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RESUMEN

El sindrome de dispersidn pigmentaria se da por la liberacion de pigmento del epitelio pigmentado del iris y
depdsito de granulos de este en el iris y en las estructuras del segmento anterior, incluyendo el endotelio
corneal y la malla trabecular, con posterior aumento de la presién intraocular y glaucoma. El glaucoma
pigmentario (GP) es un glaucoma de angulo abierto, secundario a un sindrome de dispersién pigmentaria,
gue consiste en el acimulo de pigmento a nivel de la malla trabecular, aumentando la resistencia a la salida
del humor acuoso, ocasionando asi un deterioro progresivo e irreversible de las estructuras oculares, llevando
a la pérdida visual. El glaucoma pigmentario es el mas frecuente de los glaucomas secundarios. Se presenta
en pacientes jovenes durante la tercera o cuarta década de la vida y el diagndstico se realiza en una etapa de
dafio glaucomatoso avanzado, por lo que genera un gran impacto social. El propdsito de este articulo es
revisar la fisiopatologia, clinica, tratamiento del GP y proporcionarles recomendaciones segun lo estudiado.

Palabras clave: GLAUCOMA PIGMENTARIO; SINDROME DE DISPERSION PIGMENTARIA.

Descriptores: VISION OCULAR; GLAUCOMA; GLAUCOMA DE ANGULO ABIERTO; GLAUCOMA DE ANGULO
CERRADO.

SUMMARY

Pigmentary dispersion syndrome occurs by the release of pigment and iris pigmented epithelium
granules in the iris and the anterior segment structures including corneal endothelium and trabecular
meshwork, with a subsequent increase of intraocular pressure and glaucoma. The pigmentary glaucoma is
classified as secondary open angle glaucoma. Where the cause is a pigment dispersion syndrome, which
consists of the heavy pigmentation at the level of the trabecular meshwork. The pigment increases the
resistance of aqueous outflow causing a progressive and irreversible deterioration of the ocular structures
contributing to visual loss. Pigmentary glaucoma is the most frequent of secondary glaucoma. It occurs in
young patients in the third or fourth decade of life and the diagnosis is made in an advanced stage of
glaucomatous damage and a great social impact. The purpose of this article is to revise the pathophysiology,
treatment and to express recommendations based on this study.

Key word: PIGMENTARY GLAUCOMA; PIGMENTARY DISPERSION SYNDROME.
Descriptors: VISION, OCULAR; GLAUCOMA; GLAUCOMA, OPEN-ANGLE; GLAUCOMA, ANGLE-CLOSURE.

INTRODUCCION obstruye la salida del humor acuoso podria llevar a

El depdsito de pigmento en forma de huso en el aumento de la presion intraocular. (1)

endotelio de la cdérnea fue descrito inicialmente por El sindrome de dispersion pigmentaria (SDP)
Krukenberg en 1899. El considerd que el sindrome de proviene del Ilatin (dispersio), que significa
dispersidon pigmentaria era una anomalia congénita, dispersion, se identifica por los depdsitos de
causada por la aproximacidon de la membrana pupilar melanina sobre aquellas superficies del o0jo, que
a la cdérnea, durante la embriogénesis temprana. Von estadn en contacto constante con el humor acuoso. El
Hippel, en 1901, concluyé que el pigmento que hallazgo mas caracteristico es un depdsito en la
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superficie posterior de la cérnea (endotelio), llamado
el huso de Krukenberg, debido al médico que lo
describid por primera vez en el ano 1899. (2)

El glaucoma pigmentario se encuentra en pacientes
con sindrome de dispersidon pigmentaria, como un
resultado de la acumulacién de pigmento en la malla
trabecular, (3) llevando a una resistencia aumentada
a la salida del flujo del humor acuoso y aumento de
la presidon intraocular; aun no estd claro si hay
factores adicionales de susceptibilidad para presentar
glaucoma pigmentario. El sindrome de dispersion
pigmentaria secundario tipicamente ocurre en
pacientes sin ninguna predisposicion anatdmica o
estructural, no hay predileccién por edad o género y
usualmente es una patologia unilateral. (4)

Los mecanismos por los cuales se da incluyen
movimiento y roce de un lente intraocular, liberacion
de pigmento de un melanoma, u otra neoplasia, y
terapia con midridticos crénica. La dispersién
pigmentaria secundaria envuelve a una serie de
entidades, que llevan a la excesiva liberacion de
pigmento, sin importar la causa; los pacientes con
sindrome de dispersion pigmentaria secundario
pueden progresar a un glaucoma pigmentario. (5)

