Sindrome
endotelial

iridocorneal
(ICE)

José Vicente Pia Ludena
Elena Arias Garcia

Marc Bautista Cortiella
Gonzalo Roig Ferreruela
Alvaro Cabezas Vicente
Cristina Martinez Gil
Santiago Montolio Marzo
Ester Fernandez Lopez
Aitor Lanzagorta Aresti

Fundacion de Oftalmologia Médica de
la Comunitat Valenciana (FOM), Valencia, Espafia

OThéa

let’s open our eyes



STRONGER TOGETHER

LATANOPROST " L " 488 TIMOLOL

Fixa pr@s’f

latanoprost 50 mcg/ml + timolol 5 mg/ml
Colirio en solucién en envase unidosis

-

Unico latanoprost/timolol sin conservantes ni fosfatos'

e

® Hiperemia conjuntival . . 44
poco frecuente? ey Fixaprost O/
- . microgramos/ml + 5 mg/m| j
3 o el 111
® No sustituible en farmacias colirio en salucién en envase unidosis Conservantgs
® 1 gota 1 vez al dia? iy Fosfatos 4
® Estable a temperatura
ambiente?
—
IBLE

2. Ficha técnica e GThEE l C |IA\3

Fixaprost® colifio - 0,2 ml —_—

Fixaprost 50 microgramos/ml + 5 mg/ml colirio en solucion en envase unidosis. Colirio en solucién en envases unidosis.
MEDICAMENTO SUJETO A PRESCRIPCION MEDICA. Reembolsable por el Sistema Nacional de Salud. Caja con 30 unidosis — PVP (IVA) 18,81€.

Referencias: 1. https://cima.aemps.es/cima/publico/home.html. Fecha de acceso: junio de 2025; 2. Ficha técnica Fixaprost (codigo QR);
3. https://botplusweb.farmaceuticos.com/FichaMUH/394232. Fecha de acceso: junio de 2025. [ ]

INNOVANDO EN GLAUCOMA let's open our eyes




Edita: Laboratorios Théa

ISSN: 978-84-09-60448-7

© N.2de registro:
DEP638870688224248077
Disefio y maquetacién: Doblepagina
Impresién: Gertograf

Depdsito legal: B 8359-2024

&3 Impreso sobre papel ecolégico
y con tintas y barnices reciclables

Sindrome endotelial
iridocorneal (ICE)

Indice
INtrOdUCCION ...t
DIagnoOStiCo .........ooooiiiii
Variantes ClINICAS ............oovvviiiiiiiiei e,
Sindromede Chandler ...,
Atrofia progresiva (esencial) del iris ..............c....cccooviiiiiiiiiiii,
Sindrome del iris nevus (Cogan-Reese) ................cccccvvveiiiiiiiiniceiienn,
EVOIUCION CINICA .......oviiiiiiiiiie e
Pruebas complementarias ..................cccooeviiiiiiiiii
Diagndstico diferencial ................ccccvvvviiiiiiiiiii e,

Tratamiento .........c.coovvviiiiii e

Bibliografia .............ccccoiiiiiiii s

0 N OO



Figural

Sinequias periféricas
anteriores en sindrome ICE.
Se visualizan sinequias
periféricas muy anteriorizadas
que sobrepasan la linea de
Schwalbe en el contexto

de un paciente con atrofia
esencial de iris. Asimismo, se
observa un agujero iridiano
de espesor completoy el
ectropidn uveal que permite
la visualizacion directa del
cuerpo ciliar.

Introduccion

El sindrome endotelial iridocorneal (sindrome ICE, del inglés iridocorneal
endotelial syndrome) aina un grupo de afecciones unilaterales, progresivas y no
familiares, caracterizadas por una fisiologia anormal del endotelio corneal, que
conduce a diversos grados de atrofia iridiana, edema corneal y/o cierre angular
por sinequias. La patologia es siempre unilateral y afecta tipicamente a mujeres
de mediana edad. Caracteristicamente aparecen tres variantes clinicas:

e Sindrome de Chandler
e Atrofia progresiva (o esencial) del iris
e Sindrome del iris nevus (Cogan-Reese)

Acrénimo Sindromes ICE: I: Iris nevus; C: Chandler; E: Essential.

