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INTRODUCCION

Las cataratas congénitas son opacidades del cristalino que se presentan desde el mo-
mento del nacimiento. La prevalencia varia mucho segin cémo se realiza la recogida de
datos. Se estima que se encuentra en 3:10.000 recién nacidos vivos, y que es la causa del
10% de todas las pérdidas visuales de los nifios en todo el mundo.

Son distintas de las del adulto. Por ejemplo, el prondstico visual estd determinado
por la ambliopia y, por otra parte, las caracteristicas anatomofisioldgicas del nifio son
diferentes. Finalmente tenemos que considerar posibles asociaciones a alteraciones sis-
témicas u oculares.

El éxito del tratamiento no sélo dependerd del estudio de la catarata también habra
que valorar al nifio y sus patologias asociadas, asi como la familia y su grado de colabo-
racion.

Las cataratas congénitas pueden tener como causa la herencia autosémica domi-
nante, los desérdenes metabdlicos, algunos sindromes trasmitidos genéticamente e in-
fecciones intrauterinas. Por tanto, tendremos que indagar sobre la historia familiar y la
historia clinica del nifo.

RECUERDO ANATOMICO

El cristalino del recién nacido se compone del nlcleo embrionario, del fetal y de la
corteza, cubiertos por una cdpsula. El nucleo fetal y embrionario es el volumen mas
importante del cristalino. Existen pocas fibras corticales durante toda la vida, se van ge-
nerando desde el epitelio ecuatorial anterior. El nucleo y la corteza infantil son blandos
y pueden aspirarse facilmente.

MOTIVO DE CONSULTA

— Leucocoria o ausencia de reflejo de fondo de ojo: En todos los recién nacidos hay
gue hacer un screening del reflejo del fondo de ojo. En una sala oscura se pro-
yecta un oftalmoscopio directo brillante en los dos ojos a la vez. Se llama prueba
de Bruckner y suelen realizarlo los pediatras. La retinoscopia a través de la pupila
es Util para calcular la trascendencia visual de la catarata. Una opacidad central o
posterior mayor de 3mm tiene importancia visual.

— Mala fijacién o dificultad en el contacto visual. En los lactantes menores de dos
meses puede no estar desarrollado y por tanto no es necesariamente anormal.
En los mayores de 3 meses la conducta y preferencia de fijacién, asi como la ob-
jecion a la oclusién nos puede indicar la funcién visual.

— Estrabismo o nistagmus. La asociaciéon de nistagmus o estrabismo a partir del
tercer mes de vida indica déficit visual.
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EXPLORACION

— Valorar reflejo de fondo de ojo, fijaciéon y motilidad.

— Test de Teller. Observamos como fija y sigue cada ojo en monocular (Video).

— Lampara de hendidura manual. Con pupila dilatada abriendo el ojo con un blefa-
roestato. Valoraremos si es uni o bilateral, morfologia y posicién (fig. 1).

Figura 1: Lampara de hendidura portatil.

— Medir el didmetro corneal y valorar la PIO con tonédmetro de Perkins.

— Eliris se examina buscando membranas persistentes o anomalias que orienten a
un sindrome.

— Refraccion bajo cicloplejia si la catarata es poco densa. En unilaterales valorar
refraccidn del ojo sano para calcular la lente intraocular.

— Fondo de ojo con oftalmoscopio indirecto para descartar anomalias asociadas,
masa posterior o desprendimiento de retina (fig. 2).

Figura 2: Exploracion con oftalmoscopio indirecto binocular.
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— Ecografia ocular si no es posible visualizaciéon de fondo de ojo para descartar ano-
malias asociadas (fig. 3).

— Keratometria y biometria. Se suele realizar en el quir6fano bajo anestesia gene-
ral. Se usa Keratémetro portatil y biometro ultrasdnico.
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Figura 3: Ecografia ocular. Descartar otras anomalias.

Tras la exploracion debemos suponer el grado de afectacién de agudeza visual y el
tipo de tratamiento.

Clasificacién de las cataratas congénitas segun su situacion.

La localizacion en el cristalino y la forma de la catarata pueden dar informacion valio-
sa sobre su causa lateralidad o prondstico (1).

Cataratas anteriores

La catarata polar anterior es una opacidad pequefia y blanca localizada en el centro
de la cdpsula anterior y de menos de 3mm de didmetro. Puede estar conectada con
restos de membrana pupilar persistente. Un tercio suelen ser bilaterales, pero no suelen
afectar a la visién ni progresan. Hay que hacer un seguimiento oftalmoldgico para eva-
luar problemas de refraccidn o estrabismo (fig. 4).
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Figura 4: Catarata Polar anterior. Figura 5: Catarata piramidal anterior.
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Una variedad es la catarata piramidal anterior. Es blanca de forma cdnica con una
base de 2 a 2,5mm de diametro. El rasgo de ambliopia es mayor y generalmente progre-
sa y requiere cirugia (fig. 5).

