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DISTROFIA CORNEAL DE GROENOUW TIPO I

FERNANDO RIOS RUBIANO
Colombia

En este trabajo presentamos tres casos de esta afeccion estudiados en
una familia de la ciudad de Guacari (Valle del Cauca, Colombia).

Recordemos que la palabra distrofia en oftalmologia no se cifie exacta-
mente a su etimologia que implica identificar en un tejido inicialmente
normal, un estado de nutricion deficiente ocasionado por modificaciones
metabolicas.

Estas afecciones en oftalmologia constituyen un grupo de enfermeda-
des corneales heredofamiliares, dotadas de capacidad evolutiva, que pueden
observarse desde el nacimiento pero que no lo son en su mayoria sino mas
tarde con el curso de su traduccién clinica.

La definicién elimina de este cuadro las opacidades congénitas de la
cornea malformativas o secuelas de una enfermedad fetal (esclerocornea,
dermoide congénita, buftalmia congénita, queratitis sifilitica).

La transicion entre los dos grupos la constituyen las opacidades con-
génitas de tipo degenerativo que observadas desde el nacimiento evolucio-
nan lentamente, han perdido su caracter de fijeza que es lo propio del
grupo precedente.

La carrera bibliografica de estas entidades se inicia con los trabajos de

Groenouw en 1890. El trabajo de Bucklers (1938), aporta un primer ensayo
de clasificacion, asi:

a) Distrofia granulosa en forma de migajas de pan.
b) Distrofia macular en forma de manchas.

¢) Distrofia reticular o en enrejado, que corresponderian en su orden:
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a) Groenouw 1 o nodular.

b) Groenouw 2 o macular de Fehr.

¢) Distrofia de Haab Dimmer.

Mas tarde en 1946, aparecieron nuevas clasificaciones de Duke Elder,

Nuth y Purki. En este trabajo seguimos la del profesor Francois, quien las
clasifica asi:

A) Distrofias que afectan las membranas limitantes de la cornea:
a) Distrofia de la limitante anterior.
b) Distrofia de la limitante posterior.

¢) Distrofias combinadas.

B) Distrofias que afectan primariamente el estroma de la cdérnea:
a) Opacidades heredodegenerativas y congénitas de la cérnea.

b) Distrofias del estroma de manifestacion tardia.

Estas afecciones tienen en comun un cierto numero de caracteristicas
como: bilateralidad, avasculares, progresivas, congénitas, homologia y ho-
motipia, misma edad de comienzo en una misma generacion.

La distrofia de nuestros tres casos se halla en la clasificacion prece-
dente en el grupo de las que afectan el estroma y tienen una manifestacién
tardia.

La distrofia de Groenouw 1, es.una enfermedad corneal hereditaria de
transmisiéon dominante, ligada al sexo, descrita por primera vez por su
autor en 1890, al mismo tiempo que la distrofia hereditaria recesiva macular

de Fehr.

El caracter hereditario fue demostrado por Homes Spicer en 1904.

CLINICA

La distrofia granulosa afecta indiferentemente a los dos sexos. Para
los autores europeos consultados, es la distrofia corneal mas frecuente, no
asi para los americanos, entre ellos el doctor Enrique Malbran, quien en
su pais considera es de las menos frecuentes.
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COMIENZO ANATOMICO

Es precoz, primeros afios de la vida, pero su evolucion permanece

silenciosa.

Los pacientes se ven en la necesidad de consultar entre los 12 y 15
15 anos, por:

a) Disminucion de agudeza visual.
b) Crisis dolorosas tipo erosion recidivante.

Se encuentran entonces lineas delicadas radiales, constituidas por mi-
nusculos puntos blancos.

PERIODO DE ESTADO

La disminucion de la agudeza visual se hace importante. Al examen
los elementos anormales se han multiplicado para formar en el centro de
la cérnea una opacidad disciforme. A la iluminacién oblicua la cdérnea
aparece con una superficie muy finamente irregular, de un color grisaceo
subrayada por punticos blancos irregulares (migajas de pan rayado, Groe-
nouw) .