En todas las formas del sindrome ICE, la causa etiopatolégica principal es la
formacidon de una capa anormal de células endoteliales corneales, que tienden
a proliferar y migrar a través del angulo iridocorneal, en cdmara anterior y

sobre la superficie del irist. El crecimiento de estas células endoteliales puede
ocasionar la obstruccién pretrabecular del angulo iridocorneal, lo que da lugar a
un glaucoma de angulo abierto secundario. A medida que el proceso evoluciona
y la membrana se organiza, el tejido proliferativo puede contraerse y provocar
un cierre angular secundario.

Este fendmeno puede ocasionar elevacion de la presion intraocular tanto

por obstruccion pretrabecular como por cierre angular, lo que resulta en
glaucoma en aproximadamente el 50 % de los casos. A menudo se observan
sinequias periféricas anteriores (PAS, por sus siglas en inglés peripheral
anterior synechiae), cuya progresion mas alla de la linea de Schwalbe es una
caracterfstica distintiva del sindrome ICE e inusual en otras condiciones? (fig. 1).
El otro hallazgo caracteristico es la descompensacién corneal en un porcentaje
elevado de los casos!. Asimismo, se han reportado casos en los que se detectd
ADN de virus herpes simplex mediante PCR en muestras corneales, lo que
sugiere una posible etiologfa viral®.




Diagnostico

El diagndstico del sindrome ICE es clinicoy, en ocasiones, resulta dificil
diferenciar claramente entre sus tres variantes. Las entidades pueden presentar
solapamiento e incluso se han documentado casos en los que se observa una
transicion de una forma a otra. La exploracion detallada del iris y los hallazgos
obtenidos mediante gonioscopia son fundamentales, aunque estos pueden

ser sutiles, especialmente en fases iniciales de la enfermedad. La microscopia
especular ofrece imagenes caracteristicas que facilitan la identificacion del
sindrome.

El diagndstico se establece cuando dos de tres de las manifestaciones clinicas
principales estan presentes de manera unilateral: cambios iridianos tipicos,
endotelio corneal anormal y sinequias anteriores periféricas*®. Debido a

que se acepta una etiologia y caracteristicas en comun, siempre y cuando el
paciente sea correctamente diagnosticado dentro del sindrome ICE, no es
imprescindible clasificar al paciente en un subtipo especifico. No obstante, la
categorizacidn en las variantes clinicas sigue siendo Util, ya que la presentacion
y el curso clinico pueden variar significativamente entre ellas.

Resumen de las caracteristicas fundamentales del sindrome ICE:

Unilateral

e Progresivo

No familiar

e Signos clinicos: PAS, atrofia iridiana, descompensacién corneal
e Microscopia especular: células ICE con un patrén inverso



Figura 2

Sindrome de Chandler.

Se visualiza mediante
lampara de hendidura edema
corneal en el contexto de
descompensacién corneal
en un sindrome de Chandler.
Se intuye corectopia superior
leve.

Variantes clinicas

Sindrome de Chandler

El sindrome de Chandler es la presentacién clinica méas frecuente de las tres
variantes?®. La afectacion principal es la afectacién corneal. Los pacientes
presentan a menudo vision borrosa y halos, sintomas ocasionados por el
edema corneal (fig. 2). El endotelio adopta un aspecto similar al de metal
batido, mas fino que el observado en la cérnea guttata de la distrofia de
Fuchs’. La disfuncién endotelial puede manifestarse antes de que se detecten
PAS extensas, aunque la gonioscopia suele revelar sinequias incipientes o
membranas en el angulo iridocorneal.

A diferencia de las otras variantes, este sindrome rara vez presenta atrofia del
irisy, si hay, la corectopia suele ser leve.®

No suele haber glaucomay, si lo asocia, suele ser la forma menos grave de
las tres. La descompensacion corneal se produce a pesar de que la PIO se
encuentre normal.®°

La microscopia especular puede revelar los patrones clasicos del sindrome
ICE, aunque con frecuencia se observa una pérdida difusa total de células
endoteliales®®. En situaciones de edema corneal severo, donde la microscopia
especular pueda no ser viable, la microscopia confocal puede ser Util para
localizar y confirmar la presencia de las células ICE.