Cataratas centrales

Catarata nuclear

Este tipo de catarata se localiza en el ntcleo embrionario o fetal (fig. 6). Pueden pro-
gresar y extenderse a las capas corticales.

Las cataratas nucleares bilaterales suelen ser familiares con un patrén autosémico
dominante, las unilaterales, sin embargo, son esporddicas.

Figura 6: Catarata Nuclear.

Cataratas suturaria

Tiene una disposicidn en Y. Pueden ser progresivas.

Cataratas lamelares

Son bilaterales, pero generalmente asimétricas. Suelen ser adquiridas, pero pueden
ser hereditarias. Su inicio suele ser después de que haya ocurrido el proceso de fijacidon
por lo que el pronéstico visual es favorable.

Cataratas posteriores

Catarata capsular posterior (fig. 7)

Se asocian frecuentemente a lenticono posterior y a persistencia de vasculatura
fetal.

) -
)}) SOCIEDAD ESPANOLA
\\y/ DE OFTALMOLOGIA

13-124  LiBRO PARA LA FORMACION DE LOS RESIDENTES EN OFTALMOLOGIA B




11. Cataratas congénitas y precoces
Sandra de Fernando Aisa

El lenticono posterior a menudo es unilateral. Inicialmente puede ser trasparente, y
en la exploracién oftalmolégica se aprecia miopia y astigmatismo irregular y, por tanto,
ambliopia. Posteriormente puede aparecer una catarata capsular posterior.

En la persistencia de vasculatura fetal se mantiene la vasculatura hialoidea. Desde
una pequefia opacidad congénita blanca, huella de Mittendorf, a un tejido fibrovascular
gue se puede extender desde papila hasta cubrir la parte posterior del cristalino que
puede requerir una vitrectomia adicional. Es congéita y debemos sospechar otras mal-
formaciones oculares como el microftalmos.

Figura 7: Catarata Capsular Posterior.

Catarata subcapsular posterior

Son adquiridas y hay que buscar causas como esteroides, uveitis o degeneraciones
retinianas.

ESTUDIOS ADICIONALES

En las cataratas unilaterales no se aconsejan estudios porque no es frecuente la aso-
ciacion a enfermedades sistémicas o metabdlicas (2).

Las cataratas bilaterales pueden ser hereditarias. Si se hayan antecedentes familiares
o al examinarles existen opacidades congénitas no son necesarios mas estudios.

Es importante la colaboracién conjunta con el pediatra para una exploracion fisica
del nifio que nos pueda orientar a posibles enfermedades sistémicas.

En cuanto estudios de laboratorio es obligado descartar las enfermedades que tienen
tratamiento como la galactosemia a través de los cuerpos reductores en orina. También
se realiza titulacion de TORCH y VDRL (si no se hizo en el screening del recién nacido).
Otros estudios opcionales serian calcio y fédsforo en sangre, concentracidn de galactoqui-
nasa y ferritina sérica (6).
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Si existe asociacidon sindromica son necesarias pruebas genéticas (3).
Tratamiento

Aunque toda catarata en un nifio es patoldgica no todas son quirurgicas. A pesar
una intervencion quirdrgica sin complicaciones es finalmente la ambliopia la que nos
determina la agudeza visual. La severidad de esta dependera de la lateralidad, edad de
aparicion, tipo y densidad. Es decir, las cataratas unilaterales precoces y densas seran las
mas ambliopizantes.

— Indicacién quirurgica.

Edad preverbal:

— Ausencia de reflejo de fondo de ojo.

— Tamano en eje superior a 3mm.

— Signos de deprivacion visual.

— Vision Preferencial; inferior o estancada en 2 cm.

Edad verbal:

— AVL<al 50% de la correspondiente a su edad.

Debido a la ambliopia la catarata congénita ha de ser intervenida cuanto antes. Se
considera momento ideal después de la cuarta semana de vida para minimizar las com-
plicaciones y antes de la sexta semana de vida en unilaterales y tras la décima en las
bilaterales.

No es necesaria la facoemulsificacidn ultrasénica.

— Técnica quirurgica:

— Antes de los 6 meses de vida.

Se realiza aspiracién de la catarata via limbar, capsulotomia posterior y vitrectomia
anterior. Dejamos resto capsular para implante secundario de lente intraocular en un
segundo tiempo (5).

El anillo de Soemmering suele formarse después de la cirugia y es mayor a menor
edad del nifo.

Si la reproliferacion lo sobrepasa y tapa el eje visual se requiere una reintervencién
(fig. 8).

