
Resumen Summary

Las alteraciones corneales ectásicas primarias no infla- Non-inflammatory primary ectatic corneal disorders include 
matorias son todas las afecciones que se acompañan de all the conditions accompanied with corneal steepening and 
incremento en la curvatura y disminución del espesor thinning, leading to a progressive protrusion. Through 
corneal, llevando a una protrusión corneal progresiva. Se Medline the latest information available on these subjects 
llevó a cabo una revisión en Medline de la última informa- was reviewed, including their current diagnostic and mana-
ción disponible sobre este tema incluyendo su diagnóstico y gement. [Galvis V, Tello A, Aparicio JP, Blanco O. Corneal 
manejo actualizado. [Galvis V, Tello A, Aparicio JP, Blanco ectasia. MedUNAB 2007; 10:110-116].
O. Ectasias corneales. MedUNAB 2007; 10:110-116].
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gazamiento corneal, distrofia corneal, queratocono. thinning, corneal dystrophy, quetatoconus.
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Introducción Clasificación 

El queratocono y otras ectasias corneales primarias ocurren Ectasia corneal axial (central o paracentral). El modelo 
cuando la córnea presenta un adelgazamiento progresivo y principal es el queratocono anterior (figura 1). El 
una protrusión que lleva a un aumento exagerado de su queratocono se caracteriza por un aumento progresivo de la 
curvatura, lo que ocurre generalmente de manera asimé- curvatura corneal, de manera típica más notorio en una zona 
trica, lo que conduce usualmente a defectos astigmáticos algo inferior al centro de la córnea, que se acompaña de 
irregulares y mala visión. En estados avanzados pueden adelgazamiento del estroma. Clásicamente esta enfermedad 
hacer que el paciente no tolere la corrección óptica ni con se inicia en la pubertad y es progresiva hasta la cuarta 

1gafas ni con lentes de contacto, y requerir, finalmente, década de la vida.  Se incluyen en este grupo el queratocono 
transplante de córnea (queratoplastia), siendo una impor- posterior, el cual es una anomalía congénita rara, que puede 

1-3 4, 5tante causa de esta cirugía en el mundo.  progresar y causar ectasia anterior axial.



Ectasias corneales

Figura 3. Representación esquemática de las diferentes ec-
tasias corneales: a) queratocono, b) queratocono posterior, 

Figura 1. El queratocono típicamente se caracteriza por c) queratoglobo, d) degeneración marginal pelúcida. 
adelgazamiento y protrusión algo cónica de la córnea, con 
su máxima curvatura un poco por debajo del centro geo-
métrico de la córnea (flecha).

Etiología
Ectasia corneal generalizada o difusa. Se refiere ante todo 
al queratoglobo. Este cuadro se caracteriza por un adelga- Aunque los factores etiológicos fundamentales de estas 
zamiento corneal difuso, de limbo a limbo, a diferencia del distrofias son genéticos, los mecanismos patogénicos son 
queratocono donde el adelgazamiento es más focal en 9, 10aún desconocidos.  Se ha documentado herencia multi-
principio. Existen dos variedades de queratoglobo, la con- 1, 9factorial y Mendeliana en queratocono.  En los casos de 
génita o juvenil y la adquirida del adulto. Esta última puede 

herencia mendeliana que representan del 6 al 10% del total, 6ser un estado final del queratocono avanzado.  La variedad la mayoría parecen ser autosómicos dominantes y se han 
congénita de queratoglobo se asocia al menos con dos identificado diversos genes implicados incluyendo seis en 
síndromes de herencia autosómica recesiva: Ehles-Danlos el cromosoma 20 en p11.21: 3p14-q13, 5q14.3-q21.1, 7tipo VI y síndrome de córnea frágil. 1115q22.23-q24, 16q, 20q12, y 21q.  Una forma de la enfer-

medad asociada con un funcionamiento anormal de la retina 
Ectasia corneal periférica. Incluye el queratocono en los 

ha sido atribuido a una mutación en el gen VSX1 (factor de 
casos en que está desplazado periféricamente y la dege- 12transcripción retiniano).  Recientes estudios han en-
neración marginal pelúcida (DMP). La DMP se caracteriza 