Figura 3

Atrofia esencial de iris. A la
exploracion clinica del ojo
izquierdo se observa
corectopia debido a traccion
temporal superior, lo que
ocasiona agujeros iridianos
en el lugar opuesto. Mediante
OCT (tomografia de coheren-
cia dptica) se observa
adelgazamiento en el tejido
iridiano en un agujero de
espesor parcial y el cierre
angular producido por
sinequias periféricas
anteriores.

Atrofia progresiva (esencial) del iris

La caracteristica principal de esta variante es la afectacién pronunciada

deliris: corectopia (desplazamiento de la pupila), pseudopolicoria (pupilas
falsas supernumerarias), ectropién uveal, atrofia iridiana (pérdida de tejido) y
sinequias periféricas anteriores de base amplia, que a menudo sobrepasan todo
el angulo (por delante de la linea de Schwalbe) (fig. 3).

Los sintomas iniciales suelen incluir visién borrosa y/o cambios visibles en el iris 0
la pupila percibidos por el paciente. Sin embargo, en algunos casos, los hallazgos
pueden detectarse de forma incidental durante un examen ocular de rutina.

Tipicamente, la atrofia iridiana y los agujeros iridianos de espesor parcial en

el estroma iridiano aparecen en el lugar opuesto al desplazamiento pupilar

(fig. 4). Esto se explica debido a la proliferaciéon de endotelio y membrana basal
anormal sobre dngulo y superficie iridiana, y su posterior contraccidn, la cual
atrae el iris hacia ese lado, lo que resulta en corectopia y agujeros completos por
estiramiento en el lado opuesto. Ademas, pueden aparecer agujeros atréficos,
que no se relacionan tanto con el estiramiento del iris, sino que se atribuyen a
fenémenos isquémicos’t.

La membrana endotelial en el &ngulo genera un cierre funcional, que se ve
agravado por su contraccion progresiva. Este proceso favorece el desarrollo de
sinequias anteriores periféricas (PAS), las cuales suelen extenderse mas alla de
la Iinea de Schwalbe y promueven un cierre angular progresivo*. Aun asf, puede
no haber correlacion entre la extension de las PAS y el nivel de PIO.



Figura 4
Atrofia esencial de iris

A. Se trata de una patologia
unilateral, por lo que se
observa el ojo derecho sin
alteraciones clinicas.

B. Ojo izquierdo en paciente
con atrofia esencial de iris. Se
puede observar el desplaza-
miento de la pupila temporal
superior (corectopia), asi
como multiples pupilas (pseu-
dopolicoria) ocasionadas por
agujeros completos en la
superficie del iris.

C. Microscopia especular en
la que se observa una pérdida
difusa del patrén de células
endoteliales de manera
unilateral en el ojo izquierdo.
A pesar de no distinguir
celularidad, se intuye
superficie celular oscura con
los bordes intercelulares
claros (reversion

patrén claro-oscuro).

D. Gonioscopia en la que se
visualizan sinequias
periféricas altas muy por
encima de lalinea de
Schwalbe.

El edema corneal, generalmente, estéd asociado a la elevacidon de la PIO. A la
exploracién en lampara de hendidura, el aspecto del endotelio en metal batido
fino no siempre aparece y la afectacién endotelial solo es demostrable mediante
microscopia especular®*?.

Sindrome del iris nevus (Cogan-Reese)

Aunque se considera que el sindrome de Cogan-Reese y el sindrome del iris
nevus forman parte del espectro del sindrome ICE, existe cierta confusiéon
sobre si se trata de dos subtipos distintos*3, ya que a menudo se agrupan y los
términos se utilizan indistintamente. Esta confusién fue fomentada, en parte,
por Scheie y Yanoff, quienes describieron inicialmente el sindrome de iris nevus
como iris nevus (Cogan-Reese) syndrome**,

Se podrian diferenciar y nombrar dos subtipos:

e Sindrome de Cogan-Reese (o0 sindrome de los nédulos iridianos)

e Sindrome del iris nevus (difuso)

La diferencia fundamental es la heterocromia en el iris nevus, producida por

un iris cuya membrana de tejido patolégica se extiende difusamente sobre la
superficie del iris de manera unilateral. Por el contrario, en el sindrome de los
nédulos iridianos (Cogan-Reese) estos se presentan de manera aislada.

