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RESUMEN

Objetivo: Estudiar las caracteristicas de una cohorte de pacientes con catarata
pediatrica estudiados en el Hospital Universitario Donostia (HUD); analizar las
asociaciones sistémicas, comorbilidades y la base genética de los pacientes; y revisar
los resultados quirrgicos y complicaciones observadas, comparandolo con lo descrito

en la literatura.

Material y métodos: Se trata de un estudio observacional, retrospectivo y unicéntrico,
en el que se incluyen 46 nifios (73 0jos), 19 con catarata unilateral y 27 bilateral,
diagnosticados en el servicio de oftalmologia del HUD entre enero de 2015 y

diciembre de 2022.

Resultados: 46 nifios con catarata pediatrica fueron incluidos, 20 mujeres y 26
hombres. La media al diagndstico fue de 3.45 afos, mas precoz para los casos
unilaterales. El 59% present6 alguna comorbilidad general, las cataratas bilaterales
mostraron mas probabilidad (p=0.00116), con predominancia de las de causa genética.
La etiologia de la mayor parte de los casos fue de causa idiopatica (54.35%) o de causa
genética (34.78%). La genética fue positiva en el 34.78%, siendo la prevalencia de
casos estudiados y positivos mayor en bilaterales (p=0.0021). El 56.52% de los
pacientes mostro otras anomalias oculares asociadas, siendo lo més frecuente errores
refractivos. El tipo mds frecuente de catarata descrito fue la subcapsular posterior
(30.14%). La intervencion quirurgica mas practicada fue facoemulsificacién, con
vitrectomia anterior, capsulorrexis posterior e implante primario de lente intraocular
(LIO). En el 70.27% de los ojos operados se observd algun tipo de evento adverso
postoperatorio, siendo la opacificacion capsular posterior (OCP) lo mas comun
(37.84%). La media de la ultima agudeza visual observada (p=4.337) fue menor en

unilaterales (AV=0.075) que en bilaterales (AV=0.54).

Conclusiones: Las caracteristicas de la cohorte de pacientes del HUD son similares a
lo descrito en la literatura. Las cataratas bilaterales presentan con mayor frecuencia
comorbilidades generales y genética positiva. Las cataratas unilaterales presentan
peores resultados visuales postquirargicos. La OPC ha sido la complicacion

posquirdrgica mas frecuente.
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1. INTRODUCCION

1.1. QUE SON

La catarata es la opacificacion o disminucion de la transparencia del cristalino que
produce un cambio en el indice de refraccion, asi como una pérdida de vision (1). Esta
patologia afecta principalmente a adultos mayores, sin embargo, también existen las
cataratas pediatricas, que pueden presentarse en el nacimiento o desarrollarse durante
la infancia (1). Hablamos de cataratas congénitas cuando son observadas en el primer
afio de vida. El término catarata juvenil se usa en los casos en los que aparece en la

primera década de la vida (2).
1.2. EPIDEMIOLOGIA Y CLASIFICACION

Se trata de una patologia ocular rara con una prevalencia estimada de 0.63 a 9.74 por
cada 10.000 recién nacidos (3); sin embargo, a nivel mundial es una de las principales
causas de pérdida visual en la infancia, siendo responsable del 5-20% de cegueras
pediatricas. Se ha estimado que las cataratas congénitas son responsables de la ceguera
de 200.000 nifos a nivel mundial, y estan presente en 20.000-40.000 recién nacidos
cada afio (3). Todo ello conlleva un gran problema, especialmente en paises en vias de
desarrollo, en términos de morbilidad humana, pérdidas econdmicas y carga social.
Por todo ello, fue incluida entre los objetivos de “VISION:2020: The Right to Sight”,
como iniciativa global para eliminar causas prevenibles de ceguera a nivel mundial,
entre los que también se incluyeron la deficiencia de vitamina A, conjuntivitis neonatal

y retinopatia del prematuro (3).

En su meta-analisis, Wu et al. (4) informan que la mayor incidencia de cataratas
congénitas se da en Asia (7.43/10.000) y normalmente el diagndstico es en mayores
de 1 afio. También se comunica que son mas frecuentes las cataratas bilaterales, siendo
el tipo mas frecuente la catarata total. Sin embargo, se ha visto que factores como las
caracteristicas socioecondémicas y culturales, el acceso a servicios de salud y la
disponibilidad de programas de screening tempranos tienen una gran influencia en las

diferencias entre poblaciones, en cuanto a la prevalencia, asi como de las



comorbilidades asociadas a las cataratas congénitas. Esto debe tenerse en cuenta a la

hora de evaluar las diferentes estadisticas (3-5).
1.3. ETIOLOGIA Y CLASIFICACION

Existen numerosas causas para las cataratas pediatricas. A grandes rasgos se deben
distinguir las cataratas adquiridas, de las de causa genética; esta Ultimas suelen estar
originadas por defectos monogénicos. A su vez, lo defectos genéticos pueden causar

cataratas aisladas o asociadas a sindromes (6).
Segun su etiologia dividimos las cataratas pediatricas en dos grupos (5):

1. Hereditarias:

Aisladas

b. Relacionadas con enfermedades metabdlicas: galactosemia, Wilson,
diabetes, xantomatosis cerebrotendinosa, enfermedad de Fabry.

c. Relacionadas con enfermedades renales: sindrome de Alport, sindrome
de Lowe.

d. Relacionadas con enfermedades musculoesqueléticas: distrofia
miotdnica, condrodisplasia punctata.

e. Relacionadas con enfermedades dermatologicas: sindrome de
Cockayne, incontinentia pigmenti, ictiosis.

f. Relacionadas con anomalias genéticas: trisomia 13, 18, 21; delecion Sp,

delecion 11p, enfermedad de Norrie.

2. No hereditarias:
Traumatismos

a.
b. Infecciones congénitas (TORCH)

e

Farmacos (esteroides)

o

Radiacion

e. Teratdgenos



La clasificacion que mas comunmente se usa en la practica clinica es la morfologica

2,5):

1. Catarata anterior: incluye polar anterior, piramidal anterior y subcapsular
anterior.

2. Catarata central: incluye catarata nuclear, sutural, lamelar (zonular), cerulea,
pulverulenta, aculeiforme, polimérfica, en rueda de carro, en forma de corona,
cuneiforme y coraliforme.

3. Catarata posterior: incluye lenticono, catarata subcapsular posterior, polar
posterior, catarata en gotas de aceite, vitreo hiperpladsico persistente y punto de
Mittendorf.

4. Catarata total: involucra a toda la lente. A menudo no es posible identificar la
morfologia al inicio si no se acompafia de hallazgos oculares adicionales.

Dentro de este subgrupo se incluye la catarata morgagniana y la membranosa.

Las cataratas congénitas pueden presentar diferentes grados de severidad, desde una

densidad minima hasta la opacificacion, y es independiente de la mutacion presente

2).
1.4. IMPLICACIONES

La deprivacion visual prolongada en el tiempo produce una pérdida irreversible de la
vision (7). Las cataratas congénitas pueden afectar al desarrollo del sistema visual en
nifios provocando una disminucion permanente de la vision central y periférica (8).
Por ello se considera esencial el diagndstico y la cirugia precoz, una adecuada
correccion de los errores refractivos, la terapia visual para la ambliopia y un

seguimiento a largo plazo (8).

En el periodo neonatal temprano existe un periodo de latencia durante el cual la
alteracion de la vision no parece afectar al resultado visual final; esto es debido a que
el sistema visual inmaduro depende de las vias corticales (7). Este periodo de latencia
es de 6 semanas para la deprivacion visual unilateral y hasta 10 semanas en la bilateral,
asociandose una cirugia de cataratas posterior a este periodo con peor pronostico visual

y presencia de nistagmus (7).



1.5. GENETICA

Con el objetivo de entender las vias involucradas en la patogenia y poder proporcionar
un asesoramiento genético individualizado es fundamental identificar la etiologia
molecular de la catarata congénita (5). Se ha demostrado que aproximadamente la
mitad de las cataratas congénitas presentan etiologia genética, siendo Ia
heterogeneidad genética y los patrones de herencia variables una caracteristica a
destacar (5,9). Asi, aunque la herencia suele ser predominantemente autosémica

dominante, también hay casos de autosomica recesiva o ligada al cromosoma X (5).

Las mutaciones que originan las cataratas congénitas se pueden dividir en los

siguientes grupos (5):
1. Mutaciones de las cristalinas:

Las cristalinas son las proteinas estructurales principales del cristalino, que
también estan presentes en tejidos extraoculares. Proporcionan estabilidad y
transparencia a la lente gracias a su actividad antiapoptotica y antioxidante. E1 50%
de las cataratas autosdmica dominantes presentan mutaciones en genes de las
cristalinas. Entre otras, se han descrito mutacion en los siguientes: CRYAA,

CRYAB, CRYBBI, CRYBB2, CRYBB3, CRYAI1, CRYGC, CRYGD y CRYGS.
(5).
2. Mutaciones de las proteinas de la membrana del cristalino:

Incluye proteinas implicadas en la comunicacion intercelular como las acuaporinas
y las conexinas. Se ha descrito que el 25% de las mutaciones asociadas a cataratas

congénitas se producen en genes de las conexinas (5).

3. Mutaciones de los elementos del citoesqueleto del cristalino:
Se han descrito mutaciones en el gen BFSP2 (5).

4. Otras mutaciones:

Las cataratas congénitas también se han asociado a mutaciones en genes
reguladores del desarrollo como PITX3, PAX6 o HFS-4. Ademads, se ha observador
la mutacion en el gen de transcripcion MAF asociada a catarata congénita con

microcornea y/o coloboma del iris (5).