contrado que existen alteraciones en la vía del factor de 
típicamente por un adelgazamiento sin opacidad localizado 

crecimiento de nervios (NGF en inglés) en queratocono, 8en la periferia inferior  (figura 2). En la figura 3 se aprecia un 
con una total ausencia de la expresión del receptor TrkA del 

resumen de las características clínicas de las alteraciones 
NGF y una expresión disminuida del p75NTR. Se ha 

corneales ectásicas primarias no inflamatorias. 
sugerido que un disbalance en la familia de genes de facto-
res de transcripción Sp que controla la expresión de estos 

10receptores juega papel fisiopatológico en el queratocono.  
Esta heterogenicidad genética sugiere que mutaciones en 
diversos miembros de vías metabólicas relacionadas pue-
den converger en puntos comunes responsables de la expre-

13sión fenotípica de la enfermedad.

Adicionalmente en cuanto a factores ambientales, diversos 
estudios indican que los pacientes con ectasia corneal, en 
general, se frotan los ojos más que los pacientes de control 
sanos (en un estudio reciente hasta un 48% de los pacientes 

14con cono refirieron frotarse los ojos).  Se han descrito casos 
de queratocono en un paciente que se frotaba los ojos para 

15controlar una arritmia cardiaca  y queratocono unilateral en 
un paciente con una patología de obstrucción lagrimal en el 
ojo izquierdo, que tenía el hábito de frotárselo frecuente-

Figura 2. En la degeneración marginal pelúcida, el área de 
máximo adelgazamiento corneal se encuentra en la periferia 
inferior (flecha).
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16mente.  Además, el hábito de frotarse los ojos resultó ser el 
factor etiológico más significativo en un análisis multi-
variable sobre ectasias corneales, principalmente, quera-

17tocono.  En general es difícil establecer una causa-efecto. 
Se ha sugerido un rol de la interleuquina 1 en la apoptosis 
inducida por trauma epitelial, relacionada con el frotamien-

18to ocular.  

Hallazgos clínicos y diagnóstico 
diferencial

Los síntomas visuales en el queratocono dependerán del 
grado del defecto astigmático inducido por la enfermedad. 
En casos leves (o subclínicos), el paciente puede tener 
buena visión sin corrección, o un defecto pequeño que haga 
que no se sospeche el cono. En casos avanzados general-
mente existe un importante astigmatismo irregular que 
dificulta la corrección con gafas y requiere el uso de lentes 
de contacto. En cuanto a los hallazgos, en general cuando la 
ectasia no está muy avanzada es difícil encontrar signos en 
el examen ocular, aún utilizando la lámpara de hendidura. 
Las medidas de la curvatura corneal con el queratómetro Figura 5. Estrías de Vogt en el estroma posterior en un caso 
(por encima de 47 dioptrías) y el hallazgo de “sombras en de queratocono (flecha).
tijera” al realizar el examen de retinocospía, pueden sugerir 
la presencia de ectasia. En casos avanzados pueden ser 
evidentes el signo de Munson -esto es que al hacer mirar al 
paciente hacia abajo, se observa una protrusión del borde 
del párpado inferior (figura 4)-, las estrias de Vogt, ubicadas 
en el estroma profundo y generalmente verticales, cuyo 
signo patognomónico es la desaparición de las mismas a la 
digitopresión suave con reaparición al liberar la presión 
(figura 5), y un anillo de deposición de pigmento de 
hemosiderina (anillo de Fleisher; figura 6).

Figura 6. Anillo de Fleisher en un caso de queratocono 
(flecha).