El examen en el queratémetro revela un astigmatismo irregular.

El examen en la lampara de hendidura nos revela una opacidad central
ccnstituida por formaciones nodulares, de dimensiones desiguales, contor-
ncs irregulares, redondeadas, traslucidas o lechosas. Estan situadas en la
mitad anterior del estroma y se destacan sobre una zona de aspecto nebu-
loso, infiltradas de opacidades pulvurulentas mucho mas finas. El epitelio
se ve levantado por nodulos mas superficiales. La fluoreseina se fija por
zonas. Los planos profundos son normales. No se localizan vasos. La lesidn
es central y respeta la periferia de la cornea.

La sensibilidad de la cornea esta disminuida.

Estas imagenes son bilaterales.

El examen sistematico de otros miembros de la familia permite obser-

var en ellos lesiones en su estado mas precoz o mas avanzado, segun la
edad del paciente.
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EVOLUCION

Es progresiva siendo necesario su tratamiento quirurgico tan pronto
como lo exija la disminucion de agudeza visual, intimamente relacionada
con el tipo de ocupacion del paciente.

ANATOMIA PATOLOGICA

El primer examen anatomopatologico es debido a Groenouw en 1898.
Los trabajos de Margotta 1931, Paufione 1931, entre otros, establecieron el
aspecto histologico de la distrofia nodular.

Las lesiones afectan los planos mas anteriores de la cornea. El epitelio
se hace de espesor irregular, no esta ulcerado. Esta separado algunas veces
de la bowman por un depédsito hialino. Esta membrana falta por zonas,

alli aparece una membrana interparengquimatosa. Por lo demas es irregular
dentellada.

Las capas anteriores del estroma estan impregnadas de zonas irregu-
lares, homogéneas, lo mas frecuente, algunas veces recorridas de una fina
estriaciéon, desechos del tejido lamelar.

En esta misma region las células propias aparecen encarceladas por
las formaciones anormales, sus nucleos se amontonan en grupos.

La descemet y el endotelio son normales.

CASOS

Edad: 19 afos, sexo: femenino, ocupacién: estudiante, natural de: Buga
(Valle, Colombia).

MOTIVO DE CONSULTA:

Disminucion notoria de agudeza visual, ardor ocular y fotofobia ocasio-
nales. Evolucion de seis afios, progresiva.

AGUDEZA VISUAL CON GAFAS

OD = - 0.50 esf. - 2.50 cil a 180 = 0.1/ N° 6
OI = - 2.00 cil a 180 = 0.1/ N° 6
DV = 0.1 no mejora / N° 6
IV = 0.1 no mejora / N° 6
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ESQUIASCOPIA

No realizable en ambos ojos por sombras densas en parte central de

cornea.

POLO ANTERIOR

Ambos ojos, corneas opacidad disciforme central que ocupa un 709
de su superficie respetando el area periférica en su transparencia. La lam-
para de hendidura. Se aprecian multiples nédulos blanquecinos de diferente
forma y tamafio que levantan por zonas el epitelio y ocupan las partes
medias y anteriores del estroma.

Camaras anteriores, iris, pupilas y cristalinos normales.

TS = 15.9 ambos 0jos. Toma comparada con pesas de 5.5 y 10.0

FONDO DE OJO
Retlejo normal, ambos o0jos.

Con diagnostico de distrofia granulosa corneal de Groenouw, se remite
al doctor Angel Hernandez, del Instituto Barraquer. La paciente fue inter-
venida el dia 3 de octubre de 1977, efectuandose queratoplastia penetrante
de 8 mm en el ojo derecho.

El diagnéstico se comprobo por anatomia patologica. El curso post-ope-
ratorio transcurrié sin complicaciones y fue dada de alta temporalmente
el 3 de diciembre de 1977, habiéndosele retirado solamente la mitad de los
puntos.

En el control del 20 de febrero de 1978, después de revision en el Insti-
tuto, se encuentra que fueron retirados la totalidad de los puntos y la
visién en ojo derecho fue de 0.7 sin correccion.

