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1. DESARROLLO DE LA OFTALMOLOGIA PEDIATRICA

La necesidad de tratar de manera especial la patologia
oftalmolégica del nifio se fue asumiendo por subespecia-
listas pediétricos. En Norteamérica el oftalmdlogo pedia-
trico realiza una residencia integra en oftalmologia, recibe

un certificado por el American Board of Ophthalmological
Surgery y completa un entrenamiento especifico en oftal-
mologia pedidtrica. Con frecuencia las organizaciones de
esta subespecialidad estdn asociadas a las divisiones estra-
boldgicas, mucho més desarrolladas histéricamente. En
Espana existen secciones hospitalarias incardinadas en las
divisiones pediétricas de los grandes hospitales.

Organizacion de la actividad oftalmoldgica pediatrica
hospitalaria. Una visién de conjunto

Una unidad de oftalmologia pediatrica atiende inte-
gralmente la patologia que le es referida por el oftalmélogo
generalista o por el pediatra. Se divide en subespecialida-
des, como polo anterior, glaucoma, estrabismo, érbita, ocu-
loplastia y retina.

Se relaciona con especial frecuencia con la cirugia maxi-
lofacial, neurocirugia y ORL. Se coordinan las cirugias cre-
ando unidades para patologias tratables en equipo o con el
fin de ahorrar anestesia a un paciente que necesita cirugia
secuencial de dos especialistas diferentes. Los anestesistas
tendran que asumir retos complejos, por la frecuente nece-
sidad de intervenir a prematuros de muy bajo peso o con
patologias intercurrentes.

Los neondtologos remiten la patologia del prematuro.
Con frecuencia el prematuro intervenido por el oftalmdlo-
go requiere atencion intensiva después de la cirugia.

En la practica clinica diaria hay comunicacion fluida con
todas las subespecialidades pediatricas clinicas y quirtrgicas.

El diagndstico de imagen, electrofisiologia y laboratorio
forman parte de los estudios habituales en oftalmologia.

El personal de enfermeria debe tener adiestramiento
especifico
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Los nifios con resto visual y ceguera estdn a cargo de
rehabilitadores especializados.

En el caso de pérdida del globo ocular se restaura la érbi-
ta y se necesita el concurso de protésicos ocularistas.

2. CRECIMIENTO DEL OJO

El estudio del crecimiento del ojo hasta los afios 60 se
realiz6 en cadaveres, de los 60 en adelante por paquimetria
y desde los 70 en adelante por ultrasonografia.

Al nacer la longitud axial es de unos 15,5 mm. Y a los 15
afios llega a tener entre 23 y 24,5 mm.

El mayor ritmo de crecimiento esté entre el nacimiento
y los dos afios, en los que hay un incremento de 4 mm®?.

En los siguientes 3 6 4 afios el ritmo es de 0,4 mm. Con
posterioridad es un milimetro mas:

Volumen Peso
Neonato 2,8 cc. 3g
Adulto 6,8-7 cc. 75g
Superficie
Neonatos 812 mm?
Adultos 2.450 mm?

El volumen del segmento anterior es ya el 75-80% del
que tendré de adulto, mientras que el del segmento poste-
rior es s6lo la mitad del adulto.

Los cambios mds importantes son por la expansion de
la esclera que aumenta en los dos primeros meses el 50%
del total de la superficie final del ojo.

Respecto a la retina, la periferfa esta bien desarrollada
en el neonato, mientras la macula es inmadura y va desa-
rrollandose de manera importante hasta los cuatro afios de
edad.

En el prematuro las dimensiones son muy diferentes, y
conocer las peculiaridades anatomoquirtirgicas es de espe-
cial relevancia, para no hacer abordajes inadecuados.

Hay una diferencia entre el aspecto oftalmoscépico (apa-
rentemente madura) y el histolégico. El proceso de elonga-
cién del segmento externo de los conos ocurre lentamente
y es el factor anatémico responsable del desarrollo de la agu-
deza visual central®.
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Densidad de conos por 100 milimicras

Recién nacido 18/100
15 meses 22/100
45 meses 31/100
Adulto 42/100

La vascularizacion de la retina, que aparece en la papi-
la al cuarto mes de gestacion, alcanza la ora serrata a los nueve
meses de ésta por la parte nasal y a los diez por el tempo-
ral.

