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Los quilotérax aparecen en la bibligrafia clasificados en pri-
marios y secundarios o congénitos y adquiridos. Dentro de los
primarios, los llamados idiopaticos o espontineos (15%) se ob-
servan en el periodo neonatal’, pero de manera excepcional a
otras edades. También se denominan primarios los debidos a
defectos linfaticos congénitos®.

Los quilotérax secundarios pueden ser traumaticos o no. En-
tre los de causa no traumatica, aparte de las infecciones me-
diastinicas, las neoplasias son el motivo mas frecuente!, siendo
el 75% linfomas. No obstante, entre los de causa traumatica, los
de origen quirtrgico, sobre todo cardiovascular, actualmente
representan la principal etiologia en edad pedidtrica (50 %)*>9.
Por altimo, hay que mencionar los traumaticos de causa no qui-
rargica®. No hay que olvidar que un quilotorax puede ser una
consecuencia de maltrato fisico en ninos3.

La clinica es predominantemente respiratoria, y puede llegar a
producir disfagia®. Ademas, la efusion de quilo puede motivar
desnutricion, asi como linfopenia, pero son infrecuentes los pro-
blemas infecciosos4.

El tratamiento del quilotorax puede ser conservador o quirGr-
gico, dependiendo de la etiologia, la gravedad de la filtracion y
del estado general del paciente?.
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Criptoftalmos unilateral
no sindrébmico

Sr. Editor:

El término “criptoftalmos” (ojo oculto) fue introducido por Ze-
hender (1872) y consiste en la ausencia congénita de parpados
y hendidura palpebral, ambos reemplazados por una membrana
cutdnea continua que cubre un ojo mal formado!. George Fra-
ser? fue el primero en definir un sindrome relacionado al pre-
sentar el caso de dos pacientes con un cuadro malformativo
complejo. Thomas et al propusieron una serie de criterios ma-
yores y menores, lo cual permitio distinguir entre la criptoftalmia
aislada de la sindromica no necesariamente incluida en el sin-
drome de Fraser (SF)*4. Sin embargo, son escasas las descrip-
ciones histopatologicas en el criptoftalmos, y éstas se realizaron
en el contexto del SF o en sus modelos animales, las cuales su-
gieren alteraciones de la matriz extracelular (MEC).

Se presenta el caso de a una nina de 4 anos de edad, sin antece-
dentes familiares referidos. Presentd una membrana cutinea que
reemplazaba a la hendidura palpebral sobre el ojo derecho y una
ceja suprayacente rudimentaria. El examen ecogrifico revel6 un glo-
bo ocular de pequefio tamano sin estructuras correspondientes a la
cdmara anterior y con musculos extraoculares conservados. Sus mo-
vimientos fueron leves y parcialmente coordinados con los del ojo
contralateral, oftalmologicamente normal. Los estudios complemen-
tarios no evidenciaron alteraciones fenotipicas externas ni internas
adicionales.

Se realiz6 la enucleacion, extrayéndose un tejido cupuliforme, ne-
gruzco, de 0,1 cm de diametro sagital mayor. La pieza quirtrgica
fue seccionada en tacos de inclusion y procesados en forma con-
vencional, con lo que se obtuvo cortes histologicos de 3-4 pm de es-
pesor, que fueron coloreados con hematoxilina y eosina e inmuno-
marcados con CD34 (endotelios vasculares) y proteina gliofibrilar
acida (PGFA-estructuras gliales), utilizando el sistema de deteccion
biotina-estreptavidina-peroxidasa. El pigmento hemosiderinico se re-
conoci6 con la técnica de Perls. La identificacion de fibras elasticas
se efectud bajo luz ultravioleta (LUV) y un filtro UV-2E/C (400 nm)
valiéndonos de sus propiedades de autofluorescencia.

La histopatologia demostr6 presencia de tejidos ciliares, coroide-
os y retinales con distintos grados de desarrollo. El epitelio ciliar es-
taba constituido por estructuras glandulares hiperpldsicas concentra-
das rostralmente sobre el borde de la cipula enucleada. La coroides
demostré una marcada hialinizacion y homogeneizacion con distor-
sion de sus capas y una rica red vascular segmentaria (capa vascu-
lar interna) adyacente a una membrana de Bruch inconstante. Ex-
ternamente, se observo ausencia de fibras elasticas bajo LUV, escaso
desarrollo de estructuras vasculares y elementos espiculados calcifi-
cados periféricos con cimulos dispersos de siderdfagos. La retina
present6 una capa inconstante de células ganglionares, una capa
plexiforme interna pobremente desarrollada y una capa nuclear in-
terna poco prominente, con un maximo de cinco nucleos de espe-
sor y segmentariamente ausente (fig. 1). La capa nuclear externa
(nacleos de los fotorreceptores) evidencié una mayor densidad po-
blacional que la anterior, pero su alineacion nuclear fue focalmente
dispersa. Ambas se hallaron separadas por una capa plexiforme ex-
terna ancha, reconocible en todos los sectores (fig. 2). El epitelio
pigmentario fue inconstante sobre el estrato de conos y bastones, los
cuales revelaron, ademas, alteraciones segmentarias de su orienta-
cion. Las arteriolas retinianas mostraron paredes engrosadas e hiali-
nas, las que se distribuyeron sobre las fibras del nervio 6ptico al-
canzando anormalmente la capa plexiforme externa. No se hallaron
estructuras del segmento anterior, del cuerpo vitreo ni esclerdtica.
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Figura 1. Desorganizacion estructural retiniana donde
destaca la dispersion nucleary la escasa defini-
cion entre capas (hematoxilina y eosina, x 100).
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Figura 2. Proteina gliofibrilar dcida que permite recono-
cer la marcada gliosis en la capa plexiforme ex-

terna (inmunobistoquimica, x400).

El contacto entre la pared anterior de la vesicula 6ptica y el
ectodermo superficial es un evento critico en la morfogénesis
ocular®. Entre ambas se halla el mesodermo, el cual experimen-
ta fendmenos remodelativos que contribuyen a la evolucion em-
briolégica ocular y participa en la formacién de estructuras ma-
duras. La MEC deriva mayoritariamente del mesodermo, y
distintos autores coinciden en considerarla fundamental en las
interacciones entre el ectodermo superficial y el neuroectoder-
mo, en particular la fibronectina, la laminina, los colagenos 1y
1V, el dcido hialurénico y el condroitin sulfato®8, Esto pudo
constatarse en la paciente al reconocer una coroides estructu-
ralmente alterada, ausencia de cristalino, de elementos de la ca-
mara anterior y de parpados, asi como también la presencia de
una retina mal formada. El desarrollo de un modelo animal de
SF permiti6 identificar las alteraciones en un grupo de genes
que regulan tanto el equilibrio estructural entre epitelios y MEC
como la modulacion entre factores de crecimiento y migracion

celular®. La expresion de fras-1, frem-1 y frem-2 es necesaria
durante la organogénesis ocular y renal?; las mutaciones obser-
vadas en los genes homologos humanos explican las malfor-
maciones correspondientes en casos de SF'0. Los hallazgos
histopatologicos descritos serian concordantes con fallos estruc-
turales de la MEC, de la migracion celular y de la induccion mu-
tua de los tejidos oculares durante el desarrollo embriolégico.
Los mecanismos que operan la dismorfogénesis ocular serfan se-
mejantes dentro o fuera del SF.
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