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RESUMEN ESPANOL: Los individuos con sindrome de Werner pre-
sentan alteraciones del coligeno que determinan cicatrizaciones anormales,
por lo que las amplias heridas corneosclerales practicadas para operarles de
cataratas cicatrizan deficientemente. y pueden conducir a la pérdida del ojo.

Los autores presentan dos hermanos con sindrome de Werner: El
primero de ellos fué operado de cataratas en ambos ojos, practicAndosele pa-
ra ello unas:amplias limbotomias de aproximadamente 160%; las cicatrices evo-
lucionaron: inicialmente con aparente normalidad, pero mas tarde se ecta-
siaron y aparecié¢ una queratodistrofia masiva bilateral que: llevé a la ce-
guera legal.. Ante este resultado, el segundo de los hermanos fué operado de
catarata por el método de Kelman, con una incisién limbica de solo 2’5 mm,
evolucionando la cicatriz hasta el presente, mas de dos afos después, nor-
malmente.

RESUME FRANCAIS: Les malades atteints du Syndrome de Werner
présentent des alterations du collagéne qui déterminent une cicatrisation
anormale: Les longues plaies limbiques de l'opération des cataractes se ci-
catrisent mal et peuvent conduir a la perte visuelle.

Les auteurs présentent deux malades fréres avec syndrome de Wer-
ner: Le premier fut opéré de cataractes dan l'oculus uterque en faisant une
limbotomie longue de 160%; la cicatrice évolua initialement avec une appa-
rente normalité, mais plus tard elle s'ectasia et il apparut une kérato-dystro-
phie massive bilatérale qui mena a la cécité 'égale. En considérant cette évo-
lution le deuxiéme des {réres fut opéré de la cataracte par la méthode de fa-
co-fragmentation de Kelman, avec incision limbique de 2’5 mm. seulement;
la cicatrisation a évolué normalement jusqu'a présent, c’est-adire plus de
deux années aprés l'opération.
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ENGLISH SUMMARY: “The cataract operation in the Werner Syn-
drome”: The individuals with Werner Syndrome show collagen alterations
which cause abnormal scaring, because of this, the extensive corneoscleral
incisions carried out in order to operate on the cataracts do not scar effecti-
vely and may lead to eye loss.

The authors present two brothers with Werner Syndrome: The first
one was operated on for cataracts in both eyes, performing extensive limbo-
tomies of about 1609; at f{irst the scars seemed to develope normally but la-
ter thay produced on ectasy and a large bilateral keratodystrophy appeared,
leading to a legal blindness. Because of this the second brother underwent
the cataract operation using the Kelman method, making a limbus incisién
of only 2.5 mm with the result that the scar has been developing normally
up to now, more than 2 years later.
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CASOS CLINICOS

Presentamos una familia tinerfe-
fa, en la que dos hermanos, hijos
de una pareja consanguinea, pade-
cen un sindrome de Werner, y en

la que otros miembros de la misma
presentan formas incompletas del
sindrome caracterizadas por le-
siones cutdneas esclerodérmicas y
pseudoesclerodérmicas, canicies y
calvicie precoz, gracilidad ésea, etc.
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FIGURA 1 .

Genodendro ascendente de la familia R. M, cuyos dos primeros miembros, Norberto ¥ Juan,
padecen un sindrome de WERNER.

De las siete familias espafiolas con
sindrome de Werner que conoce-
mos, una de ellas, la publicada por
HERNANDEZ GUERRA et alius
(1958) era de la isla de Gran Cana-
ria. La familia que nosotros presen-
tamos radica en la isla canaria de
Tenerife y no tiene relacién de pa-
rentesco conocida con la citada fa-

milia grancanaria. Los casos de GO-
MEZ ORBANEJA et alius (1962) y
de HERNANDEZ BENITO et alius
(1965) son de Zamora. Los casos de
GALINDEZ IGLESIAS (1951) y de
del OLMO BRU et alii (1976) son
de la cuenca media del Guadalqui-
vir. El caso de RIVERO PUENTE
et alii (1962) se estudidé en Navarra,
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pero no se especifica en la publica-
c.on si el paciente era de origen na-
Varro.