Sindrome de Cogan-Reese

Se caracteriza por la presencia de pequefios nédulos pigmentados, ligeramente
pedunculados, de tejido iridiano sano,*® que se han formado por contraccién de la
membrana de tejido proliferativo endotelial que ha estrangulado el tejido iridiano*®
(fig. 5y 6). A pesar de haber una corectopia marcada y ectropién uveal debido a
la traccion de la membrana, la atrofia del iris, si la hay, es leve-moderada.



Figura 5

Sindrome de Cogan-Reese.
Paciente mujer de mediana
edad que presenta de manera
unilateral corectopia,
alteraciones iridianas y
glaucoma en el ojo izquierdo.
Se observaenla OCT
excavacion papilar aumenta-
day la afectacion unilateral
del dafio glaucomatoso en el
0jo izquierdo. La microscopia
especular revela una pérdida
difusa del patrén endotelial
con reversion del patrén
claro-oscuro, asicomo la
visualizacién de células ICE.
El patrény contaje endotelial
en el ojo derecho es normal.

Figura 6

Sindrome de Cogan-Reese.
Exploracion en lampara de
hendidura en detalle del caso
anterior. En laimagen
izquierda se observan
nédulos iridianos (tejido sano)
formados debido al estira-
miento y constriccion del iris
por la membrana endotelial
proliferativa, que se extiende
sobre el dngulo iridocorneal y
la superficie del iris. Esta
region coincide con la
corectopiay la sinequia
anterior periférica que se
visualiza en detalle en la
imagen derecha.
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El sindrome de Cogan-Reese es la variante menos comun del sindrome ICE
entre los caucésicos’. Sin embargo, en pacientes asiaticos es una de las
formas mas comunes!®.

Sindrome del iris nevus (difuso)

Esta variante fue descrita por Scheie y Yanoff en pacientes que presentaban
un nevus difuso unilateral del iris, dando lugar a heterocromia'®2°, con varios
signos adicionales, como la pérdiday el aplanamiento de la arquitectura
superficial del iris (iris compacto), ectropidn uveal, PAS, edema corneal y
glaucoma unilateral (fig. 7). También se describieron pequefios nédulos
hipopigmentados del iris y atrofia leve del iris. El reporte inicial destacé la
dificultad de distinguir estos patrones de un melanoma maligno difuso, por un
lado, y de la atrofia esencial del iris, por otro.



Figura7

Heterocromia en sindrome
deliris nevus. Paciente en el
posoperatorio de cirugia de
glaucoma del Ol, en el que se
observa aumento de la
pigmentacion iridiana difusa
en el ojo izquierdo, lo que
produce una heterocromia
iridiana evidente.

Tabla 1. Diferencias clinicas entre las diferentes variantes del sindrome iridocorneal endotelial

DESCOMPENSACIGN CORNEAL AFECTACIGN IRIDIANA GLAUCOMA PUPILA
Sindrome de Chandler +++ - Leve +/-
Edema corneal +/- (Leve corectopia)
temprano
Sindrome de Cogan-Reese + ++ ++ +
Edema posible Noédulos y atrofia leve Corectopia
Sindrome del iris nevus + Pérdida arquitectura ++ +/-
Edema posible Supeiiel eiss Corectopia
Heterocromia
Atrofia esencial de iris + +++ ++ +++
Edema posible Atrofia y agujeros Corectopia

completos L
P Pseudopolicoria
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Figura 8

Progresién de la corectopia
y el ectropién uveal en
sindrome ICE. Se observa
progresivamente el desplaza-
miento de la pupila (corecto-
pia) hacia la region nasal
superior en el ojo izquierdo a
lo largo de los afios. Ademas,
latraccién de la membrana
nasal superior produce el
prolapso del epitelio
pigmentario del iris a través
de la pupilay hacia la
superficie anterior del iris
(ectropién uveal).

