromalacia penetrante, la escleritis

nodular necrotizante y el granuloma masivo de
la esclerética, son diversas formas de una
misma enfermedad: la escleritis reumatoidea.
Las alteraciones de la esclerética en la angeitis
necrotizante imita dicha enfermedad.

4. —Las uveitis no granulomatosas
ocurren frecuentemente en asociacién con
artritis reumatoidea y con espondiloar- tritis
anquilosante de localizaciéon vertebral (enf. de
Pierre Marie Striimpell). Raramente
observamos uveitis dentro del cuadro de una
fiebre reumatica. Se han reportado casos de
uveitis no granulomatpsas asociados con
periarteritis nodosa.

5. —Los cuerpos citoides citados
como patognomonicos en el lupus, no tienen tal
valor, ya que pueden aparecer en cualquier

otra afeccion del colageno, toxemias
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generalizadas, leucosis, hipertension,

neuritis Optica, contusiones de la retina,

hipertension endocraneana con edema
papilar, anemias graves, etc-
6. —Loscuerpos citoides se interpre-

tan como tumefacciones terminales de las
fibras nerviosas interrumpidas por neuritis.

7. —Las limitaciones de los
movimientos oculares (paresias) se observan
con frecuencia en la arteritis temporal causado
por la reduccion del aporte sanguineo a los
mausculos extraoculares, debido a las lesiones
de arteritis comparable con la claudicacion
intermitente de los musculos de la quijada lo
cual es de ocurrencia frecuente en estos
pacientes.

8. —Los tejidos oculares mesenquima-
les: cornea, conjuntiva, episclera, esclerética y
uvea son afectadas solamente en la artritis
reumatoidea y sus variantes y en las angeitis
necrotizantes.

9. —Los

neuro-ecto- dermales: la retina y el nervio

tejidos oculares
optico solo son afectados en las angeitis necro-
tizantes, el lupus eritematoso diseminado, y la
dermatomiositis.

10. —De general son poco afectados
los tejidos oculares en la fiebre reumatica y la
esclerodermia.

11. —Las

corneales de las colagenosis solo se producen

manifestaciones

en la artritis reumatoidea (sindrome de Still-
Chauffard) y en la angeitis necrotizante.

12. —La incidencia de la ceguera en
la  arteritis temporal puede reducirse
considerablemente mediante el tratamiento
profilactico y terapéutico con corticosteroides.

13. Anatomo
patoléogicamente la arte-
ritis temporal es una variante de la pe-
riarteritis nodosa, siendo funduscéopica- mente
cuadro mas

la retinopatia isquémica su

frecuente.
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14. —La periarteritis nodosa tiene dos

efectos oftalmologicos: Directo que se
manifiesta por engrosamiento tipico de las
paredes y disminucion de los limenes de las
arterias de las diversas membranas oculares.
Indirecto que consiste en edema retinal,
transudados, hemorragias, desprendimiento de
retina y cuerpos citoides (exudados blandos a
quienes Kurz en 1938 otorgara ese nombre);
cambios que se efectaan, probablemente a
través de la alteracion renal conducente a la
hipertension-

15. —
Oftalmolégicamente los cambios
mas caracteristicos de la periarteritis nodosa
se encuentran en la coroides, aunque puedan
estar afectadas las arterias retinianas, ciliares,
musculares, y episclerales.

16. —El desprendimiento de la retina
como manifestacion ocular de las colagenosis
solo lo hemos visto senalar en la periarteritis
nodosa.

17. —En la periarteritis nodosa, a pe-
sar de haberse senalado el ojo como el quinto
organo afectado en orden de frecuencia, el
auxilio del oftalmélogo no es despreciable para
el clinico que en ocasiones ante las
manifestaciones universales de esta afeccion
solo le queda para su diagnédstico algo tan vago
como lo aconsejado por un experto en la ma-

teria como Nuzum “pensar en la enfermedad”.

RESUMEN

Se exponen sistematizadamente las

caracteristicas oculares de las distintas
colagenosis en las diversas estructuras del ojo.
Algunos sindromes mucocutaneo-ocu- lares
son revisados particularmente, al igual que el
sindrome de Sjogren y el de Grignolo.
Se extraen conclusiones que colofo- nean el

trabajo.
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SUMMARY

The ocular characteristics of the dif- ferent
collagenoses in the structure of the eye are

shown in a systematized form.

Some ocular mucocutaneous syndro- mes are
particularly reviewed, as well as the Sjéorgren

and grignolo syndromes.

With conclusions reached by us we cidése our

RESUME

On y expose systématiquement les ca-

ractéristiques oculaires des différentes
colagénoses dans les structures diverses

de l'oeil.

Quelques syndromes mucocutané-ocu- laires
sont particuliérement revus, ainsi que le
syndrome de Sjogren et celui de Grignolo.

On y extrait des conclusions qui clo- sent ce

report. travail.
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