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COMUNICACION CORTA

Midriasis congénita bilateral:
a proposito de un caso

Bilateral congenital mydriasis: Case report

REYES RODRIGUEZ M, GARCIA GONZALEZ M, PEREZ SILGUERO D,
MEDINA RIVERO F

RESUMEN

Presentamos un caso de midriasis congénita bilateral (MCB) asociada a otras alteraciones ocu-
lares en una lactante de 4 meses de edad, sin retraso en el desarrollo psicomotor ni enfer-
medades sistémicas. Comparamos nuestro caso con los 13 ya descritos en la bibliografia

mundial.
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SUMMARY

We report a single case of bilateral congenital mydriasis (BCM) associated with other ocular
disorders in a four-month-old infant, apparently there is no developmental delay nor other
sistemic disseases. We compare our case with other thirteen which has been reported in the

world literature.
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CASO CLINICO

Una lactante hembra de 4 meses de edad
es remitida para el estudio de una midriasis
paralitica bilateral y una posible subluxacién
de cristalino. Sus padres notaron un tamafio
anormal de las pupilas desde el nacimiento, y
que éstas no respondian a la exposicién a la
luz. Subjetivamente creen que ve bien y que
presenta fotofobia.

Naci6 tras un embarazo con amenaza de
aborto y un parto normal. No tiene antece-
dentes patoldgicos ni familiares de interés.

A la exploracion fisica presenta buen esta-
do general, con buen desarrollo psicomotor y
sin anomalias externas. Los pares craneales
son normales.

A la exploracion oftalmolégica presenta
ortoforia sin nistagmus latente o manifiesto,
y buen reflejo de fijacion y seguimiento. Las
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Fig. 1: Midriasis
sin instilacion de

Fig. 2: Midriasis
tras instilacion de
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colirios.

pilocarpina.

pupilas son midridticas y no responden a la
luz ni al reflejo de cerca (fig. 1). La refrac-
cién revela:

— Sin farmacos: aproximadamente +1,5
dioptrias esféricas (D) en AO.

— Con sulfato de atropina al 0,5% (una
gota cada 12 horas durante 3 dias): no se
obtiene cambio del didmetro pupilar objeti-
vandose +3 D en AO.

— Con pilocarpina al 2% (una gota cada
15 minutos 3 veces): la pupila se reduce a 7,5
mm aproximadamente (fig. 2), presentando
su ojo derecho —6 D y su ojo izquierdo -7 D.

Bajo narcosis se le realiza una exploracién
ocular de la que se obtienen los siguientes
datos: didmetros corneales de 13x13 mm en
AO, pupilas redondas y simétricas de aproxi-
madamente 9 mm de didmetro, con restos de
membrana pupilar persistente en el OD. No
presenta ectopia del cristalino, se visualiza el
ecuador y la zénula en los 360° y un peque-
flo coloboma cristaliniano en el OD. Las ten-
siones oculares son de 10 mmHg en ambos

0jos, los medios Spticos son transparentes y
el fondo de ojo es normal.

Como pruebas complementarias se le rea-
liza una RMN cerebral que es normal. Los
andlisis de orina, bioquimica y hematologia
son normales. Ademas, se solicita un estudio
metabdlico con el que se descarta la presen-
cia de homocistinuria.

DISCUSION

La MCB es un cuadro poco frecuente que
se caracteriza por la dilatacién y la arreflexia
pupilar. Tras una revision bibliografica sé6lo
hemos encontrado 13 casos clinicos simila-
res, todos ellos en hembras.

White y Fulton (1) describen los primeros
2 casos, que ocurrieron en gemelas monoci-
gébticas, con pupilas midridticas y minima
respuesta a la luz. La madre de las gemelas
presentaba un iris similar, lo que sugiri6 una
herencia autosémica dominante.

Carcamise y Townes (2) describen un tni-
co caso de MCB vy a través del paciente iden-
tifican a otros 7 miembros de la familia con un
cuadro similar: las pupilas respondian leve-
mente a la luz y a la instilacién de pilocarpina
y fenilefrina. Los autores estaban de acuerdo
en la posible herencia autosémica dominante,
con una forma de limitacién sexual, no exis-
tiendo viabilidad en los varones.

Richardson y Schulenburg (3) comentan
en 1992 el caso de una nifia de 2,5 afios con
MCB, retraso en el desarrollo y atrofia del
vermis cerebeloso. En este caso se intentd
contraer y dilatar la pupila con pilocarpina y
atropina respectivamente sin €xito alguno.

Por ultimo, Graf M (4) public6 en 1996 un
caso de MCB asociado a un fallo en la aco-
modacion. Las pupilas no respondian a la
luz, ni a la administracién de pilocarpina,
pero si se produjo una leve dilatacion pupilar
con felinefrina.

Aligual que en los casos anteriores, el caso
que presentamos es una hembra, no obstante,
no podemos hablar de herencia porque no se
conocen antecedentes familiares. Al contrario
de lo descrito por algunos autores, en nuestra
paciente no hay ningun tipo de respuesta a la
luz, aunque reacciona minimamente a la
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administracién topica de pilocarpina al 2%.
La lactante no presenta paralisis de la acomo-
dacion como se dedujo de la variabilidad
refractiva con y sin atropina. De estos hallaz-
gos deducimos, al igual que otros autores,
que el nervio ocular motor comun estd intac-
to (5) y que este cuadro puede resultar de una
falta de sensibilidad colinérgica y/o de una
aplasia del musculo esfinter de la pupila.

Tras la exploracién con microscopio se
descarta la posibilidad del desplazamiento
del cristalino, aunque se observa una muesca
temporal inferior compatible con coloboma
cristaliniano del OD. Nuestra paciente tam-
bién presenta una megalocérnea en AO sin
cifras altas de tensién ocular ni excavacién
del nervio dptico, pero a pesar de ello no des-
cartamos la posibilidad de un glaucoma con-
génito tardio, para lo que necesitard contro-
les periddicos.

El potencial visual en los casos de MCB es
bueno, sobre todo cuando se conserva la aco-
modacién. Aunque no se pudo cuantificar la
agudeza visual los padres refieren que se
desenvuelve con normalidad. El tnico trata-
miento requerido para nuestra paciente fue el
uso de gafas de sol para la fotofobia.

La nifia no posee las caracteristicas ocula-
res de la aniridia, presentando una estructura

del iris aparentemente normal. En los ojos
aniridicos no existe iris o es muy rudimenta-
rio, normalmente padecen de baja vision y
algunos casos esporadicos se relacionan con
el tumor de Willm. No hay pruebas de estas
asociaciones con la midriasis congénita.

En cualquier caso, para determinar si exis-
ten otros hallazgos que justifiquen la midria-
sis se debe practicar una buena anamnesis,
una exploracién general y oftalmolégica
completa, en ocasiones con ayuda de pruebas
de imagen.
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