3. DESARROLLO VISUAL

El nifio necesita unos requisitos para que se desarrolle
la visién binocular en el mayor grado de perfeccién.

En primer lugar, las imdgenes que se proyectan deben
ser semejantes en forma, tamafio y color.

Deben proyectarse en los puntos correspondientes de
cada ojo. Al aspecto sensorial se le suma el motor, el cual es
regido por centros supranucleares.

El recién nacido tiene una agudeza visual muy rudi-
mentaria y no tiene cooperacion binocular. Con la madura-
cién neurolégica y la experiencia visual va mejorando hasta
llegar a la situacién del adulto.

Aunque la creencia generalizada es que a los 3-5 afios se
llega a la agudeza visual del adulto, es frecuente encon-
trar en la practica clinica que se alcance los 10-12 afios.

Hitos mas relevantes en el desarrollo de la visién en el
nifo.

AV recién nacido 20/400
AV grado adulto 5-10 afios
Maduracién foveal (oftalmoscdpica)  3-6 meses
Acomodacion 4 meses
Alineamiento ocular 1-2 meses
Fijacién 1-2 meses
Seguimiento 2 meses
Estereopsis®? 3-6 meses

Durante el periodo sensible se pueden modificar la agu-
deza visual y la sensorialidad. Si las imagenes que recibe cada
ojo son distintas se establece un mecanismo de competencia,
haciéndose un ojo dominante y suprimiéndose el otro. Si se
suprime el mismo ojo acaba haciéndose ambliope.



La plasticidad es maxima en los primeros meses de vida
para luego ir disminuyendo. Hasta los 3 afios es grande,
menor de 3 a 6 y hacia los 12 es muy reducida, haciéndose
entonces improbable la recuperacién de la ambliopia a par-
tir de esta edad.

En la prevencién de la ambliopia la situacién ideal serfa
una primera exploracién al neonato, una segunda a los 9
meses y después cada 2 afios.

Los planes de salud europeos aconsejan una revision
hacia los 3 y medio o 4 afios y una segunda a los seis.

4. LA RETINOPATIA DEL PREMATURO

La historia de la retinopatia del prematuro se remonta a
60 afios, periodo en el que los nifios han podido sobrevivir
y presentar la patologia de la retina inmadura. Fue descri-
ta por Terry®

En esta afeccién retiniana hay un cese de la angiogéne-
sis normal seguida de una vasoproliferacién anémala con-
secutiva a la isquemia retiniana.

Ocurre en retinas inmaduras y durante la aplicacién
de la oxigenoterapia.

El proceso de neovascularizacién puede tener un curso
regresivo o progresivo, y en ciertos casos abocar a la cegue-
ra por desprendimiento de la retina.

El factor vascular de crecimiento endotelial(VEGF)
tiene un papel en la angiogénesis normal y en la neovas-
cularizacién patolégica. Este factor tiene actividad mito-
génica y quimiotéctica, la disrupcién de la angiogénesis
se debe a un proceso de apoptosis. La hipoxia estimula
la transcripcion de VEGF y la hiperoxia hace que decrez-
ca.

La atencion neonatoldgica se realiza en hospitales con
diversos grados de competencia.

CARACTERISTICAS DE LOS NIVELES ASISTENCIALES
(ESTANDARES DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE
NEONATOLOGIA).