La posibilidad de un diagndstico genético ha avanzado mucho gracias a técnicas como
la secuenciacion de nueva generacion (NGS); se han descrito, asociado a cataratas
sindromicas y aisladas, mutaciones causales en mas de 100 genes (6). El diagndstico
genético molecular no estd recomendado como procedimiento de diagndstico inicial;
sin embargo, en casos de cataratas asociadas a sindromes més complejos, un estudio

genético por NGS puede proporcionar un diagnostico rapido y preciso (6).
1.6. PATOLOGIA ASOCIADA

Apenas existen datos sobre la prevalencia de patologia ocular y patologias sistémicas
asociadas a pacientes con cataratas congénitas. En este sentido “The Infant Aphakia
Treatment Study” (IATS), un ensayo clinico controlado aleatorizado y multicéntrico,
ha permitido obtener estadisticas sobre la prevalencia de malformaciones oculares y
enfermedades sistémicas en una serie consecutiva de lactantes con cataratas congénitas

unilaterales (10).
1.6.1. Patologia ocular

Las cataratas congénitas pueden ser aisladas o estar asociadas a otras anomalias
oculares, como microcdrnea, coloboma, defecto del segmento anterior, microftalmia,

aniridia, vasculatura fetal persistente (PFV) o distrofias retinianas.

Entre las malformaciones oculares que se asocian mas frecuentemente a cataratas
congénitas unilaterales destaca la PFV, anteriormente conocida como vitreo primario
hiperplasico persistente (PHPV). Es un sindrome malformativo ocular complejo que
puede asociar microftalmos, cataratas, cordones cicatriciales persistentes y estructuras
vasculares en el segmento posterior del 0jo, asi como distorsion del cuerpo ciliar (11).
En el IATS se observé que el 24% de los lactantes con cataratas unilaterales presentan

hallazgos oculares que se incluyen en el espectro de PFV (10).
1.6.2. Patologias sistémicas

También pueden estar asociadas con sindromes sistémicos o trastornos genéticos
multisistémicos, habiéndose hasta la fecha informado de la existencia de mas de 200

sindromes con catarata congénita. Muchos trastornos cromosémicos como el sindrome



de Down, la trisomia 18, el sindrome de Cri-du-Chat y el sindrome de delecion 22q11.2

también se asocian (2,12).

En IATS alrededor del 4% de los pacientes tenian un trastorno sistémico; dos pacientes
con sindrome de Down, uno con atrofia cerebral y retraso en la maduracién y otro con
sindrome de Conradi Hunermann (10). Se sabe que el sindrome de Down y el sindrome
de Conradi-Hunermann estan asociadas a cataratas congénitas que suelen ser
bilaterales (10). Sin embargo, la unilateralidad no excluye la presencia de trastornos

sistémicos asociados (10).

En general, se considera que la prevalencia de enfermedad sistémica significativa

asociada es bastante baja (10).
1.7. DIAGNOSTICO

Un diagnostico precoz es esencial, puesto que la edad a la cirugia es uno de los
principales factores que influyen en el resultado visual. Existe incluso la posibilidad
de realizar un diagndstico prenatal temprano mediante imagenes por ultrasonidos y test

genéticos (13).

El cribado ocular neonatal es una practica habitual, siendo la prueba del reflejo rojo de
Briickner esencial en la deteccion de enfermedades oculares que requieren diagndstico
y tratamiento temprano como la catarata (5). También es util para detectar errores de

refraccion en 0jos sanos y, por lo tanto, para el screening de la ambliopia (6).

Ademas de la busqueda de malformaciones sistémicas, es esencial la buisqueda de otras
malformaciones oculares acompafiantes antes de una decision de tratamiento (11). Si
no es visible el fondo de ojo, es esencial la ecografia del segmento posterior del ojo
para detectar la presencia de persistencia de vasculatura fetal (PFV) en el preoperatorio

e incluirlo en la planificacion quirtrgica (11).

En cuanto a los cambios morfologicos, en primer lugar, se debe hacer una evaluacion
con la pupila neutra. La prueba de transiluminacién de Briickner es esencial para la
localizacion de la opacificacion en relacion con el eje Optico e idealmente se debe
completar con un examen biomicroscopico con lampara de hendidura con luz
progresiva (11). Posteriormente se realizara una midriasis diagndstica que nos permita

la caracterizacion de la catarata, asi como para diferenciar mejor entre opacificacion



anterior o posterior, y homogénea o heterogénea. Opacificaciones grandes,
homogéneas, con localizacion central y en la parte posterior de cristalino, se asocian
con mayor riesgo de ambliopia y es necesario el tratamiento; por el contrario, en casos
individuales de opacificaciones pequeiias, heterogéneas y de ubicacion paracentral se

puede permitir inicialmente controles estrechos sin tratamiento quirtrgico (11).

La realizacion de una fundoscopia es esencial para valorar los cambios anatomicos en
el cuerpo vitreo y retina, que pueden ser determinantes para la cirugia y el prondstico
visual; si no es posible debido a la opacidad del cristalino, se realizard una ecografia

para evaluar el segmento posterior del ojo (11).

Se ha descrito que las opacificaciones anteriores del cristalino son detectadas antes que

las posteriores (6).

Es esencial la realizacion de una biometria prequirtrgica, incluso en los casos en los

que se planea dejar el ojo afaquico (6).
1.8. CIRUGIA
1.8.1. Tipo de cirugia

La aspiracion de cataratas por micro incisiéon junto con capsulotomia posterior,
vitrectomia anterior e implante de lente intraocular primaria es considerada como la
opcion quirurgica Optima en la mayor parte de las cataratas pedidtricas. La
capsulotomia posterior y la vitrectomia anterior son de especial importancia para

disminuir la opacificacion capsular posterior (OCP) y se recomienda hasta los 4-8 afios
).

Esta descrito que, en paises desarrollados, generalmente la edad en el momento de la
cirugia es menos de un afio de vida; el intervalo entre la intervencion de uno y otro ojo
en caso de cataratas bilaterales es de menos de una semana (8). Se recomienda la
realizacion de lensectomia antes de las 6 semanas en cataratas unilaterales y antes de
las 10 semanas en bilaterales; no existe evidencia absoluta a favor de estos datos, y
puede que la recomendacion esté mas influida por los argumentos a favor de la
prevencion de la ambliopia que por los argumentos a favor de la prevencion del

glaucoma afaquico (6).



1.8.2. Implante de lente intraocular

Segun la edad del nifio en el momento de la cirugia primaria el ojo se deja afaquico y
se corrige posteriormente con lentes de contacto o gafas, o se realiza implantacion de
primaria de una lente intraocular (LIO). Para el objetivo de prevenir la ambliopia por
deprivacion, ambas opciones son efectivas y seguras (14). La decision de llevar acabo
un implante primario de LIO no solo depende de la edad sino de factores individuales
como enfermedades concomitantes, sindromes y la cooperacion de los padres, que

puede influir en el cuidado continuo de las lentes de contacto (11).

El tratamiento mas recomendado en nifios mayores de 2 afios es la cirugia combinada,
con la extraccion de la catarata y la implantaciéon de LIO primaria; a pesar de la
creciente evidencia en la seguridad del procedimiento, la implantaciéon en menores de
2 anos sigue siendo motivo de controversia (2,14). Se ha demostrado que la
implantacién antes de los 7 meses se asocia con un alto riesgo de complicaciones
postoperatorias graves como inflamacion, OCP y glaucoma, especialmente en los
casos bilaterales (2). Un metaanalisis reciente muestra que la implantacion de LIO
primaria en menores de 2 afios conlleva una mejor agudeza visual que la afaquia y el
uso de lentes de contacto, sin embargo si que se relaciona con un aumento en la

incidencia de OCP (15).

Existen dos argumentos so6lidos en contra de la implantacion primaria de LIO. Por un
lado, el cambio midpico como consecuencia de que el crecimiento del ojo en los afios
posteriores es variable y dificilmente predecible (6). Por otro lado, la incidencia de
OCP es muy alta, siendo necesaria la reintervencion quirurgica en mas del 50% de los
casos, a pesar de haber realizado la profilaxis con capsulotomia posterior y vitrectomia

anterior (6,16).

En este sentido, The Infant Aphakia Treatment Study Group (IATS) ha sido de
referencia; se compard los resultados de la implantacion inmediata de LIO frente a la
correccion con lentes de contacto tras la cirugia, en lactantes con catarata congénita
unilateral operados entre 1 y 6 meses de edad (17). No se vieron diferencias
significativas en la agudeza visual de ambos grupos, en el seguimiento postquirirgico
tanto al afio (16) como a los cinco afios (18) Sin embargo, se advirtié que el nimero

de complicaciones y cirugias intraoculares adicionales requeridas fue mayor en el



grupo con implantacion primaria de LIO en todas las observaciones postquirurgicas

(16,18).
1.8.3. Complicaciones y pronostico

El pronéstico visual a largo plazo depende de numerosos factores como la etiologia,
densidad y morfologia de la catarata, momento de la operacion, enfermedades
concomitantes y unilateralidad frente a bilateralidad. Es por ello por lo que un
pronostico visual a largo plazo es posible solo en casos individuales y de forma
limitada (11). Sin embargo, se ha visto que en general las cataratas unilaterales tienen
peor prondstico que las bilaterales, debido a la mayor competencia entre los dos ojos
y por tanto mayor riesgo de ambliopia (6,11). De hecho, y en términos generales, en el
caso de cataratas unilaterales la agudeza visual resultante no suele igualar a la del otro
0jo sano a pesar de un seguimiento optimo (6). También se han relacionado con un
resultado visual desfavorable la presencia de anomalias oculares asociadas y
complicaciones tempranas o tardias de la cirugia, como la inflamacion y el glaucoma
(8). Existen evidencias de que la probabilidad de recuperacién de una funcion visual
normal tras una cirugia de cataratas es mayor en adultos que en nifios, debido a que en

estos ultimos el deterioro se produce sobre un sistema visual en desarrollo (8).
1.8.3.1 Complicaciones de la cirugia

A largo plazo, la secuela mas frecuente tras la extraccion del cristalino en la infancia
con afaquia o pseudofaquia es el glaucoma secundario, con una prevalencia entre el 6
y 59% segun el estudio (7,11). Existe evidencia que las cataratas nucleares y las
asociadas a estructuras fetales persistentes son mas propensas (11). Ademas, se ha
demostrado mayor riesgo de glaucoma con la cirugia temprana dentro de las primeras
semanas; en consecuencia, la edad recomendada para la cirugia de cataratas es entre
las 4 y 6 semanas de vida en unilaterales, y entre las 6 y 8 semanas en bilaterales (6,11),
que ademas resulta ser el periodo en el cual se consiguen mejores resultados visuales
(8). La catara unilateral se opera antes puesto que el riesgo de desarrollar ambliopia es
mayor que en los casos bilaterales (6). En el caso de las bilaterales, la cirugia después
de la 10° semana de vida aumenta el riesgo de desarrollo de estrabismo y nistagmo

irreversible (11).
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Por tanto, la cirugia se debe llevar a cabo en el momento 6ptimo, puesto que si se
realiza tarde aumenta el riesgo de ambliopia, pero si es demasiado precoz aumenta el

riesgo de glaucoma afaquico (6,11).