Evolucion clinica

Los sindromes ICE son una patologfa progresiva no familiar?!. Dependiendo

de la variante clinica, el glaucoma puede aparecer en fases tempranas,

incluso antes de que se produzcan PAS, o manifestarse mas tardiamente, en
funcién del grado en que la membrana de proliferacion endotelial cubra la
malla trabecular o el nimero de sinequias presentes. Se recomienda realizar
controles regulares mediante lampara de hendidura y gonioscopia para evaluar
la progresién de la enfermedad (fig. 8).

A

Etiologia

La etiologfa de los sindromes ICE actualmente es desconocida’. Se han
descartado hipétesis isquémicas, téxicas o inflamatorias??23. La etiologfa viral
ha ganado relevancia debido a la deteccién de ADN de herpes simplex (VHS)
mediante reaccion en cadena de la polimerasa (PCR) en el endotelio de un
porcentaje significativo de pacientes con sindrome ICE®?#. Asimismo, se han
identificado anticuerpos contra el virus de Epstein-Barr en algunos casos®. Sin
embargo, la presencia de estos virus no es constante en todos los pacientes, ni
se ha demostrado una implicacion causal directa.

Hasta donde se sabe, alglin evento, hasta la fecha desconocido, propicia que
endotelio y membrana basal proliferen y se extiendan mas alla de la periferia
corneal, tapizando, en mayor o menor medida, dngulo iridocorneal e iris. Este
sobrecrecimiento endotelial exhibe caracteristicas de células epiteliales en
microscopia electrdnica e inmunohistoquimica, lo cual se pensaba era exclusivo
de la distrofia polimorfa posterior. Aunque no se ha confirmado, se sospecha
que el estimulo necesario para esta transformacién metaplasica en un endotelio
predispuesto podrfa tener un origen viral®.

11



Pruebas complementarias

Microscopia especular

La microscopia especular, si bien no es necesaria para el diagndstico?’, es
muy caracteristica y una ayuda fundamental en el diagnéstico temprano®’. Se
observa una pérdida unilateral de células endoteliales y una morfologia atipica
de estas. El endotelio muestra una poblacion de células con fenotipo epitelial,
llamadas células ICE?8. Estas células tienen un tamafio mayor y pierden el
patrén hexagonal, adquiriendo forma pentagonal. En la microscopia especular
el endotelio muestra una apariencia inversa; la superficie celular es oscura,
con un punto claro central (nucleo hiperreflectivo) y los bordes intercelulares
claros’, de forma contraria a lo que ocurre en células endoteliales normales.
Esto se conoce como reversidn clara-oscura®®° (fig. 9). Se cree que estas
células endoteliales corneales son patognomaénicas para el sindrome ICE, y por
lo tanto se les ha llamado células ICE cuando se observan en fotomicrografias
especulares®2 (fig. 10). No obstante, estas células ICE no son necesarias

para el diagndstico en el contexto de hallazgos clinicos sospechosos ya
mencionados.

Figura9

Microscopia especular en el
sindrome ICE. Se aprecia de
manera unilateral una pérdida
del patrén endotelial normal
en el ojoizquierdo. La
superficie celular se visualiza
oscura, con un centro celular
claro (ndcleo hiperreflectivo) y
los bordes intercelulares
claros. Este patrén invertido es
conocido como reversidn
clara-oscura. También se
observan algunas células ICE,
consideradas patognomadnicas
de espectro del sindrome ICE.

Figura 10

Microscopia especular en
caso de atrofia esencial de
iris. Se aprecia de manera
unilateral alteracion del
patrén endotelial normal en el
ojo izquierdo (Ol) con
reversion clara-oscuray
abundantes células ICE.
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Se han reportado casos de afectacién parcial endotelial, asi como regresion de
endotelio anormal®3. También pueden observarse patrones endoteliales

de desorganizacion y pérdida celular total incluso en cérneas clinicamente
normales. Por otra parte, pueden presentarse areas de endotelio normal con un
cambio abrupto y adyacente a zonas patoldgicas?!.

El paquimetro corneal puede ser de utilidad para monitorizar el edema en caso
de descompensacion corneal incipiente o establecida.

La OCT-SAy la BMU son especialmente Utiles cuando el edema corneal no
permite la visualizacién con lente de gonioscopia del angulo o la realizacién
de la microscopia especular. Permiten evidenciar la presencia de sinequias
anteriores, atrofia iridiana y cierre del angulo, entre otros hallazgos?>3* (fig. 11).