* Nivel I
Control de gestaciones normales e identificacién precoz
del riesgo, transporte intratitero, asistencia al trabajo de
parto, asistencia a RN normales con cuidados de obser-
vacion minimos.
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RN con EG 237 s con peso = 2,500 gr con trastornos dis-
cretos de adaptacion tras el nacimiento, historia de fac-
tores de riesgo de poca intensidad.
Dotados para resucitaciénreanimacion y estabilizacién
de RN con problemas vitales durante su hospitalizacién
y posteriormente trasladados.2
* Nivel II
RN moderadamente enfermos que necesitan técnicas de
cuidados medios.
RN con EG 232 s o peso 21.500 gr. asi como los proce-
dentes de unidades de cuidados intensivos neonatales
que hayan superado gravedad.
RN con fototerapia y los intervenidos de cirugia menor
* Nivel III. Se responsabilizara de toda la patologia con
cambios frecuentes clinicos y bioldgicos con necesi-
dad de métodos diagnésticos y de tratamiento com-
plejos, asi como cuidados médicos y de enfermeria
continuos.
RN con EG < 32 semanas, peso inferior a 1.500g.
RN que presenten patologia cardiorrespiratoria grave,
convulsiones de dificil control, hipoxia severa, sepsis de
RN que necesitan ayuda ventilatoria, alimentacion paren-
teral, cirugia mayor.
Los pacientes con formas activas de RP se derivan a los
centros de nivel III con dotacién de oftalmologia pediatrica
y anestesioldgica.

Clasificacion de la retinopatia del prematuro.

En 1984 se publicé la clasificacién internacional de la RP
especificando la localizacién, extensién y grado evolutivo
de la enfermedad®.

Localizacién
- Zona I, interna, tiene un radio de dos distancias papila-

centro de la macula
- Zona ll, concéntrica a la anterior y externa, abarca hasta

la ora serrata nasal.
- Zona Ill comprende el creciente de retina temporal peri-

férico a la zona IL.

Extension
- Se mide por sectores horarios o en grados de circunfe-

rencia.

Grado evolutivo
- Gradol: linea de demarcacion. Son angioblastos que

sufrieron hiperplasia.
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- Grado 2: cresta monticular. Es la linea de demarcacién
engrosada. Hay ocasional formacién de shunts. Los vasos
posteriores a la cresta parecen congestivos.

- Grado 3: proliferacion fibrovascular extrarretiniana, surge
del borde posterior.

- Grado 4: desprendimiento subtotal de la retina. En el
grado 4A no esta la févea afectada, y en el 4B si. Hay que
describir la extensién del DR

- Grado 5: desprendimiento de retina en embudo, con dife-
rentes morfologias.

Un grado aparte es el “plus” que puede adjetivar a cual-
quiera de los otros grados. El signo es la congestién de los
vasos del polo posterior. Se debe a shunt arteriovenoso
importante y confiere un tono de actividad y de riesgo.

4.1 Protocolo de exploracion de la retina del prematuro
(Academia Americana de Pediatria, de Oftalmologia y la
de Oftalmologia Pediatrica y Estrabismo)

Plantean la primera exploracién entre la 4* y 6* semanas
de vida o entre la 31 y 33 semanas de edad postconcepcio-
nal.

Los nifios que deben ser explorados son los de menos
de 1.500 gramos o 28 semanas de edad gestacional al naci-
miento. Los de peso superior, con inestabilidad clinica, a cri-
terio del pediatra. Las exploraciones subsiguientes segin
los hallazgos (localizacién y severidad).

Pautas para revisiones oftalmoscdpicas en prematuros (Hospital
La Paz)

Empezar a la 4? semana o cuando el nifio abandone la
unidad de cuidados intensivos si lo hace antes de la 4* sema-
na.

Si la retina es avascular, sin retinopatia del prematuro
detectable. Si los vasos llegan a:

Zona Cada semana
Zona II central
Zona II periférica

Zona 11

Cada semana
Cada 2-3 semanas
Cada 2-3 semanas

- RPgrado 1y 2 sin plus en zona Il o I1I:
Cada 2 semanas

- RPenzonalo grado>2 en zona Il o III:
Cada semana
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Factores etioldgicos
Oxigenoterapia. No se ha podido establecer una corre-
lacion estricta entre Pa O, ¢ incidencia de RP, aunque histéri-

camente en los primeros tiempos se demostré una correla-
cién entre RP y duracién de la oxigenoterapia® y otro estu-
dio entre concentracién de oxigeno inspirado e incidencia
de RP®. Seria a través de la liberacién de radicales libres.
Para otros investigadores es mas bien la isquemia retiniana
periférica el mecanismo patogénico®.