PRIMER CASO.- El primero de
nuestros casos con sindrome de Wer-
ner, Norberto R. M., tuvo desde pe-
quefio una piel atréfica, hipopigmen-
tada, con abundantes léntigos y es-
caso tejido subcuténeo. Tras el de-
sarrollo alecanzé una altura de 1’70
m,, y se le inici6 una calvicie y ca
nicie que a los 20 afios ya eran evi-
dentes. Sus huesos son gréciles, con
pies excavados; las manos hipotroéfi
cas; el sistema muscular poco desa-
rrollado; los miembros finos; paula
tinamente fué desarrollando wuna
exoftalmia bilateral por insuficien-
cia de la musculatura ocular extrin-
seca; voz estridosa y bitonal; boca
pequena; dientes mal implantados;
piel de aspecto esclerodérmico con
placas de hiperqueratosis cutdnea;
atrofia subcutédnea con escaso pani-
culo adiposa. que contrasta con cier-
ta adiposidad del tronco; ligera hi-
pertrofia de parétidas, con sensa-
cién de saliva espesa.

A los 29 afios le diagnosticaron
unas cataratas bilaterales, siendo
operado a los 31 de la del ojo izquier-
do y poco después de la del derecho.
Las operaciones se practicaron con
incisiones limbicas superiores de
160°, v los cristalinos fueron extrai-
dos in toto sin complicaciones, sien-
do el resultado inmediato excelente
y alcanzando el paciente poco des-
pués la unidad de visién, con un as-
tigmatismo de 1 dioptria.

Hacia los 34 afios comenzd a au-
mentar el astigmatismo, que pasé a
2 dioptrias; con correccién seguia
con una perfecta visién, Un afio des-

" pués el astigmatismo subié a 3 diop-
trias en ojo derecho y a 4 en ojo iz-
quierdo y comenzd a aparecer una
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gueratopatia striata, cayéndose en-
tonces en la cuenta de que en el lu-
gar en que se habia practicado la
incisién limbica la cicatriz comen-
zaba a adelgazarse. A los 39 anos
el astigmatismo habia subido a 6
dioptrias y la zona cicatricial estaba
francamente ectasiada, inicidndose
una queratopatia bullosa bilateral
que disminu’a la visién a 1/3. El
cuadro empeord en ambos ojos, con
frecuentes crisis erosivas que lleva-
ron en unos meses a vision de tres
centésimas en ojo derecho y de bul-
tos en ojo izquierdo, pese al trata-
miento médico general y local con
eutréficos y bioestimulantes (vitami-
nas, antociandsidos, corneaglobina,
ete.) (figura 2)

A los 42 afios, cuando el paciente
solo tenia visién de bultos en uno y
otro ojo, se le intervino quirargica-
mente, cubriéndose las zonas ecta-
siadas con sendos trasplantes de
esclera conservada que fueron cosi-
dos a la esclera no dafiada, y recu-
briéndose el trasplante y el tercio
superior de la cornea con un colgajo
de mucosa conjuntival. Con ello la
ectasia quedé frenada vy las crisis
erosivas recidivantes desaparecie
ron. Hoy. cuatro afos después, el
cuadro ocular se mantiene sin pro-
gresar, y el paciente tiene en cada
ojo un astigmatismo de entre 12 y
16 dioptrias, con visién de 005 en
ojo derecho y conteo de dedos en el
izquierdo.

SEGUNDO CASO.- El segundo de
los hermanos con sindrome de Wer-
ner, Juan R. M., tuvo una evolucién
somética similar al primero, con
progeria e hipercolesterolemia. Sus
cataratas se iniciaron a lo largo del
tercer decenio de la vida por una
pulverosidad difusa del cortex pos-
terior de ambos cristalinos. A los
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FIGURA 2
Ectasia cicatricial y queratodistrofia masiva en el paciente N. R. M. operado de catarata por

el método convencional, con inc limbica de 160v.

FIGURA 3
Evolucion dwo la operacién de la catarata en el paciente J. R. M. intervenido con el método de
acoemulsificacion de KELMAN, que exige una incisién minima.
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40 anos la disminucién de visién por
las cataratas obligd a indicar la fa-
coextraccion.

Como se preveia la posibilidad de
que, si se operaba por el método ha-
bitual con una amplia limbotomia,
se pudiese repetir la evolucién post-
operatoria del primer hermano, se
decidio intervenir inicialmente solo
el ojo derecho, haciendo una incision
limbica de solo 2’5 mm y extrayen-
do el cristalino por el método de
facoemulsificacion ultragénica de
KELMAN.

A los 45 afios, el 28 de enero de
1977, es intervenido por el Dr. KEL-
MAN que se ha desplazado al De-
partamento de Oftalmologia del Dr.
DOLCET BUXERES en Barcelona,
para dar un curso sobre la facofrag-
mentacion ultrasénica e introducir
la técnica en Kspafia. Antes de la
" operacién el paciente tenia un astig-
matismo de 1 dioptria, que se man-
tiene igual tras la intervencién. A
los 2 afios y pico de la operacién la
zona de la incisién por donde se in-
trodujo el facoemulsificador atin se
mantiene ligeramente hiperémica,
pero la cicatriz parece resistente y
no se vislumbra que vaya a ecta-
siarse (fig. 3).