La microscopia confocal permite observar células endoteliales con bordes
irregulares o poco diferenciados, nucleos hiperreflectivos brillantes y nervios
corneales prominentes®®. Ademés, pueden detectarse células pequefias o de
apariencia epitelioide®.

Esta técnica presenta ciertas limitaciones, especialmente en el diagndstico
diferencial entre el sindrome ICE y la distrofia polimorfa posterior (PPD). Aunque
el sindrome ICE suele ser unilateral, algunos hallazgos como la epitelizacién del
endotelio, tipicos de la PPD, también pueden estar presentes en el sindrome
ICE®®. Sin embargo, en el sindrome ICE, las células endoteliales tienden a
mantener caracteristicas de su linaje original 3.

Estos hallazgos subrayan la importancia de combinar técnicas diagndsticas
complementarias para una evaluacion precisa, especialmente en casos con
presentaciones clinicas complejas o atipicas.



Figura 12

Sindrome Axenfeld-Rieger.
Se observa corectopia,
pseudopolicoria y agujeros
iridianos multiples de manera
bilateral. La paciente de
mediana edad presentaba
esta patologia desde el
nacimiento. En el ojo
izquierdo se ha producido
descompensacién corneal.

Diagnoéstico diferencial

Distrofia polimorfa posterior

Es una enfermedad bilateral y asimétrica con herencia autosémica
dominante®. Suele ser clinicamente asintomética, con cambios focales

y morfoldgicos sutiles, aunque en algunos casos puede asociarse con
descompensacion corneal y glaucoma. En la membrana de Descemet se
observan vesiculas, lineas o crestas paralelas (imagenes descritas como “rail de
tren” o “baba de caracol”), junto con opacidades corneales. La membrana de
Descemet estad engrosada y el endotelio presenta caracteristicas epiteliales
(microvellosidades, desmosomas, pocas mitocondrias) y tifie positivo para
citoqueratinas en inmunohistoquimica. Este endotelio anémalo produce
material similar a la membrana de Descemet, que puede extenderse al iris, lo
que causa sinequias anteriores periféricas (PAS) y corectopia. No se observan
nédulos iridianos y la atrofia del iris es poco frecuente. La microscopia
especular es util para diferenciar la DPP del sindrome ICE. En la DPP, las
vesiculas tienen un borde grueso y oscuro, mostrando una apariencia de
dénut. Esta estructura esta situada por delante de las células endoteliales

no distorsionadas. En contraste, en el sindrome ICE, la lesion esta dentro del
endotelio y las células adyacentes estan distorsionadas y son mas pequefias
que las normales. Ademas, la microscopia especular permite diferenciar las
estrias de Haab de las caracteristicas “rastros de caracol” de la DPP. Aunque
atil, la microscopia especular no siempre puede distinguir entre DPP progresiva
y el sindrome ICE, ya que ambos pueden compartir una progresion patoldgica
comun®.

Sindrome Axenfeld-Rieger

Es una afeccion congénita, bilateral, con herencia autosémica dominante. Se
observa una atrofia del iris severa, asi como agujeros iridianos completos y
corectopia (fig. 12). A diferencia del sindrome ICE, el sindrome de Axenfeld-

r’

Rieger presenta una linea de Schwalbe muy prominente y anteriorizada
(embriotoxon posterior) (fig. 13y 14) en todos los casos, con bandas de tejido
que se extienden desde la periferia del iris hasta esta linea®®. El endotelio
corneal es normal. Frecuentemente se asocia a otras anomalias del desarrollo
(dismorfia craneofacial, hipoplasia maxilar, puente nasal ancho, anomalias
dentales, retraso del crecimiento y alteraciones cardiacas valvulares):



Figura 13

Embriotoxon posteriory
nddulos de Kunkmann-
Wolffian. Se observa de
manera bilateral la linea de
Schwalbe anteriorizada
(embriotoxon posterior)
(flechas), asi como nddulos
hipopigmentados (puntas de
flecha) de hiperplasia
estromal no patoldgicos,
conocidos como nédulos de
Kunkmann-Wolffian (también
denominados manchas de
Brushfield en el contexto del
sindrome de Down).