Existen estudios contradictorios acerca del efecto de una LIO en la tasa de glaucoma
secundario; sin embargo, debido a las tasas postoperatorias claramente mas elevadas y
a la miopia postoperatoria esperada, no se recomienda la implantacion precoz de una

LIO (6).

Ademas, se debe tener en cuenta que la inflamacion postlensectomia es mayor en los
ojos infantiles y puede tener como consecuencia la formacidn de sinequias posteriores
con riesgo posterior de glaucoma de angulo cerrado secundario. La prevencion de esto
se logra con el uso de esteroides topicos intensivos en pauta descendente durante

semanas, junto con gotas ciclopléjicas (7).

En nifios con implante de LIO, el desarrollo de opacificacion de la capsula posterior
(OCP) es la causa mas comun para una reintervencion quirtrgica, siendo la incidencia
mucho mayor en aquellos casos de implantacion de LIO sin capsulotomia primaria y

vitrectomia anterior (7,8).

El desprendimiento de retina es una complicacion rara, siendo la incidencia mayor en
pacientes con PFV, ya que la traccion retiniana se puede ver exacerbada por la cirugia

sobre una cara vitrea anterior anormalmente gruesa (7).
1.8.3.2 Pronostico

La principal causa de discapacidad visual tras la cirugia de cataratas es la ambliopia
(8).

Se han identificado como factores de riesgo para una menor agudeza visual
postquirdrgica la presencia de catarata unilateral, nistagmo, género femenino (por
discriminacién), estrabismo, intervalo quirurgico mayor, una cirugia tardia y la falta

de adherencia de los padres al tratamiento de la ambliopia (8).

Se debe destacar el papel fundamental que tiene el seguimiento a largo plazo (al menos
hasta la edad de 10 meses) para la deteccion y manejo de las posibles complicaciones,

puesto que se han descrito resultados quirurgicos no deseados debido a la falta de
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visitas de control, en sujetos con cirugia de cataratas tempranas y con un uso apropiado

de gafas correctiva o implantacion de LIO (6,8).

2. HIPOTESIS

La cohorte de pacientes con cataratas pediatricas del Hospital Universitario Donostia

no difiere de lo descrito en la literatura.

3. OBJETIVOS

1) Estudiar las caracteristicas de la cohorte de pacientes con catarata pediatrica
del Hospital Universitario Donostia y compararlas con lo descrito en la
literatura.

2) Analizar las asociaciones sistémicas, las comorbilidades y la base genética de
los pacientes con catarata pediatrica del HUD.

3) Analizar los resultados quirtrgicos y las complicaciones observadas en los
diferentes subgrupos de cataratas intervenidas y compararlo con lo descrito en

la literatura.
4. MATERIAL Y METODOS
4.1. DISENO DEL ESTUDIO

Se trata de un estudio observacional, retrospectivo y unicéntrico del Hospital

Universitario Donostia (HUD).
4.2. POBLACION DE REFERENCIA Y TAMANO MUESTRAL

El estudio incluye a todos los pacientes diagnosticados de catarata pediatrica en el

servicio de oftalmologia del HUD en el periodo comprendido entre enero de 2015 y

diciembre de 2022.

La muestra a estudio estd compuesta por 46 nifos (73 ojos) 19 con catarata unilateral
y 27 con catarata bilateral con edades comprendidas entre los cero y los doce afios en

el momento del diagndstico.

Los pacientes del estudio se han identificado a partir de informacion solicitada al

servicio de documentacion médica del HUD, con la autorizacion del Comité de Etica.
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La recogida de informacion se realizo mediante la revision de las historias clinicas de
dichos pacientes. Se realizd una revision exhaustiva de la historia clinica de cada uno
de los pacientes diagnosticados de catarata pediatrica en el programa Osabide Global,
asi como de la informacion procedente de otros centros sanitarios de Osakidetza o de
otros centros en los que los pacientes hubieran sido atendidos, intervenidos o en los

que se les hayan realizado estudios genéticos.

Han sido excluidos de este estudio aquellos pacientes cuyo seguimiento se ha realizado

en otro centro ajeno al HUD y de los que carecemos de seguimiento.
4.3. VARIABLES

Las variables clinicas estudiadas y recogidas a partir de la historia médica de cada uno

de los pacientes fueron las siguientes:

e [Edad al diagnostico
e Sexo
e Lateralidad: unilaterales o bilaterales
e Ojo: derecho o izquierdo
e Fecha de diagndstico de la catarata
e Comorbilidades generales
e Patologia ocular asociada
e Genética estudiada, positiva o negativa, y gen asociado.
e Datos clinicos al diagnoéstico:
o Agudeza visual (En los casos que por su edad al diagndstico fuera
posible)
o Refraccion (En los casos que por su edad al diagnostico fuera posible)
o BMC
o Fondo de ojo visible: si 0 no
o Motilidad ocular

o Longitud axial ocular
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¢ Plan terapéutico:
o Intervencion quirtrgica: si 0 no
o Tipo de cirugia
o Edad a la cirugia
o Implante de lente intraocular (LIO) primaria: si 0 no
o Implante de lente intraocular (LIO) secundaria: si 0 no
o Modelo y potencia de lente

o Complicaciones intraquirargicas y postoperatorias

e Resultados postquirurgicos:
o Agudeza visual (Gltimo valor obtenido)
o Refraccion

o Tratamiento complementario
4.4. BUSQUEDA BIBLIOGRAFICA

Con el objetivo de completar la introduccion y comparar los datos del presente estudio
con otros, se ha realizado una busqueda en las bases de datos PubMed-MEDLINE. La
estrategia de busqueda de articulos ha incluido las siguientes palabras clave:
“congenital cataract”, “pediatric cataract”, “childhood cataract”, “Infant Aphakia
Treatment”. También se han incluido estudios obtenidos a través de citaciones en los
articulos inicialmente seleccionados, especialmente ensayos clinicos aleatorizados y

metaanalisis.
4.5. ANALISIS ESTADISTICO DE LOS DATOS

La descripcion de los datos cuantitativos se realizd6 mediante media, error tipico,
mediana y moda. Para comparar variables cuantitativas paramétricas se utilizo el test
t-Student. En el caso de variables cualitativas, el test estadistico Chi cuadrado de
Pearson fue el de eleccion para la comparacion de las distribuciones. Los datos
cualitativos se describieron a partir de las frecuencias absolutas y porcentajes. Todos
los valores p se obtuvieron con pruebas de dos colas y se consider6 como valor
estadisticamente significativo p<0.05. Los analisis se realizaron con el programa

Excel.
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5. RESULTADOS

5.1. PACIENTES
5.1.1. Lateralidad y sexo

Se incluyeron 65 ojos de 46 pacientes diagnosticados de catarata, 19 (41.3%) de los

casos fueron unilaterales y 27 (58.7%) bilaterales.

m Unilateral m Bilateral

SEXO

m Femenino

[(e)
i
= e
[e)]
= Masculino I I I

FEMENINO MASCULINO

Figura 1. Sexo y lateralidad segtn el sexo.

El sexo fue bastante parejo con 20 mujeres (43.48%) y 26 hombres (56.52%). Entre
las mujeres hubo 9 casos (45%) unilaterales y 11 casos (55%) bilaterales; entre los
hombres fueron 10 casos (39,46%) unilaterales y 16 casos (61,54%) bilaterales
(Figura 1). No se vio una relacion estadisticamente significativa entre el sexo y la

lateralidad (p=0.6552).
5.1.2. Edad al diagnostico

Las edades de los pacientes incluidos en el estudio estaban comprendidas entre 0 dias
y 12 afios. La media al diagnostico fue de 3.45 afos (41 meses), con una moda de 0

dias y una mediana de 11 meses.

En el grupo de pacientes con catarata unilateral, la media fue de 1.6 afios (19 meses);
en las bilaterales 4.7 afios (56 meses). En todos los casos de cataratas bilaterales la
edad al diagndstico para ambos ojos fue la misma. Como excepcion hubo un caso,
asociado a sindrome de Coffin-Siris, que presentd 2 afos de diferencia entre el

diagnéstico de cada ojo; para el calculo general se tuvo en cuenta la fecha del primer
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ojo diagnosticado. También hubo un caso en el que la edad al diagnostico no estaba
disponible. En nuestro estudio la diferencia entre la media de edad al diagnostico en
unilaterales y bilaterales resultd ser estadisticamente significativa (p=0.014), con un

diagnostico mas precoz para los casos unilaterales.

Tabla 1. Edad al diagnostico segin periodo critico de deprivacion visual. Los casos unilaterales y bilaterales
fueron comparados usando el test X2. n.s.= no significativo. n= n® de pacientes. Hubo 1 caso bilateral no disponible.

