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buftalmos — buphthalmos

Buftalmos

Primary Disciplinary Field(s): Oftalmologia Pediatrica, Genética Ocular

1. Definicion Central

El buftalmos es un término médico que describe la condicion patologica caracterizada por el
aumento anormal del tamafio del globo ocular, a menudo de forma unilateral, aunque puede
presentarse bilateralmente. Esta macroftalmia se observa primordialmente en la infancia temprana
y es casi siempre una manifestacion cardinal del glaucoma congénito o infantil. A diferencia del ojo

adulto, cuyas capas esclerales son rigidas, la esclera y la cdrnea del nifio son mucho mas
elasticas y distensibles. Esta elasticidad permite que el incremento sostenido de la presién
intraocular (P10), provocado por una obstruccién en el sistema de drenaje, induzca una expansion
fisica y un estiramiento de las capas oculares.

Este estiramiento no solo afecta la estructura externa, sino que también induce cambios internos
significativos que comprometen la funcién visual a largo plazo, incluyendo la inducciéon de miopia
axial y la atrofia del nervio 6ptico. El término se deriva etimolégicamente del griego (bous, buey, y
ophthalmos, 0jo), haciendo referencia a la apariencia de "ojo de buey" que adquiere el 6rgano
afectado. Es crucial entender que el buftalmos no es una enfermedad per se, sino un signo clinico
de un proceso patoldgico subyacente, siendo el glaucoma congénito la causa mas frecuente y

grave.

2. Etiologia y Desarrollo Histoérico

El reconocimiento del buftalmos como un signo de enfermedad grave se consolid6 a medida que
la oftalmologia pediatrica entendio la fisiopatologia del glaucoma infantil. La etiologia principal del
buftalmos reside en el desarrollo anémalo del sistema de drenaje del humor acuoso, una
condicién conocida como disgenesia del angulo iridocorneal. Este defecto estructural, que
caracteriza al glaucoma congénito primario, impide la salida adecuada del humor acuoso hacia el
canal de Schlemm, lo que resulta en una acumulacién y un consecuente aumento sostenido y
patolégico de la PIO.

La manifestacion fisica del buftalmos, es decir, la expansion del globo, solo ocurre si la PIO
elevada se presenta antes de que la pared ocular haya perdido su distensibilidad, generalmente
antes de los tres afios de edad. Si el glaucoma se desarrolla después de este periodo, el 0jo ya no
se expande significativamente, y los signos clinicos se manifiestan principalmente como dafio del
nervio optico (excavacion papilar) y no como macroftalmia. Aunque la mayoria de los casos de
glaucoma congénito primario son idiopaticos, existen formas secundarias de buftalmos asociadas
a sindromes sistémicos o condiciones oculares especificas, incluyendo el sindrome de Sturge-
Weber, la aniridia, o la neurofibromatosis tipo 1. La presencia de buftalmos en un recién nacido o
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lactante exige una investigacion genética y sistémica rigurosa para descartar estas asociaciones
sindrémicas.

3. Caracteristicas Clinicas Clave

La identificacion temprana del buftalmos se basa en un conjunto de signos y sintomas que
reflejan tanto el aumento de la presion como el estiramiento estructural del ojo.

Macroftalmia y Megalocdrnea: El signo cardinal es el aumento del didmetro corneal y del globo
ocular en comparaciéon con el ojo contralateral o con las normas pediatricas de crecimiento. Un
didmetro corneal horizontal superior a 12 mm en un recién nacido es altamente indicativo de
buftalmos patoldgico. Este agrandamiento es resultado directo de la fuerza hidrostatica ejercida
por la PI1O elevada.

Edema Corneal (Opacidad): La cérnea a menudo presenta opacidad o nubosidad (edema)
debido a la descompensacion del endotelio corneal causada por la alta PIO. La incapacidad del
endotelio para bombear el exceso de liquido provoca que la cornea se vuelva turbia, lo que
contribuye significativamente a la pérdida visual temprana.

