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Resumen

Paciente de 60 anos de edad y sexo femenino con esclerodermia y miopia alta
bilateral que consulta por estrabismo y ptosis palpebral. El estrabismo consiste en
esotropia progresiva con hipotropia de ojo derecho (OD) asociado a miopia alta axial
con gran tamano del globo ocular medido por ecometria ultrasonica que
conjuntamente con imagenes de Resonancia Magnética Nuclear (RMN) llevan al
diagnostico de Sindrome MAPE (Miopic Acquired Progressive Esotropia). La
hipotropia se diagnostica como heavy eye (o0jo pesado). El tratamiento del estrabismo
mediante cirugia de retroceso de recto medio derecho con técnica de suturas
ajustables corrigio la esotropia mientras que la normalizacién del trayecto del recto
lateral descendido no mejoré la hipotropia en esta paciente. Esta se compensd
parcialmente con el plegamiento ajustable del recto superior. Persiste la ptosis

palpebral causada por la esclerodermia.
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Introduccién

Presentaciéon de caso clinico de estrabismo convergente diagnosticado como
esotropia progresiva y adquirida del adulto con miopia elevada conocido como
sindrome MAPE y heavy eye asociado a esclerodermia que afecta parpados, estudio
del cuadro oftalmolégico y tratamiento quirurgico.

Caso clinico

Paciente de 60 afos de edad y sexo femenino con diagndstico de esclerodermia de
20 afos de evolucién que consulta en la Seccion Estrabismo del Servicio de
Oftalmologia del Hospital Central de Mendoza por estrabismo convergente e
hipotropia de ojo derecho que comenzo hace 5 afos.

El diagndstico de esclerodermia se basé en los hallazgos de calcinosis, fendmeno de
Raynaud, esclerodactilia y telangiectasias. Foto 1

Foto 1

ESOTROPIA. HIPOTROPIA. MAPE. HEAVY EYE. ESCLERODERMIA

Examen oftalmolégico. Estado actual:
AV OD cuenta dedos; Ol 1/100 scy 7/10 cc.
Sc (sin correccion Optica); cc (con correccion optica)

Ptosis palpebral mayor en OD y blefarofimosis.



Miopia alta binocular. Refraccién: OD -18,00 -1,50 x 15; Ol -8,75 -0,50 x 80.

Largo axial medido con ultrasonido: OD 33,4 mm; Ol 27,82 mm.

Fondo de ojo: maculopatia midpica bilateral a predominio de OD.

Examen motor:

Krimsky (medida del estrabismo con linterna y prismas): Esotropia de OD 25 dp V-15
dp. (dioptrias prismaticas)

Limitacion de la abduccion y supraducciéon en OD

Fondo de ojo: maculopatia midpica bilateral a predominio de OD.

Medida en 9 posiciones de la mirada:

Et25V-10 Et20V-12 Et12V-20

Et25V-10 Et25V-15 Et20V-25

Et45V-10 Et35V-20 Et25V-30

OD: ducciones pasivas positivas para la abduccién y elevacion. Ol ducciones
normales.

La RMN evidencia el gran tamafo de los globos oculares y el trayecto anémalo del

Recto lateral desplazado hacia abajo y el recto superior hacia el sector nasal. Foto 2 y

Foto 2: RMN. ASIMETRIA DE GLOBOS OCULARES. Foto 3: DESPLAZAMIENTO DEL TRAYECTO DEL RECTO LATERAL CONTACTO DEL

GLOBO OCULAR DERECHO CON PAREDES ORBITARIAS. DERECHO HACIA ABAJO

Primera cirugia: OD retroceso con suturas ajustables de recto medio de 7 mm y

reposicionamiento del recto lateral descendido a su trayecto normal elevandolo y



suturandolo con mersilene (sutura no reabsorbible) a esclera a 8 mm de la insercién,
sin acortarlo por su excesiva tension. No fue necesario el reajuste de la sutura del

recto medio. Foto 4

Foto 4: SUTURA DEL RECTO LATERAL EN EL MERIDIANO HORIZONTAL

Medidas del Pos operatorio: Krimsky

Et6V-10 V-15 Xt6V-15

Et8V-10 V-15 Xt6V-15

Et8V-10 V-15 V-20

Segunda cirugia: OD Plegamiento ajustable de Recto Superior de 5mm. No se pudo
hacer un plegamiento mayor porque el parpado superior tenso no lo permitia
(blefarofimosis). En el reajuste se tenso la sutura al maximo. Foto 5

Medidas pos operatorias: V- 6 dp. Foto 6



Foto 6: POSOPERATORIO. ALINEAMIENTO OCULAR. PERSISTE PTOSIS PALPEBRAL.

Discusion

La esclerodermia es una enfermedad crénica que compromete piel, musculos,
articulaciones, aparato gastrointestinal, pulmonar y sistema renal. Aunque la etiologia
exacta es desconocida evidencias recientes sugieren que la activacion del sistema
inmune juega un rol importante en su patogénesis. Aparece entre los 30 y 50 afios de

edad y afecta a tres mujeres por cada hombre.