Bajo peso/inmadurez. Aunque esta vinculado el bajo peso

a la inmadurez retiniana, aquél no es condicién suficiente
para la RP1.
Hluminacion retiniana. Seria a través de liberacion de radi-

cales libres en la retina. Los estudios arrojan controversia en
este aspecto. Otros factores se resumen en la tabla y siguiente.

Respiratorios Enfermedad pulmonar crénica, dis-
trés respiratorio del RN, episodios
de apnea, anestesia general, venti-
laciéon mecanica

Gasométricos Acidosis, hiper e hipocarbia

Hematolégicos ~ Anemia, transfusiones y exangui-
notransfusiones

Cardioldgicos Ductus arterial permeables

Intestinales Enterocolitis necrotizante

Infecciosos Septicemia

Cerebrales Hemorragia periventricular

Se debe asumir que el mecanismo es complejo y multi-
causal

Profilaxis y tratamientos médicos

1. Oxigenoterapia. Existen estudios que muestran que
mantener entre 96 y 99% el nivel de Pa O, propicia menor
progresion hacia la enfermedad “umbral”. El efecto no
es excesivamente significativo®%13.

2. Vitamina E. Histéricamente se usé por su efecto antio-
xidante. Ha sido abandonado.

3. Corticoides prenatales, via maduracion del surfactan-
te pulmonar y quiza la maduracién retiniana o inhi-
biendo el proceso de neovascularizacién®.

4. Surfactante pulmonar exdgeno, intentando mejorar las
s condiciones ventilatorias®®.

5. Inositol. Estd valorandose su efectividad®.



4.2 Tratamiento quirtrgico de la RP en el grado III plus.
Criterio internacional: enfermedad umbral 5 sectores
retinianos de 30" Detectada la indicacién realizar en un
plazo de 72 horas.
Indicaciones actuales de tratamiento.
- Fotocoagulacién.
Enfermedad “umbral” en zona II.
Enfermedad “preumbral”(grado 3+ que no llega a la
extension “umbral”.
- RPenzonal (la que tiene al menos 30 grados del borde
de avance de la vascularizacién en esta zona).
RP en ojo inico(anatémica y/o funcionalmente).
RP en la que existan dudas acerca de su extension.
RP en la que existan dudas acerca del seguimiento pos-
terior del nifio. (Figs. 1y 2)

Indicaciones de crioterapia

Enfermedad “umbral” en zona II cuando el ldser no esta
disponible o los medios oculares no permiten ver el impac-
to del laser.

Casos fotocoagulados previamente con progresién a
pesar del tratamiento. La idea es conseguir mayor ablacién
y una retinopexia que impida el desprendimiento.

Indicaciones de la cirugia
El cerclaje esta indicado en los grados 4, complemen-
tandolo con crioterapia.

Vitrectomia. Indicada en los grados 5.

Existen dos abordajes: “ a cielo abierto” y cerrada (a tra-
vés de la pars plicata. En la mayor parte de casos hay que eli-
minar el cristalino como primer paso de la intervencion. En
formas poco severas de desprendimiento traccional de la
retina posterior podria conservarse el cristalino

5. EL RETINOBLASTOMA

5.1 El papel del pediatra en la deteccién
El retinoblastoma es un tumor maligno de las células pri-
mitivas de la retina sensorial. Aparece en los primeros afios de
la vida del nifio. La incidencia es de 1/15.000 nacimientos‘”.
Es el tumor intraocular mas frecuente de la infancia. Los
bilaterales se diagnostican en promedio a los 12 meses de
vida y los unilaterales los 2319
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Figura 1. ROP 3.

Figura 2. Fotocoagulacién.

Un signo de presentacion es la leucocoria® y significa
que el tumor tiene proporciones considerables. Hay una forma
de crecimiento exofitica (desprendimiento con areas sélidas
y bolsas de fluido subretiniano) y otra endofitica (hacia el
vitreo). Frecuentemente son mixtos. Muy raramente adopta
la forma infiltrante difusa con caracter inflamatorio.

El estrabismo es el segundo sintoma de presentacion.