En la actualidad el diagnóstico del queratocono, sobre todo 
en sus etapas iniciales, se basa en el examen de topografía 
corneal, donde se evidencia una curvatura corneal 
generalmente superior a 47 dioptrías, asimetría de poder 
entre la hemicórnea superior y la inferior, y, además, 
asimetría del meridiano corneal más curvo. Se han diseñado 
algunos índices topográficos para ayudar al diagnóstico, 

19-21sobretodo en casos sutiles.  Es típico que el compromiso 
sea bilateral (hasta en aproximadamente el 90% de los 

Figura 4. Signo de Munson: la protrusión corneal del que- casos), pero con una asimetría que puede ser muy 
22 ratocono genera una convexidad del borde del párpado importante. El diagnóstico diferencial de las ectasias se 

inferior en la mirada hacia abajo (flecha). resume en la tabla 1.
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Entidad  

Queratocono

Característica

 Queratocono 
posterior

Queratoglobo Degeneración 
marginal pelúcida 

Cónica apical en la
zona de
adelgazamiento

Excavación de la 
superficie posterior

Generalizada de 
tipo globular

Periferica,
típicamente inferior

 
 

 

Adelgazamiento

Profusión

 Central o 
paracentral inferior 

Central o 
paracentral

Difuso de todo el 
estroma, mayor en 
la periferia

Periférico,
usualmente inferior

Lateralidad Generalmente
bilateral

Generalmente 
unilateral

Generalmente 
Bilateral

Generalmente 
bilateral

 

Frecuencia (entre 

Simetría Asimétrico Asimétrico AsimétricoSimétrico

las 4 ectasias) 
Mas frecuente Medianamente 

frecuente
Medianamente 
frecuente

Medianamente 
frecuente

Edad de aparición

Evolución

 
Entre los 15 a los 
30 años

Generalmente
desde el nacimiento

Generalmente
desde el nacimiento

Entre los 30 a los
40, incluso a los 50
años 

 Progresivo,
mayormente entre
los 15 a 30 años  

No progresivo No progresivo o
mínimamente
progresivo 

Lentamente 
progresivo

Defecto refractivo Astigmatismo 
irregular
generalmente
miópico o mixto y
muy rara vez
hipermetrópico

Astigmatismo
irregular
generalmente WR 

Astigmatismo
irregular
generalmente AR 

Astigmatismo 
irregular miópico o
mixto AR

Frecuente. Anillo
de Fleischer  

Muy rara vez se
forma un anillo tipo 
Fleischer 

 Nunca Muy rara vez se
forma un anillo tipo 
Fleischer 

Cicatrices

Línea férrica

Frecuentes Frecuentes Poco frecuentes Frecuentes

Frecuentes (de
Vogt) 

Estrías Nunca Poco frecuentes Poco frecuentes

Hydrops Poco frecuente Muy rara vez Poco frecuente Poco frecuente

NuncaVascularización Nunca Poco frecuente.
Extensión de las
arcadas limbares

Nunca

NuncaDepósitos
lipídicos

Nunca Poco frecuente.
Depósitos escasos

Nunca

Poco frecuentePerforación Muy rara vez Frecuente 
(espontánea o por
mínimo trauma)

Muy rara vez

NuncaInformación Nunca
 

Nunca Nunca

Defecto epitelial Nunca Nunca
 

Nunca Nunca

No predominio Género No predominio No predominio No predominio 
No predominio Grupo étnico No predominio No predominio No predominio 

Tabla 1. Diagnóstico diferencial de las alteraciones corneales ectásicas primarias no inflamatorias.
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defectos refractivos ya originados por el cono. La meta es Manejo
disminuir la necesidad de transplantes de córnea. Los resul-
tados reportados hasta ahora por otros autores, así como En cuanto al manejo de las ectasias corneales, la primera 
también nuestros resultados preliminares con esta técnica, medida consiste en aconsejar al paciente a evitar a toda 
han sido alentadores en este sentido, pero se requiere un costa el frotarse los ojos, con el fin de disminuir la posi- 31seguimiento a más largo plazo.  Este procedimiento se po-bilidad de progresión. La corrección óptica se intenta ini-
drá combinar con segmentos intraestromales o con lentes cialmente con gafas o lentes de contacto. En cuanto al uso de 
intraoculares para lograr las correcciones refractivas en el cirugía para corregir el defecto refractivo en corneas con 
paciente.ectasia, se ha discutido mucho, pero el consenso actual es 

que no son buenos candidatos para cirugía con excimer láser 
(especialmente para la técnica de queratomileusis in situ 
asistida con láser, por la necesidad de la creación de un 
colgajo corneal) ni para cirugía incisional, por el riesgo de 
progresión de la ectasia o queratolisis, así que se le consi-