Unilaterales Bilaterales Valor p
(n=19) (n=26)
< 6 semanas 9 (47.37%) 5(19.23%) p=0.0464
6-10 semanas 3(15.79%) 1(3.85%) n.s.
>10 semanas 7 (36.84%) 20 (76.92%) p =0.0074

También se realiz6 un analisis de los pacientes teniendo en cuenta el periodo critico de
deprivacion visual (Tabla 1), de 6 semanas para los casos unilaterales y de 10 semanas
para los bilaterales. Entre los unilaterales, el 47.37% fueron diagnosticados dentro del
periodo critico; y entre los bilaterales, solo el 23.08 %. Se vio una diferencia
estadisticamente significativa entre el nimero de casos unilaterales y bilaterales, tanto

entre los diagnosticados antes de las 6 semanas como después de las 10 semanas.

5.1.3. Comorbilidades generales

20 (74%)
12 (63%)
7(37%) 7 (26%)
Unilateral Bilateral

mS| mNo

Figura 2. Comorbilidades generales asociadas. Nimero de casos y porcentaje segun lateralidad.
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El 59% (27/46 casos) presentd alguna comorbilidad general; entre los unilaterales el
37 % de los casos y entre los bilaterales el 74% de los casos (Figura 2). En este sentido,
la relacién entre las variables fue estadisticamente significativa (p=0.0116); las
cataratas bilaterales mostraron mds probabilidad de presentar comorbilidades

generales.

Tabla 2. Comorbilidades generales asociadas por lateralidad. Ordenado de mayor a menor segun frecuencia
total. Los casos unilaterales y bilaterales fueron comparados usando la prueba de X2. n.s. = no significativo. n= n°
de pacientes.

Unilateral Bilateral Total Porcentaje Valor p
(n=19) (h=27)  (n=ag) ~9eltotd

Causa genética 2 (10.52%) 14 (51.85%) 16 34.75% p=0.0042
Retraso psicomotor 0 5(18.52%) 5 10.87% p=0.0494
Sindrome apnea 1(5.26%) 2 (7.4%) 3 6.52% n.s.
obstructiva del suefio
Dermatitis atopica 2 (10.52%) 1(3.7%) 3 6.52% n.s.
Prematuridad 1(5.26%) 1(3.7%) 2 2.35% n.s.
Arteria umbilical Unica 1(5.26%) 0 1 2.17% n.s.
Enfermedad por inclusion 0 1(3.7%) 1 2.17% n.s.
microvellositaria
Talasemia menor 0 1(3.7%) 1 2.17% n.s.
DM1 0 1(3.7%) 1 2.17% n.s.

Como se describe en la Tabla 2, en global predominaron las comorbilidades de causa
genética, presentes en el 34.75% de todos los casos estudiados y con mayor
prevalencia, de forma estadisticamente significativa (p=0.0042), en el grupo de
cataratas bilaterales. La segunda comorbilidad més frecuente fue el retraso psicomotor
observado en el 10.87% de los casos, de forma estadisticamente significativa mas

frecuente en cataratas bilaterales (p=0.0494). Otras morbilidades asociadas en varios
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pacientes fueron el sindrome apnea obstructiva del suefio (6.52%), dermatitis atopica
(6.52%) y prematuridad (2.35%). Presentes en un solo paciente se observaron la

enfermedad por inclusion microvellositaria, arteria umbilical Unica, talasemia menor

y DMI.
5.1.4. Etiologia

En cuanto a la etiologia general, la mayor parte de los casos fueron de causa idiopatica
(54.35%), seguido de la causa genética (34.78%). Hubo 2 casos asociados a
traumatismo y casos unicos de retinoblastoma, asociacion a membrana epirretiniana

(MER) e infeccion.

Tabla 3. Clasificacion etiologica por lateralidad. Ordenado de mayor a menor segun frecuencia total. Los

casos unilaterales y bilaterales fueron comparados usando la prueba de X2. n.s. = no significativo. n=n° pacientes.

Unilateral Bilateral Total Porcentaje Valor p
(n=19) (n=27) (n=4g) ~ deltotal

Idiopatico 13 (68.42%) 12 (44.44%) 25 54.35% n.s.
Genética 2 (10.53%) 14 (51.84%) 16 34.78% p=0.0042
Traumatismo 2 (10.53%) 0 2 4.35% n.s.
Retinoblastoma 1(5.26%) 0 1 2.17% n.s.
Asociado a 1(5.26%) 0 1 2.17% n.s.
MER

Infeccion 0 1(3.70%) 1 2.17% n.s.

En el analisis por subgrupos segun lateralidad, se observo que, entre los pacientes con
catarata unilateral la causa idiopatica seguia siendo la més frecuente, suponiendo el
68.42% de los casos; en este grupo se incluian los 2 casos asociados a traumatismo y

los casos tnicos de retinoblastoma y asociaciéon a MER.

Entre los pacientes con catarata bilateral la causa genética fue la mas frecuente
(51.86%), por delante de la causa idiopatica (44.45%). Se vio que el nimero de casos

de cataratas bilaterales asociados a etiologia genética fue estadisticamente mayor que
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los unilaterales (p=0.0042). En el grupo de cataratas bilaterales se incluy6 el caso tnico

de infeccidn por rubeola. Esta informacidn se resume en la Tabla 3.
5.1.5. Genética y sindromes

Respecto a la genética fue positiva en 16 de los 46 pacientes (34.78%).

En los unilaterales fue estudiada y positiva en 2 casos: delecion 10-15 del gen PAXG6,
asociado al sindrome de WAGR; y variante patogénica en c. 1334C>G en gen NF2,

correspondiente con neurofibromatosis tipo 2.

En los bilaterales la genética fue estudiada en 22 de los 27 casos (81.48%), en 3
(11.12%) no fue estudiada y en otros 2 (7.4%) no estuvo disponible. Entre los
estudiados, 14 de 22 casos (66.67%) fueron positivos. En la Tabla 4 se resumen los
genes encontrados: los genes mas frecuentes observados, con 3 casos cada uno, fueron
la mutacion patogénica en GALKI, que se asocia con galactosemia, y el gen
COLI11A1, asociada al sindrome de Stickler tipo 2. También se repiti6 en 2 ocasiones
la mutacién BFSP1 de significado incierto. Otros genes encontrados fueron MAF,

ARIDI1B, P3H2, COL4A1, PAX6 y WTI.

La prevalencia de casos con genética estudiada y positiva fue mayor entre los
bilaterales (15/27, 55.56 %) que en los casos unilaterales (2/19, 10.52%), siendo esta

diferencia estadisticamente significativa (p=0.0021).

Tabla 4. Resumen de mutaciones genéticas identificadas en cataratas bilaterales. Comorbilidades vy
patologia ocular asociada en los casos del estudio. Ordenado de mayor a menor segun frecuencia.

Gen Tipo de Significado n° de Comorbilidades Patologia ocular %
mutacion casos asociada
GALK1 Homocigosis = Patogénica (5) 3 Galactosemia No 20
COL11A1 | Heterocigosis Stickler tipo 2 3 1 caso hipoacusia leve No 20
BFSP1 Homocigosis Incierto (3) 2 No Miopia magna y 13.32
astigmatismo

MAF Heterocigosis Incierto (3) 1 No No 6.67



ARD1B Heterocigosis
GJA8 Heterocigosis
P3H2 Homocigosis
COL4A1 Heterocigosis
PAX y (delecion
WT1 brazo corto
cromosoma
11)
Mutacién

puntual exén
70

Coffin Siris tipo 1

Probablemente

patogénica (4)

Patogénica (5)

Probablemente

patogénica (4)

Sindrome de
WAGR

Distrofia
muscular de

Duchenne

1

Sdm polimalformativo;

retraso psicomotor,
criptorquidia, hernia
umbilical,

holoprosencefalia

Talasemia menor

No

No

CIA tipo ostium
secundum, déficit
cognitivo, parélisis

cerebral

Distrofia muscular de
Duchenne, retraso
psicomotor, SAHOS

leve, escoliosis leve,

obesidad, sindrome de

Cushing, hipotiroidismo

Miopia magna y

astigmatismo

Astigmatismo

Miopia magna y

astigmatismo

Microftalmia

Aniridia bilateral,
insuficiencia limbica
bilateral (peor OD),

nistagmus,
hipoplasia macular,
pannus corneal AQ;
miopia, estrabismo

divergente

Miopia, epicantus

muy marcado

19

6.67

6.67

6.67

6.67

6.67

6.67
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La Tabla 5 resume los sindromes observados. La distincion entre los cuadros con
genética positiva y los sindromes se plantea debido a la ausencia de una relacion directa

entre estos.

Tabla 5. Sindromes/ anomalias cromosomicas asociadas en cataratas bilaterales.

Sindromes Genética n° casos %
(n=14)
Sindrome Stickler tipo 2 Mutacién en heterocigosis en COL11A1 (1 3 2143

genética no disponible)
Galactosemia Mutacion en homocigosis en GALK1 3 2143

Sindrome de WAGR Delecion brazo corto cromosoma 11; 2 14.29

genes PAX 'y WT1(1 genética no

disponible)
Coffin Siris tipo 1 Mutacién en heterocigosis ARD1B 1 7.14
Sindrome de Abernethy tipo 2 Hallazgo incidental de variante 1 7.14

homocigosis en gen TFGFBR3 (posible

relevancia con el fenotipo)

Sindrome polimalformativo: Negativa 1 7.14
microcefalia, retraso psicomotor,

ductus arterioso persistente, talla

baja, fisura palatina, escoliosis,

Arnold Chiari tipo 1

Sindrome de Hallerman-Streiff No disponible 1 7.14
Distrofia muscular Duchenne Mutacion puntual en exén 70 1 7.14

Sindrome de Down Trisomia 21 1 714
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5.2. CARACTERISTICAS BIOMETRICAS DE LOS 0JOS
5.2.1. Alteraciones oculares

En cuanto a la presencia de otras anomalias oculares, el 56.52% de los pacientes mostrd
alguna ademas de la catarata. Se hizo un analisis en base al nimero de ojos con otra

alteracion ocular asociada; los hallazgos se resumen en la Tabla 6.