El glaucoma pigmentario (GP) es una de las formas
mas frecuentes de glaucoma secundario de angulo
abierto. (6) Se han propuesto varios factores que
favorecen la dispersién  pigmentaria:  herencia
autosdémica dominante, etiologia genética, anomalia
congénita del EPI, alteraciones en el brazo largo del
cromosoma 7, entre otros. (7)

El glaucoma por dispersidon pigmentaria representa el
1-1,5 % de todos los glaucomas. Es mas comun en
hombres (78-93 %). Las mujeres afectadas tienden a
ser mayores. (8)

Aproximadamente entre 30 y 50 % de los pacientes
con SDP pueden evolucionar a un glaucoma primario
(GP), debido a la obstruccién de los pigmentos del
sistema trabecular. (9)

Este tipo de entidad representa del 1 al 1,5 % de los
glaucomas en el mundo occidental. Aunque es mas
frecuente en raza caucadsica, en nuestro medio la
presentacidn de esta patologia no por ser menos
frecuente deja de ser significante. En EE. UU., la
incidencia de sindrome de dispersidn pigmentaria es
de 4,8/100 mil y la de sindrome de glaucoma
pigmentario es de 1,4/100 mil. (10)

El GP presenta hallazgos clinicos del SDP y dos o mas
de las siguientes caracteristicas: presion intraocular
(PIO) mayor o igual a 21 mm Hg, dafio glaucomatoso
del nervio optico y defectos del campo visual. (11)

La ultrabiomicroscopia es una herramienta util en la
valoracién del paciente con glaucoma y puede ayudar
a determinar la etiologia de este. En el glaucoma
pigmentario se pueden identificar depdsitos de
pigmento en el segmento anterior y la configuracion
concava caracteristica del iris. El tratamiento con la
iridotomia periférica con Nd:YAG laser en pacientes

con glaucoma pigmentario ha evidenciado
efectividad alta para controlar el glaucoma. (12)

una

El objetivo del siguiente articulo es presentar un
estudio actualizado sobre Ila fisiopatologia, el
diagnoéstico y manejo del SDP y el GP.

DESARROLLO

Se realizé una revisidon bibliografica acerca del
sindrome de dispersion pigmentaria (SDP) y el
glaucoma pigmentario (GP). Se emplearon servicios
disponibles desde la red Infomed, especificamente:
SciELO, Hinari, PubMed y EBSCO, a través de los
cuales se consultaron las bases de datos
especializadas MEDLINE, Academic Search Premier y
MedicLatina.

Fisiopatologia

Se ha demostrado que la concavidad posterior del iris
es una caracteristica de esta patologia, que conlleva
a la liberacibn de pigmento por roce de la cara
posterior del iris concavo con los haces posteriores
de las zénulas durante los movimientos pupilares
fisioldgicos, es asi que hoy en dia los estudios de
biomicroscopia ultrasénica (BUM) han dilucidado
aspectos de la fisiopatologia del SDP. Este sistema es
capaz de representar secciones de la parte anterior
del ojo en vivo y en tiempo real, con una resolucidon
microscépica. (13)

La concavidad del iris aumenta por acomodacién, el
parpadeo también juega un papel importante en
determinar la concavidad del iris y en la distribuciéon
del humor acuoso en el segmento anterior vy
posterior del ojo. (14) Cada pestaifieo hace muescas
en la cornea de manera transitoria, produciendo un
ligero incremento en la PIO y empujando al iris hacia
atras contra el cristalino. Una pequefia cantidad del
humor acuoso es asi forzado de la cdmara posterior
hacia la anterior, inmediatamente tras el parpadeo la
presién de la cdmara anterior excede a la de la
posterior y el gradiente de presion hace que el iris se
vuelva concavo, y que sea empujado hacia el
cristalino, lo que impide que el humor acuoso fluya
de nuevo hacia atras, creando lo que se llama el
“bloqueo pupilar inverso”. (15, 16)

A nivel histopatoldgico se ha encontrado numerosos
pigmentos en las células trabeculares, pérdida de las
mismas, pérdida de los espacios intertrabeculares,
fusion de lamelas y aumento del material
extracelular en la parte interna del canal de Schlem.
(17)