23-25dera una contraindicación.  Una nueva alternativa qui-
rúrgica consiste en la implantación de segmentos intraes-
tromales en la córnea, los que permiten una corrección 
parcial del defecto refractivo y al parecer disminuyen la 

26progresión del cono (figura 7).  Se ha descrito también la 
implantación de lentes intraoculares fáquicos (que se 
colocan fijados al iris en la cámara anterior, sin extraer el 
cristalino) o su combinación con el uso de segmentos in-

27, 28traestromales.

Figura 8. Procedimiento de entrecruzamiento del colágeno 
corneal mediado por luz ultravioleta para incrementar la 
resistencia corneal. Se utiliza riboflavina como cromóforo.

Aproximadamente entre 10 y 20% de los pacientes con 
queratocono requerirán un transplante de córnea (querato-

1plastia penetrante).  Aunque la transparencia de los botones 
corneales transplantados puede ser buena hasta en un 90% 
de los casos al corte de un año luego de cirugía, disminuye 
progresivamente con el paso de los años, principalmente 

32, 33por rechazo o falla endotelial.  Otros problemas relacio-
nados con la queratoplastia penetrante son el astigmatismo 

34-36residual y la recurrencia del queratocono.  Dado que se 
considera aún que los resultados de la queratoplastia pene-
trante en queratocono son buenos, las nuevas opciones Figura 7. Anillos intraestromales de Ferrara implantado en 
quirúrgicas de transplantes lamelares (transplantando sólo la córnea para el manejo del queratocono.
las capas anteriores de la córnea y dejando el endotelio del 
paciente) están tomando fuerza debido a la menor posibi-Otro enfoque novedoso consiste en el manejo del quera-
lidad de rechazo y a la mayor estabilidad de la población tocono con la técnica de fotopolimerización del colágeno 

37, 38corneal mediado por luz ultravioleta (figura 8). Ya que una endotelial.  
menor estabilidad mecánica juega papel en la protrusión 

29,30corneal en el queratocono,  se ha desarrollado un método En conclusión, actualmente contamos con mejores armas 
para incrementar el entrecruzamiento de las fibras del para el diagnóstico del queratocono con los sistemas com-
colágeno corneal y así aumentar su resistencia, en el trata- putarizados de topografía corneal cuyos últimos desarrollos 

31 incluyen el empleo del principio de la fotografía Scheim-miento de las ectasias corneales.  Este procedimiento está 
®

indicado en queratoconos que no estén estables y tiene el pflug, como en el equipo Galilei  (Ziemer Ophthalmics, 
propósito de limitar su progresión, no el de corregir los Port, Suiza) y de topógrafos corneales de alta resolución 
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®como el equipo Atlas  (Carl Zeiss, Jena, Alemania) de los 
que ya disponemos en el arsenal diagnóstico (figura 9), y 
poseemos información acerca de su etiología, tanto de la 
participación de factores genéticos como ambientales (el 
hábito de frotarse los ojos). Sin embargo no poseemos aún 
un tratamiento preventivo eficaz. El advenimiento de la 
terapia de fotopolimerización corneal trae una esperanza en 
el sentido de evitar la progresión de los queratoconos, lo 
cual haría que sean estos más fáciles de manejar desde el 
punto de vista refractivo con lentes intraoculares fáquicos o 
con anillos intraestromales, y más probable que se pueda 
disminuir la necesidad de transplantes de córnea. Los estu-
dios a largo plazo nos confirmarán la eficacia y seguridad de 
esta nueva alternativa terapéutica.

Figura 9. A) Nuevas tecnologías como el equipo de topo-
®grafía corneal de alta resolución Atlas  (Carl Zeiss, Jena, 

Alemania), permiten un análisis detallado de la córnea, y 
poseen programas especiales para detectar queratocono. B) 
Patrón topográfico típico de queratocono, con un corbatín 
asimétrico y mayor curvatura en la hemicórnea inferior.
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