Tabla 6. Alteraciones oculares adicionales por ojos. Ordenados de mayor a menor segun frecuencia.

Unilateral Bilateral n° Porcentaje del total

Error refractivo 11 11 42.31%
Aniridia 1 2 3 11.54 %
Microftalmos 1 2 3 11.54 %
Nistagmus preoperatorio 3 3 11.54 %
Traumatismo 2 2 7.69 %
Retinoblastoma 1 1 3.85%
Membrana epirretiniana 1 1 3.85%
Persistencia membrana 1 1 3,85 %
pupilar

Queratocono 1 1 3.85%
Total 6 20 26 100 %

En general, lo mas frecuente (42.3%) fue la presencia de defectos en la refraccion,
entre los que se incluyeron miopia y astigmatismo. También destacaron la aniridia, el
microftalmos y el nistagmus preoperatorio. No se encontr6 ningun caso en el que

coexistiera PFV.

La catarata bilateral se asocié mas con otras alteraciones oculares adicionales que la
unilateral. La asociacion se dio en el 74.01% (20/27 casos) de bilaterales; y en el
31.57% (6/19 casos) de unilaterales. La diferencia resultd estadisticamente

significativa (p=0.0047).
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5.2.2. Morfologia de la catarata

Puesto que la morfologia de las cataratas de cada ojo en muchos de los casos bilaterales
no coincidia, el analisis se hizo en base al nimero de ojos en lugar de al nimero de

pacientes. Los resultados se describen en la Tabla 7.

Tabla 7. Morfologia de las cataratas. Ordenado de mayor a menor segun frecuencia total.

Unilaterales Bilaterales Total Porcentaje del
(n=19) (n=54) (n=73) total

Subcapsular 3 (15.87%) 19 (35.19%) 22 30.14%
posterior

No clasificable 3(15.87%) 20 (37.03%) 22 30.14%
Polar anterior 4 (21.05%) 6 (11.11%) 10 13.70%
Total 4 (21.05%) 5(9.26%) 9 12.33%
Nuclear 1(5,26%) 2 (3.70%) 3 4.11%
Pulverulenta 0 2 (3.70%) 2 2.74%
Zonular 1(5.26%) 0 2 2.74%
Polimérfica 2(10.53%) 0 2 2.74%
Polar posterior 1(5,26%) 0 1 1.40%

Atendiendo a la morfologia de la catarata, en general el tipo més frecuente descrito fue
la subcapsular posterior (30.14%); las cataratas no clasificables se mostraron en igual
proporcion que éstas. Posteriormente en orden de frecuencia se visualizaron cataratas
del tipo polar anterior (13.7%), total (12.33%) y nuclear (4.11%). La menos frecuente

fue del tipo polar posterior con 1 tnico caso.

No encontramos diferencias en el tipo de morfologia de las cataratas entre las

unilaterales y las bilaterales
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A continuacion, se hace una descripcion general del tipo de tratamiento que recibieron

los pacientes en nuestro estudio, asi como del resultado visual posterior en el caso de

las cataratas intervenidas (Figura 3, Figura 4).

Unilaterales: 19
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[
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Figura 3. Manejo de cataratas unilaterales. Los niimeros en azul hacen referencia a la media de la dltima

agudeza visual (AV) en ese grupo concreto. El paciente intervenido que se dejé en afaquia fue debido a que en

la cirugia se observé una microesferofaquia que impedia el implante de LIO.
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Figura 4. Manejo de cataratas bilaterales. Los nimeros en azul hacen referencia a la media de la ultima AV en

ese grupo concreto. En intervencion de ambos ojos con LIO, tanto 1° como 2°, misma AV media. Paciente

operado de ambos 0jos en el que no se realiza implantacién de LIO corresponde a un sindrome de Hallerman-

Streiff.
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Para valorar los resultados postquirirgicos a largo plazo, se tuvo en cuenta la tltima
agudeza visual (AV) disponible de cada ojo operado. Entre los casos unilaterales la
media de AV fue de 0.075 (rango 0-0.4); entre los casos bilaterales la media de AV
fue de 0.54 (rango 0.1-1). En general los resultados fueron mejores en los 0jos con
cataratas bilaterales, pero en nuestro estudio no encontramos diferencias
estadisticamente significativas (p=4.337). En total hubo 3 casos (6 0jos) cuyas AV no
fueron valorables por ser pacientes menores de 4 afos a los que no se les ha podido

medir la agudeza visual subjetiva.
5.3.1. Tiempos en la cirugia

En cuanto a la edad media a la cirugia fue de 13 meses en unilaterales y de 50 meses
(4 afos) en bilaterales. El andlisis del tiempo de la cirugia en cataratas bilaterales se
realiz6 por pacientes teniendo en cuenta la fecha del primero de los dos ojos operados.
Ademas, en estos casos se vio que la media entre la cirugia del ojo derecho y el

izquierdo fue de 4.5 meses.

Tabla 8. Edad a la cirugia teniendo en cuenta el periodo critico de deprivacion visual. La edad recomendada

para la cirugia es entre 4-6 semanas para casos unilaterales y entre 6-8 semanas para bilaterales.

Unilateral Bilateral
(n=8) (n=15)
4-6 semanas 0 2 (13.33%)
6-8 semanas 2 (25%) 1 (6.65%)
>8 semanas 6 (75%) 12 (80%)

Se hizo un anélisis estratificando en subgrupos a los pacientes del estudio, teniendo en
cuenta que la edad recomendada para la cirugia de cataratas es entre las 4 y 6 semanas

de vida en unilaterales, y entre las 6 y 8 semanas en bilaterales (Tabla 8).
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Figura 5.Intervalo de tiempo desde diagndstico de la catarata hasta la cirugia.

Al analizar el tiempo transcurrido entre el diagnostico y la cirugia (Figura 5),
observamos que en el grupo de unilaterales lo més frecuente (37.5%) fue menor a 1

mes. En el grupo de bilaterales, lo mas habitual (30.43%) fue entre 2 y 6 meses.
5.3.2. Tipo de cirugia

Este andlisis se realizo teniendo en cuenta cada ojo de forma aislada y no por pacientes.

mFACO + VPP +
capsulorrexis
posterior + LIO

m Lensectomia pars
plana

Enucleacion

Figura 6. Tipo de cirugia en cataratas unilaterales. Todos los casos con LIO corresponden insercion 1°. 1
caso con lensectomia pars plana que se dejé afaquico por imposibilidad de implantacion de LIO en sulcus

durante la cirugia por microesferofaquia. 1 caso de enucleacion de retinoblastoma.
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Entre los casos de cataratas unilaterales lo mas frecuente (78%; 7/9 ojos operados) fue
la facoemulsificacion junto con vitrectomia de la pars plana, capsulotomia posterior e

implante de LIO primaria (FACO-VPP-Capsulorrexis-LIO) (Figura 6).

LIo1° LIo 2°

mFACO +LIO m Lensectomia pars

plana

mFACO +VPP +
capsulorrexis posterior +
LIO

m Lensectomia pars plana

mFACO + VPP +
capsulorrexis
posterior

Figura 7. Tipo de cirugia en cataratas bilaterales. En casos de LIO 2°, el grafico hace referencia a la 1° cirugia
a la que son sometidos.

En los bilaterales, entre aquellos con insercién de LIO primaria, el tipo de cirugia mas
frecuente fue facoemulsificacion con insercion de LIO y en segundo lugar la FACO-
VVP-Capsulorrexis-LIO. Entre aquellos con insercion de LIO secundaria, lo mas

frecuente fue FACO-VPP-Capsulorrexis (Figura 7).

Todos los casos de cataratas unilaterales intervenidas fueron menores de 6 meses al
diagnédstico (menores de 4 afios a la cirugia); en todos se incluyo vitrectomia anterior

y capsulotomia posterior en la cirugia inicial.

En bilaterales, la media de edad al diagnostico entre aquellos a los que se les sometid
a cirugia sin VPP-capsulotomia posterior fue mucho mayor que a los que si se les

realizo; todos los casos de FACO-LIO fueron mayores de 4 afios.
5.3.3. Lente intraocular

Entre las lentes implantadas en nuestro estudio observamos una potencia media de 30
dioptrias con un rango de lentes de entre 6 a 39 dioptrias. En la Tabla 9 se resumen

los modelos de lente intraocular usadas.
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Tabla 9. Modelos de lente intraocular implantadas en cirugia. Ordenado de mayor a menor segun frecuencia.
En los casos de cataratas bilaterales operados de ambos 0jos se us6 la misma lente para los dos. En unilaterales
con LIO, 1 caso no disponible (1 0jo). En bilaterales con LIO, 1 caso no disponible (2 0jos); 3 casos con intervencion

unilateral a pesar de catarata bilateral.

Modelo Unilaterales Bilaterales Total (n=27)
(n=6) (n=21)
Acrysof SN6OWF 5 7 12 (44.44%)
Acrysof MN60AC 5 5(18.52%)
Matrix Acrylic 3 3(11.11%)
Acrysof MA60BM 2 2 (7.41%)
Acrysof MA508M 2 2(7.41%)
Acrysof SN6OAT 1 0 1(3.70%)
Acrysof AUO0TO 1 1(3.70%)
Acrysof CNAOTO 1 1(3.70%)

5.3.4. Complicaciones intraoperatorias

De los 37 ojos sometidos a intervencion quirdrgica solo hubo 2 ojos con
complicaciones intraoperatorias: una luxaciéon parcial de LIO a través de la
capsulotomia posterior por entrada de aire en la cdmara anterior; y una herniacion del
iris por el lugar de incision. Ninguno de los 2 ojos presentaba ademas de la catarata

otra comorbilidad ocular adicional.
5.3.5. Eventos adversos postoperatorios

En el 70.27% (26/37) de los ojos operados se observo algun tipo de evento adverso
postoperatorio (Tabla 10). Entre estos, el 45.15% (12/ 26 con complicaciones)

presentd 2 0 mas eventos adversos asociados.
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Tabla 10. Eventos adversos tras cirugia de cataratas. Ordenado de mayor a menor frecuencia. No se tiene en

cuenta en la “n” y para los porcentajes de los operados el caso unilateral de enucleacion de retinoblastoma.