Existen formas raras de enmascaramiento (hemofilicos,
leucémicos y xantogranuloma juvenil).

Los estudios de imagen definen el proceso tumoral y
su extension. La ecografia informa del volumen (detecta
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masas menores de 2 mm.) y de la existencia de calcifica-
cién (hasta en un 85-90%). Es inocua y no requiere seda-
cién. La RM tiene menos sensibilidad a la hora de detec-
tar calcio frente a TC, pero es mejor en la valoracién de la
extension a coroides y nervio dptico. A parte del diagnos-
tico inicial se requiere para los controles evolutivos de los
casos tratados.

Hay una clasificacion histérica de Reese®), muy ttil en
su momento, aunque con el enfoque actual de terapia qui-
miorreductora, se ajusta més a la realidad actual una clasi-
ficacién practica del retinoblastoma. (Fig. 3 y 4)

Clasificacién practica del retinoblastoma

Pequefios <4,5mm (3 DP)
Medianos 4,5-12 mm (3-8 DP)
Grandes 12-18 mm (8-12)
Avanzados >18 mm (>12 DP)

En la mayor parte de los casos se realiza quimioreduc-
cién(carboplatino, vincristina y etopésido). Se revisa con
frecuencia bajo anestesia general realizando tratamientos
de consolidacién con crioterapia, termoterapia transpupi-
lar, o braquiterapia, segin esté indicado. En ocasiones se
requiere radioterapia externa o enucleacién

5.2 El papel de la genética en la practica clinica

El retinoblastoma es una mutacion del gen Rb, que es
un oncogen (gen supresor de tumores en el cromosoma
13q 142122, Las primeras hipdtesis se deben a Knudson.
Hay formas familiares y no familiares.

Las mutaciones sométicas (enfermedad no familiar) pro-
ducen un solo tumor con afectacién uniocular. En la forma
familiar la afectacion es bilateral y multifocal.

Los familiares de riesgo deben pasar exdmenes para des-
cartar retinoblastoma. El consejo genético se realiza en fami-
lias seleccionadas y aporta una informacién que tiene rele-
vancia clinica

5.2.1 Al caracterizar las mutaciones causantes de la enfer-
medad, se llega a saber qué miembros de la familia son por-
tadores de la mutacion y tienen riesgo de desarrollar el
tumor. De esta manera los no portadores se ahorran las incé-
modas exploraciones y en los portadores se extrema la vigi-
lancia, posibilitando un diagnéstico precoz y mayores posi-
bilidades de conservar buena visién®.
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Figura 4. Diagnostico diferencial de RB.

5.2.2 El diagnéstico molecular aporta informacién clini-
camente relevante a menor coste. Selecciona los pacientes de
alto riesgo susceptibles de monitorizaciéon convencional®.

5.2.3 El diagnéstico molecular es imprescindible para el
consejo genético documentado, que es demandado por los
padres de forma creciente.

6. EL DESPRENDIMIENTO DE RETINA

6.1 Dificultades en el diagnéstico del desprendimiento
de retina en el nifio

El desprendimiento de retina en la infancia es un pro-
ceso infrecuente.

Contrastando con esta baja frecuencia existen muchas
causas diferentes.



Los mecanismos son traccionales, regmatdgenos y exu-
dativos y una combinacion secuencial o simultdnea de éstos.

En la préctica clinica se llega, en ocasiones, tarde al diag-
noéstico. Puede apreciarse estrabismo, nistagmus, dificulta-
des en la fijacion, o ser un hallazgo casual, tras oftalmos-
copia. El nifio no relata sus sensaciones visuales hasta que
tiene suficiente madurez para expresarse.

En los casos en los que hay factores predisponentes por
otra patologia ocular o casos hereditarios, se debe prestar
atencion preventiva.

A partir de los siete afios de edad pueden empezar a rela-
tar sus sensaciones de cortina negra, fotopsia y descenso de
agudeza y campo visual.