La separacién de conexiones tendinosas en dicho
canal también han sido observadas; se han asociado
estos cambios con regiones de separacion patoldgica
de la pared interna de la regién cribiforme. (18)

Genética y asociacion de los antigenos HLA

El determinar la base genética del glaucoma ha sido
mas dificil de lo que se anticipaba. La dificultad se
debe a que existen muchos genes involucrados en el
glaucoma. (20)
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Recientes estudios sugieren un posible patron de
herencia autosémico dominante; Andersen y Wiggs
informan cuatro familias con SDP, cuya alteracion
estaba presente a nivel del cromosoma 7q 35-q36.
(14)

En un estudio realizado por Farrar, Shields, Miller y
Stoup no se reportd ninguna asociacion de los
antigenos HLA en la génesis del GP 62, en el SDP
Becker y otros estudiaron 21 caucasoides americanos
y 9 negros y compararon la frecuencia de aparicidén
de antigenos HLA. En los pacientes caucasoides se
encontré un incremento de la frecuencia de aparicion
del B13 y el B17, lo cual no se observd ni en los

negros ni en los sanos. (19)

Se han encontrado mutaciones en cuatro otros
genes, codificando factores de transcripcion en
pedigris con disgenesis de segmento anterior. Estos
genes son PITX3 (10g25) (66), VSX1 (20p11-qll)
(67), FOXE3 (1p32) (68) y PAX6 (6p11-13) (69). (1)

La genética juega un papel importante. Los
portadores de ciertas mutaciones pueden desarrollar
glaucoma temprano en sus \vidas, tener una
evolucibn mas progresiva y agresiva, o0 ser mas
susceptibles al dafio del nervio 6ptico. (10)

Caracteristicas clinicas

Para realizar un buen diagndstico es necesario
realizar una buena evaluacion bajo biomicroscopia
del paciente. Teniendo presente que el pigmento
proveniente del epitelio pigmentario del iris se
deposita en las estructuras del segmento anterior y
posterior del ojo, los hallazgos son:

- Se aprecia en la cérnea una acumulacion del
pigmento vertical en el centro del endotelio corneal,
conocido como huso de Krukemberg. El usual patrén
de éste depdsito resulta de una unién lineal vertical
de corrientes de conveccion del acuoso de las
mitades nasal y temporal de la cdmara anterior del
ojo. El pigmento acumulado en el endotelio corneal
es fagocitado. Se ha demostrado pleomorfismo y
polimegatismo endotelial bajo biomicroscopia
especular. (2)

- Los cambios en el iris incluyen depdsito de
pigmento en la superficie anterior y defectos en la
periferia media, expuestos a la transiluminacion del
epitelio pigmentario del iris. Si el depdsito en la
superficie anterior es asimétrico la heterocromia
puede ser notada. Los defectos de la
transiluminacion  pueden variar en severidad,
pudiendo ser vistos por retroiluminacion obtenida por
iluminacion directa a través de la pupila, el examen
idealmente debe realizarse en un cuarto oscuro. La
gonioscopia revela ligera concavidad en la periferia
media del iris con estroma delgado y quistico. (8)

- Las alteraciones en tamafio y forma de la pupila
incluyen anisocoria, que se sabe a qué hay
hiperplasia del muasculo dilatador del iris. La pérdida
del pigmento de la superficie posterior del iris
provoca una alteracion en la funcién pupilar,
conduciendo a un aumento del tamafo pupilar. En la

afectacion asimétrica
afectado. (7)

- La combinacién de
pupila y un iris mas

se encuentra en el ojo mas

un aumento del tamafio de la
oscuro en el ojo mas afectado
puede producir un sindrome de pseudo Horner,
donde el ojo menos afectado tiene una pupila mas
pequefia y menos oscura. (20)

- El pigmento también puede ser depositado en las
zénulas y en la cdpsula posterior, particularmente en
las zonulas posteriores. La pigmentacion de Ila
capsula posterior frecuentemente es llamada Linea
de Scheie o Zentmeyer. (15)

- El pigmento negro y denso del iris posterior se
deposita en la trabécula, la cual se observa
gonioscopicamente como una banda densa
homogénea en la circunferencia entera de la malla
trabecular, a diferencia de la apariencia en parche en
el SDP. El SDP puede ocurrir en pacientes sometidos
a ejercicios. (21)

Diagndstico diferencial

EL diagndstico diferencial se debe establecer con dos
entidades fundamentalmente:

Glaucoma primario angulo abierto (GPAA):
neuropatia Optica crdénica, progresiva y multifactorial,
con un patron de dafio caracteristico del nervio
optico y del campo Vvisual, donde la presion
intraocular (PIO) es considerada como el principal
factor de riesgo. Habitualmente de comienzo lento y
progresivo, frecuentemente evolucién asimétrica. (5)

Glaucoma pseudoexfoliativo: es una manifestacion
ocular de un trastorno sistémico, caracterizado por
una fibrilopatia exfoliativa, que aparece tanto en
estructuras oculares como en piel y otros 6rganos
viscerales. En ojos con sindrome pseudoexfoliativo
(SSE) existe el riessgo acumulativo de elevacién de la
presion intraocular (PIO). Cuando se produce esta
asociacion, se denomina glaucoma por
pseudoexfoliacion. (10)

Tratamiento
Medicamentoso. El tratamiento del GP no difiere del
tratamiento del glaucoma, pero se deben tener en

cuenta ciertas consideraciones especiales. Los
agonistas colinérgicos, como la pilocarpina,
tedricamente  suponen una ventaja para el

tratamiento para el GP, porque la miosis que induce
produce un estiramiento y aplanamiento del iris,
separandolo de la zénula. Sin embargo, los pacientes
miopes jovenes no suelen tolerar los agonistas
colinérgicos por el espasmo de la acomodacién,
cefalea y miopia que inducen, ademas debe tenerse
cuidado de instaurar tratamiento colinérgico, porque
existe un mayor riesgo de sufrir desprendimiento de
retina. (18)

Trabeculoplastia con laser de argoén.
Trabeculoplastia. La trabeculoplastia argéon Ilaser
(ALT) puede ser muy efectiva en el GP, siendo

necesario usar energia baja del laser en estos
pacientes, para evitar el incremento de la dispersion
de pigmento. Se recomienda posterior al laser la

Revista Electronica Dr. Zoilo E. Marinello Vidaurreta

Vol. 40, numero 4, abril 2015



Actualizacion sobre el sindrome de dispersion pigmentaria...

Mayo Gonzalez Y...

aplicacibn de agonistas alfa 2 adrenérgicos, para
prevenir los picos de PIO extremadamente altos en
GP. ElI efecto de la ALT es mejor en pacientes
jévenes. (16)

Cirugia filtrante. Es una variante que puede ser
necesaria en los casos donde ha fracasado el
tratamiento medicamentoso, también se utiliza en
pacientes donde ha fallado la trabeculoplastia con

laser. (12)
Trabeculectomia. Si el tratamiento médico y laser
fracasan, puede realizarse una trabeculectomia,

debido a que los pacientes tienden a ser jovenes,
deben utilizarse antimetabolitos. Recientemente se
ha descrito una forma de cirugia de glaucoma no
filtrante. (7, 17)

Iridotomia con Yag Laser. Algunos autores prefieren
diferir el uso de la iridotomia ldser hasta evaluar si
existe un aumento de la PIO, de la pigmentacién

angular, o cambios a nivel del disco optico, que
confirmen un diagnoéstico precoz de glaucoma,
teniendo en cuenta que no todos los casos

evolucionaran al GP. (9) En presencia de dolor ocular
durante el ejercicio fisico puede utilizarse una gota
de pilocarpina al 2 % media hora antes de realizar el

gjercicio. No obstante, los efectos adversos
relacionados con la pilocarpina, como dolor ocular,
cambios refractivos, entre otros, hacen que no sea
posible su uso de forma habitual en la mayoria de los
pacientes. (12)

Estas variantes de tratamiento abren un nuevo
capitulo en el prondstico de esta entidad, aun quedan
brechas en la investigacién de este sindrome, que
con los nuevos avances cientifico-técnicos se debe
mejorar la visidn y que exista un mejor prondstico de
esta enfermedad. (16)

CONCLUSIONES

Sobre el sindrome de dispersién pigmentaria y el
glaucoma pigmentario la literatura cientifica accesible
es aun insuficiente. A pesar de ello, con este trabajo
se ha pretendido elaborar un documento que de
forma amplia contribuya a una mejor comprension
de los procesos fisiopatoldgicos, caracteristicas
clinicas, bases genéticas, diagndstico, prondstico vy
novedades en el tratamiento de estas entidades, que
afectan a personas jovenes y produce secuelas
graves en la visién.
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