Opacificacion capsular/ contraccion capsular
posterior (OCP)

Estrabismo postquirdrgico
Deformacion pupila
Nistagmo

Sinequias

Amaurosis

Opacificacion vitreo anterior
Leucoma corneal

Glaucoma

Opacificacion capsular/ contraccion capsular

anterior
Pannus corneal

Maculopatia afaquica

n° ojos

14

Porcentaje de los

operados
(n=37)

37.84 %

16.22 %
13.51 %
13.51 %
10.81 %
8.11%
541 %
541 %
2.70%

2.70%

2.70%

2709

La opacificacion capsular posterior (OCP) fue el tipo de evento adverso postoperatorio

mas frecuente. Entre aquellos ojos que lo desarrollaron, el 50% ya habian sido

sometidos previamente en la primera cirugia a capsulorrexis posterior.

5.3.6. Tratamiento complementario postoperatorio

Todos los pacientes con cataratas unilaterales intervenidas fueron tratados con

oclusiones para evitar la ambliopia en el postoperatorio. La unica excepcion fue un

caso que desarroll6 un glaucoma en el postoperatorio inmediato y que debido a la mala

evolucién y al mal pronoéstico visual se optd por no proceder con las oclusiones. Hubo

un segundo caso de catarata traumatica a los 11 meses de edad que presentaba un

leucoma corneal que le provocaba un gran astigmatismo irregular secundario, en el que
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se instaurd una pauta de oclusiones pero que se suspendi6 de forma precoz debido al

mal prondstico visual y a la falta de tolerancia a estas oclusiones por parte del paciente.

Todo los os pacientes con OCP/contraccion capsular requirieron de la realizacion de
una capsulotomia YAG, o de una vitrectomia anterior para reapertura de esa

contraccidn capsular en pacientes de edades mas precoces.

6. DISCUSION

6.1. EDAD AL DIAGNOSTICO

En nuestro estudio, la media de edad al diagnostico fue de 3.45 anos (rango de 0 a 12
afios). Yang et al. (19) informaron de una media de 2 afios y 1 mes (0-10 afos),
Haargard et al. (20) observaron una media de 3 afios y Nagamoto et al. (21) de 2.6
afios (0-18.8 afios); las observaciones de estos estudios no difieren de las nuestras. Por
otro lado, los pacientes de Reino Unido del estudio de Rahi et al. (22) fueron
examinados y diagnosticados a una edad mucho més temprana, con una media de 8
semanas (0-15 afios). Esta diferencia se podria explicar por la existencia en Reino
Unido de un plan nacional de vigilancia oftalmologica, administrada por oftalmologos
y pediatras, segun el cual todos los pediatras britanicos estan obligados a hacer
examenes oculares a los recién nacidos; ademads, el 89% de los oftalmologos del
Servicio Nacional de Salud (NHS) participan en el estudio nacional de cataratas

congénitas/ infantiles e informan del estudio (22).

Los resultados de este estudio muestran que la realizacién de un screening ocular a
todos los recién nacidos, también por parte de los pediatras, condiciona en gran medida

el poder realizar un diagnostico temprano de la catarata.

Se debe tener en cuenta que existe un periodo critico de deprivacion visual en el cual
deben de ser tratadas las cataratas para tener un pronostico visual optimo (7,8). En
nuestro estudio, la mayor parte de los casos unilaterales (47.37%) se detectaron a una
edad adecuada. Sin embargo, el 76.92 % de los bilaterales fueron diagnosticados de

forma tardia.

Existen diferentes razones que pueden justificar esta situacion. Por un lado, en nuestra
serie hay un grupo de pacientes que fueron diagnosticados y tratados en otros centros,

y pacientes que por diferentes circunstancias han acudido tarde al oftalmo6logo. Por
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otro lado, esta cohorte recoge a todos los pacientes con cataratas pedidtricas con
independencia del grado de la catarata y de la repercusion visual de esta. Este hecho
ha motivado que pacientes con cataratas bilaterales moderadas hayan sido intervenidos
en tiempos mas tardios, para esperar a ver el desarrollo visual y la limitacion que estas

cataratas causaban en cada caso.
6.2. LATERALIDAD

En estudios realizados a escala nacional y/o en regiones mas amplias y con mayor
namero de casos, el ratio de casos bilateral y unilateral en cataratas pediatricas es de
aproximadamente 2:1 (20-22). Sin embargo, los estudios a menor escala arrojan
resultados variables (21). El nuestro se incluye en el segundo grupo de estudios, con

una muestra pequela de casos, y no se cumple el ratio 2:1.
6.3. SEXO

En el presente estudio el 56.2% de los casos eran de sexo masculino. La proporcion de
pacientes fue similar en los distintos estudios revisados: 52% Rabhi et al. (22) y 58.1%
Yang et al. (19). Haargaard et al. (20) observaron entre las cataratas unilaterales una
predominancia estadisticamente significativa de sexo femenino (57% (p=0.01)), y
entre bilaterales de masculino (56% (p=0.002)). En nuestro estudio no encontramos
una diferencia estadisticamente significativa, sin embargo, el porcentaje de chicos
entre los casos bilaterales también fue mayor. La demostracion en estudios con mayor
namero de casos como el de Haargard et al. (1027 casos) sugiere que pueda existir una
relacion real entre la lateralidad y el sexo; es posible que algunos de los casos de
catarata bilateral idiopatica sean en realidad de etiologia genética, lo que podria
explicar la predominancia masculina, en relacion con patologias hereditarias ligadas al

cromosoma X.
6.4. COMORBILIDADES GENERALES

En consonancia con nuestros resultados, diversos estudios han informado que la
prevalencia de comorbilidades generales es mayor para los casos bilaterales que los
unilaterales (20-22). Nagamoto et al. (21) y Yang et al. (19) observaron como

principales comorbilidades sistémicas asociadas las de causa genética y el retraso
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psicomotor, que coinciden con las de nuestro estudio. Al igual que en nuestro estudio,
en el andlisis de las patologias de forma aislada, Nagamoto et al. (21) observaron que
la prevalencia de retraso psicomotor es significativamente mayor en los casos

bilaterales.

Rahi et al. (22) informaron que el 16% de los nifios con catarata aislada idiopatica
fueron pretérminos (<37 semanas) y/o con bajo peso al nacer (<2500), siendo esta
proporcion mayor en casos bilaterales. En nuestro estudio hubo dos pacientes
prematuros (2.35% del total de pacientes), uno asociado a catarata unilateral y otro a
bilateral; ambos, catarata aislada idiopatica. En estudios poblacionales sobre nifios
pretérmino y con bajo peso al nacer, la catarata no relacionada con la retinopatia de la
prematuridad aparece frecuentemente (22). Esto sugiere una posible asociacion, pero
son necesarios mas estudios epidemioldgicos para confirmarlo, asi como informacion
sobre los mecanismos implicados en la patogenia para ver si los efectos de la
prematuridad y del bajo peso al nacer se pueden considerar directamente

cataratogénicos.

Por otro lado, Reiter et al. (23) estudiaron 235 pacientes con catarata diabética, y
vieron que la tasa de desarrollo de cataratas muestra un pico al inicio de la diabetes y
disminuye con una mayor duracion de esta; también vieron que la catarata presentaba
una predominancia femenina. En nuestro estudio encontramos un tnico caso asociado
a diabetes mellitus tipo 1 de una paciente con catarata bilateral diagnosticada a los 12
afios. Este caso era procedente de Letonia y no teniamos informacion sobre si la
catarata aparecid a una edad mas temprana. Sin embargo, las caracteristicas del debut
diabético y las variables biomédicas coinciden con lo mostrado en este estudio

multicéntrico sobre la DM-I.
6.5. ETIOLOGIA

La distribucion de la etiologia descrita en los diferentes estudios coincide con la del
nuestro, considerandose la causa idiopatica como la mas frecuente, seguida de la causa
genética (20-22) . Haargaard et (20) al observaron que, a lo largo del tiempo, no ha
habido indicadores de cambio en la incidencia del grupo de cataratas congénitas/
infantiles de causa idiopatica; esta incidencia constante sugiere la posibilidad de que

influyan factores de riesgo que son estables durante tiempo prolongado.
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El gran porcentaje de cataratas de causa idiopatica, tanto en nuestro estudio como en
otros revisados, muestra que existen muchos factores asociados al desarrollo de

cataratas pediatricas que aun se desconocen.

Las infecciones perinatales han sido historicamente una causa conocida de cataratas
congénitas. El control del embarazo y la vacunacion generalizada ha reducido
drasticamente la incidencia de estas infecciones en recién nacidos de nuestro entorno.
La aparicion del paciente con rubeola congénita de nuestro estudio representa una
excepcion a esta constante en los Gltimos afios. La infeccidon prenatal por rubeola se ha
asociado a catarata unilateral en los estudios de Haargaard et al. (20) y Rahi et al.
(22); sin embargo, en nuestro estudio el unico caso presente se observd asociado a

catarata bilateral.

El traumatismo no se ha descrito como etiologia en ninguno de los estudios revisados

como causante de catarata pediatrica.
6.6. GENETICA
6.6.1. Cuadros sindromicos/ anomalias cromosdomicas

La trisomia 21 se presenta en muchos de los estudios revisados, como el sindrome mas
prevalente asociado a cataratas pediatricas predominantemente bilaterales (20-22);
Haargaard et al. (20) lo describen en el 50% de los casos de cataratas congénitas/
infantiles asociadas a algiin sindrome. En nuestro estudio encontramos 1 solo caso,
asociado a catarata bilateral. Esto se debe a que las cataratas en estos pacientes se hacen
clinicamente mas relevantes a otras edades mas adultas por lo que no las hemos

contemplado en esta serie.