Figura 14

Embriotoxon posterior.

Se observa de manera
marcaday, ala visualizacion
directa, la linea de Schwalbe
muy anteriorizada.

Figura 15

Corectopia traumatica.

Se visualiza corectopia
secundaria a un desgarro del
esfinter deliris por un
traumatismo contuso.

Aniridia congénita (hipoplasia de iris)
Caracterizada por la ausencia parcial o total del iris®.

Traumatismos o uveitis

Estas condiciones pueden asociar sinequias iridianas y/o corectopia (fig. 15).
La historia clinica y los antecedentes del paciente suelen ser suficientes para
diferenciarlas del sindrome ICE.
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Puede surgir tras el uso de ciertos medicamentos o intervenciones quirurgicas,
pero la etiologia es evidente en el contexto clinico. Entre los farmacos mas
asociados a la despigmentacion iridiana se encuentran las quinolonas
sistémicas, en particular el moxifloxacino, pero también la terapia con
claritromicina y fumagilina®°.

La contraccién de la membrana o tejido fibrovascular puede dar lugar a un
glaucoma de angulo cerrado secundario que asocia a menudo ectropién uveal,
policoriay distorsién del tejido iridiano (fig. 16).

En ocasiones es dificil realizar el diagndstico diferencial con el sindrome del iris
nevus o el sindrome de Cogan-Reese, a veces solo diferenciandose mediante
un estudio histopatoldgico®.



Figura 17

Dispositivo de drenaje en
paciente con atrofia esencial
de iris. Enlaimagen superior
se observa el tubo ubicado en
camara posterior de una
valvula de Ahmed colocada
en el cuadrante temporal
superior. Se observa
corectopia marcada inferior,
ectropién uveal, asi como
varios agujeros de espesor
completo a la retroilumina-
cién. La imagen inferior
muestra la ampolla de
filtracién y la fascia lata
utilizada para proteger el tubo
subconjuntival.

Tratamiento

El manejo y tratamiento del sindrome ICE va dirigido a monitorizar y prevenir las
posibles complicaciones, principalmente el glaucomay la descompensacion
corneal®.

El control de la PIO suele ser dificil de mantener con tratamiento médico’.
Inicialmente se recomienda el uso de supresores del humor acuoso. Sin
embargo, a medida que el cierre angular secundario ocurre, suele requerir
cirugfa de glaucoma. La cirugia filtrante puede fracasar con frecuencia*?. Se
han reportado, como causa de fracaso de la ampolla conjuntival, mayor fibrosis
subconjuntival, asf como endotelizacién de la ampolla conjuntival®*3. Dado que
el cierre angular es progresivo, los dispositivos de drenaje de glaucoma pueden
ser recomendados como primera linea de tratamiento quirdrgico (fig. 17). Una
opcidn puede ser colocar el tubo del implante de manera retropupilar, con el fin
de alejarlo lo mas posible de la cdrneay prevenir el dafio endotelial.

En cuanto al edema corneal, inicialmente puede responder a la disminucién

de la PIO. No obstante, a medida que la disfuncién endotelial avanza, el edema
corneal persiste a pesar de un buen control tensional. El manejo inicial se realiza
habitualmente con soluciones salinas hipertdnicas o lentes de contacto blandas,
pero a medida que progresa la descompensacion corneal puede ser necesario
el trasplante corneal. Las técnicas utilizadas varian desde queratoplastias
lamelares, como DMEK (del inglés Descemet membrane endothelial keratoplasty)
o DSAEK (del inglés Descemet stripping automated endothelial keratoplasty),
hasta la queratoplastia penetrante**-*¢. El manejo de estos trasplantes es un
desafio por las sinequias anteriores y la inflamacidn continuada, especialmente
en el caso de la variante de atrofia progresiva esencial de iris. Por otra parte,

el manejo y control de la PIO es clave en la supervivencia y el prondstico de la
cirugia.

Por (ltimo, las lentes intraoculares con diafragma iridiano o las prétesis de iris
pueden ser de utilidad para el manejo de la fotofobia y los deslumbramientos
ocasionados por la alteracion iridiana.
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