Figura 8: Anillo de Soemmering.
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La correccidn dptica la realizamos con lentes de contacto blandas y valoramos el im-
plante secundario a partir del afio de vida.

— Después de los 6 meses de vida.

Se practica aspiracién de la catarata e implante de LIO en saco capsular. Debido a la
miopizacion del ojo durante la infancia se hipocorrige dejando una hipermetropia resi-
dual segun la siguiente tabla (4).

— 6 meses de edad +4

1 afio +3,00D

De 2 a 3 afos: +2,00D

De 4 a 5 afos: +1,50D

De 6 a 8 afos: +1,00D

De 8 a 10 afios: +0,50D
Mas de 10 afios: emetropia

En menores de 6 afios o nifios no colaboradores se realiza capsulotomia posterior y
vitrectomia anterior por via pars plicata en el mismo acto quirurgico. Si el nifio colabora
se realiza posteriormente capsulotomia posterior con laser Yag (fig. 9).

Figura 9: Opacidad capsular posterior.

La correccidn dptica se realizard con gafas. Recordemos que estos pacientes pierden
su capacidad acomodativa para toda la vida, por lo que no habrd que olvidar la correc-
cion visual cercana.

TRATAMIENTO ORTOPTICO

La rehabilitacidon visual debe comenzar cuanto antes. Debemos revisar la refraccion
cada 3 o 6 meses. En unilaterales o bilaterales asimétricas comenzamos con oclusiones
una vez que llevan la correccién éptica. La oclusién debe ser aproximadamente entre el
25y el 50% del tiempo que el bebé esta despierto.
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COMPLICACIONES

Son mas frecuentes que en los adultos por sus particularidades.

— Ambliopia: Requiere tratamiento rehabilitador, aunque, y sobre todo en las uni-

laterales, es inevitable.

— Opacificacion capsular posterior: Se resuelve segun lo explicado en la técnica qui-

rargica.

— Glaucoma: Puede presentarse de forma precoz o tardia. El glaucoma afaquico ha

de tratarse porque compromete el prondstico visual.

— Inflamacion postoperatoria. La uveitis anterior fibrinosa se debe a la reactividad

tisular del ojo del nifio. El tratamiento es con corticoides tépicos y orales.

— Estrabismo: Mas frecuentes en cataratas unilaterales. Suele ser una endotropia y

se trata mediante cirugia.

— Irregularidades en la pupila. Debido al traumatismo quirudrgico.

El resultado visual de la cirugia de la catarata depende de cuando se inicié el trata-
miento, asi como del tipo de catarata, de cuando se interviene, de como se corrige dpti-
camente, y de la rehabilitacion de la ambliopia. De poco sirve la intervencion temprana
si no existe un tratamiento postoperatorio que trate la ambliopia.

Las agudezas visuales de nifios con cataratas bilaterales son mejores, alcanzando una
vision postoperatoria de 20/40 o mas. Las cataratas monolaterales obtienen visiones
que rondan 20/200 debido a la competicidon interocular.

Aunque para oftalmdlogos no pediatricos puedan parecer malos resultados y mucho
esfuerzo, hay que considerar que esta vision es util y quedara para toda su vida.
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PREGUNTA TIPO TEST
(pulse en la flecha para comprobar las respuestas)
Respecto a los estudios adicionales:

a) Debemos realizar siempre una analitica para descartar enfermedades metabé-
licas.

b) Las cataratas unilaterales frecuentemente son hereditarias.
c) Los cuerpos reductores en orina detectan la galactosemia.
d) La ferritina sérica nos hace sospechar asociacién sindrémica.

e) Las cataratas capsulares posteriores monolaterales se asocian a sindrome de
Lowe.

En relacién con el tipo de catarata:
a) Las cataratas polares anteriores son generalmente quirurgicas.

b) En las cataratas polares posteriores debemos sospechar persistencia de vascula-
tura fetal.

c) Las cataratas nucleares bilaterales se asocian a prondstico visual malo.

d) Miopias y astigmatismos irregulares unilaterales se asocian a lenticono pos-
terior.

e) En las cataratas capsulares posteriores pondremos hincapié en los antecedentes
familiares.
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3. Enrelacion con la cirugia de la catarata congénita:

=2~ a) Antes de los 6 meses de vida sélo se pone lente en las cataratas monolaterales
para disminuir la ambliopia.

=2 b) La complicacion mas frecuente es el glaucoma afaquico.
—> c¢) En nifos colaboradores se puede evitar la vitrectomia via pars plicata.
—u~ d) La correccion éptica tras la cirugia debera ser tanto para lejos como para cerca.

—u e) Lacirugia de la catarata congénita requiere un tratamiento precoz si puede ser
antes del primer mes de vida.
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