La prevalencia del resto de cuadros sindromicos varia de un estudio a otro, y
generalmente asociado a cada sindrome existen solo 1-2 pacientes (10,19,20,22). Se
incluyen, entre otros, los siguientes sindromes: Tuner, Hallermann Streiff, COFS,
Nance-Horan, Walker-Warburg, Wolf-Hirschhorn, galactosemia, delecion 11p13. En
el estudio de Haargaard et al. (20), en el que mas pacientes se incluyen de entre los
revisados, hay algunos sindromes que se observan en dos o mas pacientes: 6 casos de
sindrome de Conradi, 4 de sindrome de Lowe, 3 de sindrome de WAGR y 3 de

sindrome de Marfan.
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En nuestro estudio uno de los sindromes mas prevalentes observados fue el sindrome
Stickler tipo 2, presente en 3 casos; éste, solo se nombra en el estudio de Traboulsi et

al. (10) y en ¢l solo hay 1 caso.

En pacientes con cataratas unilaterales la prevalencia de enfermedades sistémicas
asociadas es baja. En bilaterales la distribucion de casos asociados a patologias

concretas no es uniforme, con excepcion del sindrome de Down.
6.6.2. Mutaciones genéticas

El tipo de mutaciones asociadas a cataratas mas frecuente, en los distintos estudios

revisados, son mutaciones en los genes de las cristalinas y las conexinas (9,24-26).

Hansen et al. (24) identificaron mutaciones en 20 de 28 familias danesas con catarata
congénita hereditaria; determinaron que el 36% de estas mutaciones fueron en los
genes de las cristalinas (CRYAA, CRYBB2, CRYBB3, CRYGD), 22% en genes de
las conexinas (GJA3 y GAJS8), y 15% en los genes de transcripcion (HSF4 y MAF).
Devi et al. (26) observaron que, entre 60 familias indias, mutaciones de los genes de
las cristalinas (CRYAA, CRYAB, CYBAI1, CRYGC, CRYGD, CRYGS) fueron
responsables del 16.6% de los casos de catarata pediatrica hereditaria. Li eta al (9)
investigaron la etiologia molecular de 74 pacientes con catarata congénita esporadica
en una poblacion china, e informaron de que la mutacion mas frecuente fue del gen de

las cristalinas CYBB3, seguido de EPHA2, NHS y WDR36.

En nuestro estudio no encontramos casos con mutaciones en los genes de las
cristalinas; y solo hubo 1 caso asociado a genes de las conexinas, concretamente al gen
GJAS8, en un paciente con talasemia como Unica comorbilidad general y sin
alteraciones oculares significativas asociadas. Hubo 2 casos de mutaciones de los
elementos del citoesqueleto asociados al gen BFSPI1. Otros genes descritos cuyas
mutaciones influyen en el desarrollo de cataratas observados fueron: 1 caso asociado
a MAF y 1 caso asociado a PAX. El resto de los genes descritos en los resultados de
nuestro estudio posiblemente no estan directamente relacionados con el desarrollo de
la catarata. La galactosemia se incluye dentro del grupo de cataratas de tipo metabolico
(25) y, a diferencia de en nuestro estudio, el gen GALKI no se estudia entre las

mutaciones que originan cataratas congénitas.
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Por otro lado, también se describe que de un tercio a la mitad de todas las cataratas
bilaterales pediatricas tienen una base genética (20,26). En nuestra serie la prevalencia
de casos bilaterales con genética positiva fue del 55.6% y significativamente mayor
que en los unilaterales. Sin embargo, en nuestro centro no se estudia la genética de las
cataratas unilaterales de forma sistematica, debido a la baja prevalencia entre

unilaterales de casos con genética positiva.

En relacion al planteamiento que diferentes autores hacen con respecto a la genética y
su estudio: Hansen et al. (24) proponen una estrategia de analisis mutacional mediante
la secuenciacion de genes conocidos asociados a cataratas, para investigar los casos de
catarata congénita aislada o de etiologia idiopatica; Devi et al. (26) informan de la
posibilidad de que la dominancia de mutaciones en los genes de las cristalinas presente
en la literatura disponible, no sea un reflejo real de la distribucion de los genes
asociados a cataratas, si no que esté relacionado con una mayor busqueda de los genes
de la cristalinas en los estudios de screening; Li et al. (9) sugieren que, en comparacion
con la secuenciacion del exoma completo, la secuenciacion de la region diana es una
mejor opcion para explorar los polimorfismos de nucledtido unico en casos

esporadicos porque es mas econdmico y los resultados son mas faciles de analizar.
6.7. ALTERACIONES OCULARES

Al analizar las diferentes series publicadas las dos alteraciones con mas importancia

en los diferentes estudios son el microftalmos y la persistencia de vasculatura fetal.

Se describi6 una prevalencia de microftalmos asociada a catarata congénita del 6.6%
por Rahi et al. (22) y de microcornea del 10.8% por Yang et al. (19); la prevalencia de
bien microftalmos o microcornea fue del 3.9% en el estudio de Haargaard et al. (20)
y del 8.6% en el de Nagamoto et al. (21). Se trata de una alteracion ocular nombrada
en todos los estudios revisados (19-22) y una de las mas prevalentes en nuestros
pacientes, presentandose en el 11.54% (3/26 de los casos) con patologia ocular
asociada. Por otro lado, no se mostr6 una asociacion significativa entre la presencia de
microftalmos y lateralidad en los estudios de Rahi et al. (22) y Nagamoto et al. (21);
sin embargo, Haargard et al. (20) informaron que la prevalencia de microftalmos o

microcornea es significativamente mayor para casos unilaterales que bilaterales. En
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nuestro estudio hubo 1 caso unilateral y 2 bilaterales; sin embargo, debido a la pequena

muestra que estudiamos, creemos que no resulta ser representativa.

La persistencia de la vasculatura fetal resulta estar presente de forma significativa en
pacientes de los distintos estudios. Se informa de una prevalencia del 2.0% por
Nagamoto et al. (21) , del 3.8% por Yang et al. (19) , del 5.7% por Haargaard et al.
(20), del 8.2% por Rabhi et al. (22) y del 14% por Traboulsi et al. (10). Sin embargo,

en nuestra serie no se ha encontrado ningtn caso.

La presencia de nistagmus se observo en el 38.1% por Yang et al. (19) yenel 17.7%
por Nagamoto et al. (21). En nuestro estudio resulta ser, junto con el microftalmos y
la aniridia, una de las mas prevalentes, presente en el 11.5% de los pacientes con

alteraciones oculares concomitantes.

En varios estudios las alteraciones oculares concomitantes se asocian con mas
frecuencia a casos con catarata unilateral (20-22). En nuestro estudio las alteraciones
oculares fueron significativamente mas frecuentes en los casos bilaterales. Esto se
debe, en parte, a que hemos incorporado los errores refractivos dentro de las
alteraciones oculares (algo que otros estudios no realizan) y esto deriva en una mayor

frecuencia de comorbilidades oftalmologicas en el subgrupo de cataratas bilaterales.
6.8. MORFOLOGIA DE CATARATA

La distribucion del tipo morfoldgico de catarata varia de unos estudios a otros. En
diferentes estudios las morfologias lamelar-nuclear y subcapsular posterior-polar
posterior no se diferencian en grupos separados (19-21). Hemos observado que los
tipos morfoldgicos de catarata més frecuentes descritos son total, nuclear-lamelar,
subcapsular posterior-polar posterior (19-21). Coincide con lo advertido en nuestro
estudio, en el cual también hay una importante proporciéon de cataratas tipo polar
anterior. Sin embargo, la prevalencia de cada uno de estos subtipos varia mucho de un
estudio a otro, lo que puede sugerir una posible relacion entre la morfologia y otros

factores como la edad, etnia o situacion socioecondémica.
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6.9. CIRUGIA
6.9.1. Edad a la cirugia

El concepto de periodo critico de deprivacion visual (hasta 6 semanas en cataratas
unilaterales y 8-10 semanas en cataratas bilaterales) es especialmente relevante en
aquellos casos con cataratas que producen un gran compromiso visual desde el
nacimiento. Por tanto, el potencial ambliogénico varia en funcion del tipo morfologico
de catarata; asi en cataratas mas densas la necesidad de realizar la cirugia en el periodo
critico es mayor, mientras que en cataratas menos densas y visualmente menos
relevantes la cirugia puede hacerse a una edad mas tardia sin que ello sea sinénimo de
un peor resultado en la agudeza visual final (27). Aunque este concepto se aplica tanto
para unilaterales como para bilaterales, se considera ain mas relevante en el caso de
cataratas unilaterales, en las que solo se plantea la cirugia en términos de cataratas
totales, grandes y en las cuales el desarrollo visual se vea condicionado, tal y como

procedemos en nuestra practica habitual.

Al analizar las cataratas unilaterales de nuestra serie observamos que el 75% fueron
operados con mds de 8 semanas de edad. Entre las bilaterales, el 80% fueron operados

con mas de 8 semanas de edad.

Al analizar los datos de la edad a la que se intervienen de catarata los pacientes de
nuestra muestra, es importante distinguir diferentes subgrupos de pacientes. Por un
lado, tendriamos aquellos pacientes en los que el diagnostico de catarata es a edades
mas tardias y que se engloban dentro del concepto catarata infantil o pediatrica. En
éstos, el periodo de deprivacion visual y por consiguiente el tiempo critico de cirugia
no es relevante. Por otro lado, estaria el grupo de las cataratas congénitas en el que el
periodo critico cobra relevancia. Dentro de este segundo subgrupo el grado y el subtipo
de catarata, asi como la edad a la que se realiza el diagnostico seran determinantes.
Observamos que en nuestra muestra el tipo morfologico mas frecuente (30.14%) fue
el subcapsular posterior, que conlleva un menor compromiso visual en el momento

inicial que otros subtipos.