6.2 Clasificacion de los desprendimientos de retina

- Espontineos: generalmente por dialisis retinianas

- Ligados a enfermedades hereditarias: retinosquisis ligada al
sexo, sindrome de Stickler, vitreoretinopatia exudativa
familiar (VREF), sindrome de Wagner, sindrome de
Marfan sindrome de Ehler Danlos. Incontinentia pigmenti,
Degeneracion vitreo retininana en copos de nieve.

- Ligados a anomalias del desarrollo: miopia magna, catarata
congénita, glaucoma congénito, coloboma de coroides,
anomalias del nervio dptico, persistencia de vasculatura
fetal. retinopatia del prematuro.

- Traumdticos: Contusiones, heridas penetrantes, Cuerpo
extrafio intraocular, Lesiones no accidentales.

- Traccionales: Retinopatia del prematuro, incontinentia
pigmenti,VREEF, trauma, toxocariasis

- Desprendimiento de retina exudativo: retinopatia del
prematuro, enfermedad de Coats, retinosis pigmentaria,
Hemangioma capilar de la retina, escleritis posterior,
enfermedad de Harada, hemangioma coroideo, retino-
blastoma.

Tras la exploracién, que en nifios pequefios tiene que ser
bajo anestesia general, se realiza el tratamiento quirtirgico.

6.3 Cirugia escleral

En los casos en los que se aprecia un desgarro o aguje-
ro de localizacién periférica o ecuatorial, sin proliferacion
vitreoretiniana importante, se realizan procedimientos extra-
esclerales.

La forma de reparar un desprendimiento es obturar todas
las soluciones de continuidad.
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Se altera la geometria del globo produciendo un efecto
de indentacién. Se acerca el epitelio pigmentario a la reti-
na emparedandola entre éste y el vitreo denso. Se usan
esponjas de silicona ancladas a la esclera con sutura no reab-
sorbible. La disposicién puede ser en meridiano o en para-
lelo. Para disminuir la traccion puede estar indicado un pro-
cedimiento circular, paralelo al ecuador llamado cerclaje.
Ademas hay que generar una adherencia en los bordes de
la lesién con crioterapia, o fotocoagulacion (la diatermia va
teniendo escasas indicaciones). Si la coleccién de liquido
subretininano es voluminosa, estara indicada la evacuacion
con una puncién escleral. (Figs. 5y 6)

6.4 Vitrectomia

Esta indicada para tratar patologia vitreorretiniana de
localizacién muy posterior o macular, cuando existen opa-
cidades vitreas densas (hemorragia, inflamacién intensa), pro-
liferacion vitreoretiniana y cuerpos extrafios intraoculares.

En los prematuros y en la persistencia de vasculatura
fetal el tinico punto de abordaje seguro es a través de la raiz
del iris o limbar.

En los casos de proliferacion vitreorretiniana el primer

paso es la lensectomia.

Figura 5. Cerclaje e implante.

Figura 6. Implantes en meridiano.

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA' Y LEON 407



Patologia de retina en el nifno y el adolescente

Una vez realizada la vitrectomia, si la retina estaba des-
prendida hay que reaplicarla con liquidos pesados perqui-
rdrgicos y hacer un intercambio liquido gas, con el propé-
sito de taponar durante el periodo de consolidacién de la
retinopexia. La posicién terapéutica es en dectibito prono,
dificilmente tolerada por los nifios.

En algunos casos estara indicado usar un liquido pesa-
do que sea tolerado dentro del ojo durante una semana,
mientras la cicatriz crece, para luego ser retirado. La posi-
cién terapéutica durante la permanenecia del liquido pesa-
do es en supino, bastante mas asumible.

Las dificultades de mantener una posicion de prono
mientras una mezcla de gas expansivo y aire sostienen la
retina obligard a usar aceite de silicona®?).

El aceite de silicona a largo plazo provoca catarata, opa-
cidad corneal, glaucoma y emulsificacion.

La retirada del aceite de silicona para evitar la progresién
de efectos secundarios se sigue de recidivas del desprendimiento.

En general, los resultados de la cirugia vitreorretinana
pedidtrica arrojan menor tasa de éxito anatémico a largo
plazo, cuando se compara con los resultados en adultos en
patologias comparables.
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