Ultimo control octubre 5 de 1979, después de haber sido intervenido
también el ojo izquierdo se halla:

DV = 0.7 — 0.75 cil a 20 = 0.9/ N° 1
IV=0.5 — 1.7 cil a 90 = 0.8/ N° 1
SEGUNDO CASO

Edad: 15 afos, sexo: masculino, ocupacion: estudiante, natural de: Buga
(Valle, Colombia).
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Este paciente presenta lesiones similares en las cérneas, pero de menor
densidad y en la fecha de 11 de marzo de 1980 su vision es de 0.6 y N° 1, en

ambos 0jos, sin ninguna correccién que no acepta por lo irregular de su
astigmatismo.

Se cita para nuevos controles en espera de que sea necesario intervenir.

TERCER CASO

Edad: 17 anos, sexo: masculino, ocupacién: estudiante, natural de: Buga
(Valle, Colombia).

MOTIVO DE CONSULTA:

Disminucién notoria de agudeza visual, ambos ojos, ardor y fotofobia.

AGUDEZA VISUAL
DV = 0.2 — no mejora con correccion — / N° 6
IV = 0.2 — no mejora con correccion — / N© 6

Evolucion 5 anos.

ESQUIASCOPIA

No realizable en ambos ojos por sombras densas en parte central de
cornea.

POLO ANTERIOR

Ambos ojos, corneas opacidad disciforme central que ocupa un 70%
de su superficie respetando el area periférica en su transparencia. En la
lampara de hendidura se aprecian multiples nodulos blanquecinos de dife-
rente forma y tamafo que levantan por zonas el epitelio y ocupan las partes
medias y anteriores del estroma.

Camaras anteriores, iris, pupilas y cristalinos normales.

TS = 15.9 ambos ojos. Toma comparada con pesas de 5.5y 10.0.

FONDO DE 0OJO

Ambos o0jos normales.
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Con diagnostico de distrofia granulosa corneal de Groenouw, se remite
al doctor Angel Hernandez, del Instituto Barraquer. El paciente fue inter-
venido el 3 de octubre de 1977, efectuandose queratoplastia penetrante de
8 mm en el ojo derecho.

El diagnostico se comprobd por anatomia patologica. El curso post-opc-
ratorio transcurrid sin complicaciones y fue dado de alta temporaimente el
3 de diciembre de 1977, habiéndose retirado solamente la mitad de los

puntos.

En el control del 20 de febrero de 1978, después de revision en el Insti-
tuto, se encuentra que fueron retirados la totalidad de los puntos y su vision
en el ojo derecho es de 0.7, sin correccion.

Ultimo control octubre 5 de 1979, después de haber sido intervenido
también el ojo izquierdo se halla:

DV = 0.7T—1.50a 100 = 0.9 — / N° 1
IV=-05—1.504a 110 = 0.7 — / N° 1

La revision de los padres, parientes en cuarto grado, determind en el
padre, vision normal remota en ambos 0jos y presbicia corregible con + 2.50
ambos 0jos.

El polo anterior y el posterior, normales.

La madre, hipermetrope, ambos ojos corregible con + 2.00 = 1.00
ambos 0jos y presbicia corregible con + 2.50 de adicién en ambos 0jos.

Polo anterior y fondo, ambos ojos normales.

ESTUDIO GENETICO

Efectuado por la Universidad del Valle, a la letra, dice:

“Cordialmente nos dirigimos a usted con el proposito de informarl-

sobre el estudio cromosdémico verificado al paciente en referencia (familia
Sedas) .

1. La condicidn tiene un patréon de herencia autosémico recesivo. Se
descarta mutacién fresca por haber varios afectados.

2. Los padres son heterozigotos para el gen en cuestion, con un riesgo
del 25% de volver a transmitirlo; por tanto se recomienda no tener
mas hijos.
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3. Cada hijo afectado al no casarse con consaguineo normal no tiene
riesgo de hijos afectados. Si lo hace, este puede ser de un 50%.

4. El cariotipo realizado a la senorita Maria Consuelo, es normal para
el sexo femenino: 46 xx”.
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