Por esta razon, la media de edad a la que se intervienen estos o0jos estd condicionada

por presentar cataratas que no producian suficiente afectacion visual como para
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requerir una cirugia a edad temprana. Adicionalmente debemos tener en cuenta que
encontramos muchos pacientes remitidos desde otros centros, en los cuales el

diagnostico ha sido mas tardio y la cirugia no se habria podido realizar antes.
6.9.2. Tipo de cirugia

Actualmente, la aspiracion de la catarata por microincision combinado con
capsulotomia posterior, vitrectomia anterior e implantaciéon de LIO primaria, se ha
reconocido como la opcion quirtirgica dptima para el manejo de la mayor parte de las
cataratas pediatricas (2). La capsulotomia posterior y vitrectomia anterior son
especialmente importantes para reducir la opacificacion capsular posterior (OCP) y se
recomienda hasta los 4-8 afios, edad a partir de la cual existe mayor cooperacion por
parte de los pacientes para someterse a una capsulotomia laser YAG (2). La
implantacion de LIO primaria se suele llevar a cabo en nifilos mayores de 2 afos; en
menores sigue siendo motivo de controversia (2). En los diferentes estudios revisados,
la implantacion primaria de LIO en menores de 2 afios se asocia a un mayor numero
de complicaciones postquirurgicas (15,16,18). Los resultados obtenidos en cuanto a la
agudeza visual cuando se compara la implantacion de LIO frente a afaquia y uso de

lentes de contacto, no son uniformes (15,16,18).

Debido a esta controversia, nosotros optamos por el implante de LIO de forma
sistematizada en pacientes con catarata unilateral, con independencia de la edad en la
que se intervienen, debido al enorme riesgo ambliogénico de estos pacientes. En
cataratas bilaterales, por el contrario, nos planteamos dos escenarios diferentes.
Realizamos una cirugia con implante (LIO) primario en aquellos nifios que se
intervienen con dos o mas afios de edad, mientras que en pacientes menores nuestra
actitud quirurgica se ha modificado en los ultimos afos. Inicialmente optdbamos por
realizar una cirugia con implante en todos los casos, pero en la actualidad, y teniendo
en cuenta el mayor riesgo de complicaciones asociado al implante precoz de LIO,
optamos por una cirugia sin implante de entrada y realizamos un implante secundario
a los dos afos. Varios de estos pacientes han sido intervenidos recientemente y atin no
disponemos de los resultados de agudeza visual. La comparacion de estas agudezas
visuales finales, la refraccion final y el nimero de complicaciones observadas debera

evaluarse de cara a definir la mejor estrategia a seguir en un futuro.
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Otro punto para tener en cuenta en la cirugia de las cataratas pediatricas es la eleccion
de la LIO. La implantacion de una LIO en un nifio supone la implantacion de una lente
con un poder Optico constante en un ojo en crecimiento. Por tanto, si se utilizara una
lente intraocular con una potencia apropiada para lograr emetropia durante la cirugia,
podria resultar en un error midpico significativo después del crecimiento ocular (2,28).
Para abordar este problema, los distintos grupos de trabajo han propuesto diferentes
estrategias para seleccionar la potencia de la lente intraocular para un ojo en

crecimiento (28):

e En nifios menores de 2 anos, se recomienda una lente intraocular con una
potencia para lograr la emetropia de adulto, pero sin superar una anisometropia
de 6 dioptrias.

e En nifios de 2 a 4 afios, se recomienda una lente intraocular con una potencia
1,25 dioptrias menor que la del ojo no afectado.

e En nifos mayores de 4 afos, se recomienda una lente intraocular con una
potencia equivalente a la del ojo no afectado.

e En nifios mayores de 10 afios, se recomienda una lente intraocular con una
potencia para lograr la emetropia de adulto, pero modificada para evitar la

anisometropia.

La mejor formula para el calculo de la potencia de la LIO sigue sin estar clara (2). El
informe de IATS recomend¢ las formulas Holladay 1 y SRK/T para ojos pediatricos;
sin embargo, menos del 50% estaban dentro de 1,00 D de la refraccion objetivo, con
errores de refraccion que oscilaban entre +5,00 y -19,00 D a los 5 afos (2). La
incapacidad para predecir el alargamiento axial en ojos pediatricos podria inducir a los
cirujanos a preferir la afaquia y el uso de lentes de contacto en cirugias realizadas antes

de los 6 meses de edad (2).
6.9.3. Complicaciones postoperatorias
6.9.3.1 Opacificacion de la capsula posterior (OCP)

En la cirugia de cataratas pediatricas, la opacificacion de la capsula posterior (OCP) es
rapida y practicamente inevitable si se deja la capsula posterior intacta. La

capsulotomia posterior y la vitrectomia anterior se reconocen como pasos quirirgicos
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esenciales para evitarla (7,8,29). La capsulotomia posterior primaria se recomienda a
cualquier edad si el laser YAG no estd disponible, hay una anomalia de la capsula
posterior, en niflos con retraso del desarrollo psicomotor o si es probable que no
cooperen para la capsulotomia con laser YAG. En general, la capsula posterior puede
dejarse intacta si los nifios se intervienen en edades superiores a los 8 afios; entre los 4
y 8 afios se deja intacta si es probable que el nifio pueda sentarse en la silla para una
capsulotomia con laser YAG 12 a 24 meses después de la cirugia, siendo este el
intervalo de tiempo postoperatorio cuando la OPC es mayor (29). Los limites de edad

no estan definidos y varian segun la fuente (29,30).

En nuestro estudio todos los casos unilaterales intervenidos fueron menores de 4 afios
en el momento de la cirugia; la vitrectomia de pars plana y capsulotomia posterior
primaria se realizé en todos ellos. Entre las cataratas bilaterales, todos los pacientes
menores de 4 afios fueron sometidos a vitrectomia y capsulotomia posterior primaria;
a partir de los 4 afos la cirugia de eleccion fue FACO-LIO. A pesar de esta practica,
el 50% de los ojos que posteriormente desarrollaron OCP ya habian sido previamente
sometidos a capsulorrexis posterior en la primera cirugia, lo que muestra la gran
capacidad de opacificacion capsular y del vitreo anterior de los nifios sometidos a

cirugia de catarata.

Esto pone de manifiesto la necesidad de un estrecho seguimiento de estos pacientes,
especialmente en edades precoces en las que la correccion de estas
opacidades/contracciones capsulares va a requerir de un nuevo procedimiento

quirargico.
6.9.3.2 Glaucoma

El glaucoma secundario se considera a largo plazo la secuela mas frecuente tras la
cirugia de cataratas, siendo el riesgo mayor con la cirugia temprana dentro de las
primeras semanas y en 0jos con persistencia de vasculatura fetal (6,7,11). En nuestro
estudio solo encontramos 1 caso que ocurrid en un paciente con catarata unilateral y
sin comorbilidades asociadas que desarrollé glaucoma; el paciente fue intervenido con

7 semanas edad e implantacion de LIO primaria.
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6.9.4. Ultima agudeza visual

En casi todas las publicaciones, la extension y el momento de aparicion de la
opacificacion del cristalino no se documentan con exactitud; por lo tanto, el potencial
ambliogénico de una opacidad no puede determinarse con precision, y los valores

predictivos de la agudeza visual derivados de los datos suelen ser limitados (6).

En nuestro estudio encontramos que los valores de la ultima AV medida fueron mas
altos en los casos de cataratas bilaterales intervenidas (media AV = 0.54), que en las
unilaterales (media AV =0.075). Esto coincide con lo descrito en la literatura
disponible (6,8,27), y es debido a que las cataratas bilaterales que no presentan una
afectacion asimétrica de ambos ojos tienen menor poder ambliogénico que las

unilaterales.

Cabe mencionar que al referirnos a la ultima AV existe un sesgo, ya que, en el
seguimiento de estos pacientes nos podemos encontrar con pacientes ain muy jovenes
a los que no se les puede medir la AV subjetiva y pacientes que aun estan en el periodo

de maduracion visual.

Por otro lado, y como se ha mencionado con anterioridad, estamos cambiando el
protocolo de actuacion ante cataratas congénitas que deberemos evaluar a medida que
tengamos resultados de las agudezas visuales de estos pacientes a los que hemos dejado

en afaquia y los que se les realiza un implante secundario a los dos afios de edad.
6.10. LIMITACIONES

De manera global, este trabajo aporta una vision general sobre las caracteristicas y el
manejo de pacientes con catarata pedidtrica. Esto puede ser util para el diagnostico, la
toma de decisiones clinicas y prediccion de los posibles resultados postquirargicos y

sus complicaciones en este tipo de pacientes.

Como limitaciones nos encontramos: por un lado, la falta de seguimiento de algunos
pacientes supone una limitacion en la evaluacion de los resultados visuales en nuestro
estudio; por otro lado, el pequefio tamafio muestral, tanto en nuestro estudio como en

la mayor parte de las series revisadas, resalta la necesidad de estudios epidemioldgicos
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de mayor escala para identificar factores de riesgo y poder implementar nuevas

estrategias de prevencion primaria.

7. CONCLUSIONES

Los resultados obtenidos en este estudio nos han llevado a las siguientes conclusiones:

El andlisis de diferentes variables como la edad, el sexo, la lateralidad y la
etiologia de las cataratas ha mostrado que las caracteristicas de la cohorte de
pacientes del HUD son similares a lo descrito en la literatura.

Los casos de -cataratas bilaterales presentan con mayor frecuencia
comorbilidades generales asociadas, especialmente comorbilidades sistémicas
de origen genético y retraso psicomotor. En cataratas unilaterales la genética
no se estudia de forma sistematica, sin embargo, la prevalencia de los casos
con enfermedades sistémicas asociadas o genética positiva es baja.

Los resultados quirargicos obtenidos en nuestra cohorte de pacientes son
similares a lo descrito en la literatura, con peores resultados visuales para los
casos de cataratas unilaterales intervenidas frente a las bilaterales. La OCP se
muestra como la complicacion mas frecuente; la capsulotomia posterior y
vitrectomia anterior se consideran pasos quirurgicos esenciales para disminuir

su incidencia.
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