En la esclerodermia el compromiso ocular no es infrecuente. Puede afectar la piel de
los parpados produciendo tension y endurecimiento causados por eclerosis del tejido
conectivo llevando a blefarofimosis en unos casos y lagoftalmos en los mas severos.
También podemos observar telangiectasias en parpados y conjuntiva mientras que la
queratoconjuntivitis sicca es la manifestacion ocular mas frecuente. "2

En el segmento anterior puede ocasionar episcleritis o uveitis y la afectaciéon de los
musculos extraoculares puede causar estrabismo paralitico. Con menor frecuencia
puede haber pseudopapiledema o errores refractivos. °

En nuestra paciente la esclerodermia afecté los parpados mientras que el estrabismo
fue causado por su alta miopia dando el cuadro clinico conocido como sindrome
MAPE y heavy eye. El sindrome MAPE (miopic acquired progresive esotropia) es una
esotropia adquirida y progresiva que aparece en algunos pacientes con miopia axial
elevada.* En este sindrome el largo axial del globo ocular medido con ecometria
ultrasonica es siempre mayor a 28mm.

El agrandamiento del globo explica el mencionado sindrome MAPE que en el curso
del tiempo va determinado desviaciones severas, especialmente horizontales, con
limitacion de la abduccion progresiva que puede llegar a producir un “strabismus
fixus”. &7

A veces dicho sindrome se asocia a heavy eye (0jo pesado) que es una hipotropia
que aumenta en convergencia simulando una hiperfunciéon de oblicuo superior segun
lo observado por Ciancia hace varios afios. &*°

El RL desplazado hacia abajo se transforma de abductor en infraductor y esto
produce limitacion de la abduccién y la supraduccion. Algo parecido pero menos
pronunciado sucede en sujetos ancianos en los que la degeneracién de la banda

conectiva que une al Recto Superior (RS) y Recto Lateral (RL) se atrofia por

degeneracion por la edad de los ligamentos de tejido conectivo o poleas. 10



La RMN de o6rbitas muestra el gran tamano de los globos oculares, los estafilomas, el
contacto del globo con las paredes orbitarias y el trayecto anémalo de los musculos
cuando hay desplazamiento inferior del RL y medial de los RS y Rl en las
esotropias."’

Segun Demer y Miller, en los casos de heavy eye (ojo pesado) asociado a MAPE,
en las imagenes se puede ver el prolapso del globo ocular en el cuadrante supero
temporal, con el recto lateral desplazado hacia abajo y el recto superior nasalmente.
Este desplazamiento de las poleas del RS y RL convierte al primero en aductor y al
segundo en depresor. 12

Se ha publicado un caso de esclerodermia ocular donde la hipotropia fue causada por
fibrosis subdérmica que limita el movimiento del tendén del oblicuo superior
produciendo un cuadro de sindrome de Brown. "

Para corregir el trayecto anomalo del RL hay diferentes opciones quirurgicas:
suturarlo a esclera a 10 mm de su insercion o unir con una sutura su borde superior
con el borde externo del RS. Otra opcion es un lazo de silicona entre el RL y el RS. ™
La opcién quirurgica propuesta por Yamada y col. en estos casos es retroceder 7 a
10mm con suturas ajustables el RM ipsilateral y el recto superior y recto lateral
separarlos por la mitad longitudinalmente y suturar a la esclera los bordes
adyacentes a 15mm de la insercién con suturas no reabsorbibles en el cuadrante
superotemporal. '

Yokoyama y colaboradores, simplemente unen los bordes adyacentes de los
musculos RS y RL, haciendo un lazo, buscando corregir su trayecto pero sin
Suturarlos a la esclerédtica ya que en los miopes altos es muy delgada y hay riesgo
de perforacién. El RM es retrocedido 10mm. '

En la paciente que presentamos el antecedente de miopia alta, aparicion del

estrabismo en la edad adulta, su progresién en el tiempo, el examen motor,



ducciones, medida del largo axial y la RMN avalan el diagnéstico de sindrome MAPE
y heavy eye.

La esclerodermia afectd los parpados produciendo ptosis a predominio del OD y
fimosis de la hendidura palpebral que complicé la separacion de los parpados durante
la cirugia.

La primera cirugia de retroceso de recto medio corrigio la esotropia pero
escasamente la desviacion vertical a pesar de haber elevado el recto lateral en su
trayecto sobre el globo ocular. La segunda cirugia de plegamiento ajustable del
recto superior ipsilateral mejord parcialmente la hipotropia, persistiendo la ptosis

palpebral causada por la esclerodermia. "7-181°

Conclusiones

La paciente que se presenta tiene un estrabismo compatible con sindrome MAPE y
heavy eye asociado a esclerodermia ocular y sistémica.

El estrabismo es causado por su miopia alta mientras que la ptosis esta relacionada
con la esclerodermia ya que persiste luego de corregida quirurgicamente la
hipotropia.

La gran variedad de procedimientos quirdrgicos descriptos para corregir estos
estrabismos evidencia que son cuadros de dificil solucion pero que sin duda mejoran
con la cirugia.

El retroceso ajustable del recto medio corrigio la esotropia mientras que la cirugia de
normalizacion del trayecto del recto lateral no produjo la correccién de la hipotropia.

Esta si mejoré parcialmente con el plegamiento ajustable del recto superior.
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