COMENTARIOS

l.a casi constante asociacién de la
catarata al sindrome de Werner ha
sido continuamente constatada des-
de la publicacién original de Wer-
ner hasta nuestros dias (WERNER,
1904; BARBOT, 1925; MAMOTU,
1935; KNOTH et alii, 1963; LEDO
POZUETA et alii, 1978; etc.). El
término de catarata asociada a es-
c’erodermia utilizado por Werner
debe abandonarse (PERLOFF et
alius, 1958), va que la descripcion
original de Werner no era exacta, y
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se referia a lesiones cutdneas que en
algunos momentos podian recordar
la esclerodermia.

Los pacientes con sindrome de
Werner tlenen facilidad para desa-
rrollar espontdneamente, sin haber
sido intervenidos de catarata, tras-
tornos tréficos corneales (FLAN-
DIN et alii, 1936).

Cualquier paciente de Werner que
sea intervenido de catarata practi-
cdndosele una amplia incisién lim-
bica o paralimbica segun las técni-
cas al uso, tiene amplia probabilidad
de que le aparezcan complicaciones
tales como cicatrices cistoides, ecta-
sias de la cicatriz, prolapsos tardios
del iris y queratodistrofias graves
(HERNANDEZ GUERRA et alius,
1958; GOMEZ CRBANEJA et alius,
1962; HAMARD, 1969; GALLA-
CHER et alius, 1976), que pueden
tener como consecuencias desde
agudezas visuales postoperatorias
deficitarias (del OLMO BRU et alii,
1976) hasta deletéreas ulceraciones
(ue obliguen a la enucleacién del
gloho (FERRARI SACCO et alii,
1972},

Que las operaciones de catarata
en pacientes con sindrome de Wer-
ner requieren cuidados especiales
ha sido senalado por diversos auto-
res (YANKELEVICH et alii, 1972,
etc.). AOUCHICHE et alius (1966)
sefialan como principales cuidados
a tener el hacer la incisién corneos-
cleral hajo colgajo conjuntival, el
hacer zonulolisis enzimatica con al-
fa-quimotripsina (pues aunque alte-
re ligeramente la cicatrizacién faci-
lita la facoextracciéon en estos jove-
nes pacientes), el ‘traumatizar lo
menos posible el endotelio corneal
con maniobras o lavados de cdmara
anterior, el cerrar la herida corneos-
cleral con maltiples puntos subcon-
juntivales de monofilamento 10/0, ¥

ey R e
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finalmente el introducir una bulla
de aire en la cdmara anterior para
evitar el contacto del vitreo con la
cérnea.

El primero de nuestros casos, que
habia sido operado de cataratas con
la técnica patrén general, desarrollé
una ectasia tardia de la cicatriz lim-~
bica y una grave queratodistrofia
bilaterales. Probablemente estas ec-
tasias tardias se deben a un enveje-
cimiento prematuro de la coldgena.
Parece ser que los fibroblastos de
los individuos con sindrome de Wer-
ner son anormales. Se sabe que los
fibroblastos normales conforme en-
vejecen van aumentando su conte-
nido en las fracciones termolébiles
de 6-fosfogluconato y de glucosa-6-
fosfato dehidrogenasa (HOLLIDAY
et alius, 1972), y ambos enzimas es-
tdn aumentados en los fibroblastos
de individuos con progeria (GOLDS-
TEIN et alii, 1975). Esta alteracién
es probable que esté relacionada
con los antigenos HL.A de los fibro-
blastos progéricos (SINGAL et alius
1973; HOLLIDAY et alii, 1974;
GOLDSTEIN et alius, 1975), cuya
capacidad de formacién de ADN es-
ta disminuida y alterada (EPSTEIN
et alii, 1974). Asi se produciria una
coldgena anormal que se degrada
especificamente con gran precoci-
dad, de manera que una cicatriz re-
sistente y aparentemente normal se
transforma paulatinamente en un
tejido hiporresistente que se defor-
ma y ectasia por la presién.

La presente publicacién de opera-
cién de catarata en dos sindromes
de Werner basa su interés en pri-
mer lugar en sefialar la apertura
tardia de la cicatriz operatoria del
primer caso al que se habia hecho
una amplia limbotomia, y en segun-
do lugar en mostrar la excelente
evolucién conseguida al extraer la
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catarata con la técnica de facoemul-
sificacién de Kelman, que exige una
limbocentesis minima.
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