Epifora y Fotofobia: El lagrimeo excesivo (epifora) y la sensibilidad extrema a la luz (fotofobia)
son sintomas tempranos y comunes que reflejan la irritacion y el malestar ocular provocado por el
aumento de la presion y el edema corneal. Estos sintomas son a menudo los primeros que alertan
a los padres o cuidadores.

Estrias de Haab: Estas son roturas lineales, paralelas o circulares, en la membrana de Descemet,
la capa posterior de la cOrnea. Son causadas por el estiramiento rapido y excesivo del globo
ocular y son patognomaénicas de buftalmos asociado a glaucoma congénito. Aunque pueden sanar
y volverse menos visibles con el tiempo, su presencia indica dafio estructural previo significativo.

4. Patofisiologia

La patofisiologia del buftalmos se centra en la relacion directa entre la PIO elevada y las
propiedades biomecénicas de la pared ocular infantil. En la infancia, las fibras de coldgeno de la
esclera y la cornea estan menos entrecruzadas y son intrinsecamente mas elasticas que en el ojo
adulto. Cuando la PIO se eleva crénicamente debido a una obstruccién del flujo de humor acuoso,
esta fuerza hidrostatica interna supera la resistencia de la pared ocular, provocando un
estiramiento y elongacién progresivos en todas las direcciones.

Este proceso de elongacién tiene consecuencias devastadoras para la funcién visual. Primero,
resulta en una miopia axial significativa debido al aumento de la longitud anteroposterior del ojo.
Esta miopia, a menudo severa, debe corregirse agresivamente para evitar la ambliopia. Segundo,
y lo mas critico, el estiramiento afecta la estabilidad del nervio éptico. Aungue el buftalmos es una
manifestacion fisica del glaucoma, el dafio visual irreversible no se debe solo a la macroftalmia,
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sino a la atrofia glaucomatosa del nervio éptico resultante del estrés mecanico y la isquemia
inducida por la PIO alta a nivel de la lamina cribosa. El diagnostico de buftalmos, por lo tanto,
implica no solo la medicion del tamafio, sino la evaluacion del dafio funcional inducido por la
presion.

5. Diagnostico Diferencial y Evaluacion

El diagndstico del buftalmos requiere una evaluacion oftalmolégica exhaustiva, la cual a menudo
debe realizarse bajo anestesia general (EUA) en lactantes y niflos pequefios para asegurar la
obtencién de mediciones precisas y cooperativas. Los parametros clave incluyen la medicion del
diametro corneal horizontal, la presioén intraocular (P1O) mediante tonometria, la longitud axial del
globo ocular mediante biometria ultrasénica, y una gonioscopia para evaluar la morfologia del
angulo de drenaje. Un diametro corneal que excede los limites normales para la edad, junto con
una PIO consistentemente elevada (generalmente >21 mmHg), confirma la presencia de
buftalmos glaucomatoso.

Es fundamental establecer un diagnéstico diferencial claro. El buftalmos debe distinguirse de la
megalocornea simple, una condicidn congénita benigna donde la cérnea es grande (diametro >13
mm) pero la PIO y el nervio dptico son normales. La ausencia de edema corneal, epifora y estrias
de Haab ayuda a diferenciar la megalocérnea simple del buftalmos patolégico. También debe
diferenciarse de la macroftalmia secundaria a miopia patolégica extrema, aunque en el buftalmos
el agrandamiento es causado por la presion y no es el resultado primario de un error refractivo. La
documentacion fotografica en serie y las mediciones repetidas del diametro corneal son vitales
para seguir la progresion de la enfermedad.

6. Tratamiento y Manejo

El manejo del buftalmos es predominantemente quirdrgico y constituye una emergencia
oftalmoldgica funcional, ya que el objetivo principal es reducir la presion intraocular de manera
rdpida y sostenida para detener la expansion del globo ocular y prevenir un mayor dafio al nervio
Optico. El tratamiento médico con gotas hipotensoras suele ser insuficiente como terapia definitiva
en el glaucoma congénito primario, aunque puede utilizarse como puente preoperatorio para
controlar temporalmente la PIO y reducir el edema corneal.

Las intervenciones quirdrgicas estandar se centran en restaurar la via de drenaje del humor
acuoso. Las técnicas mas comunes son la goniotomia y la trabeculotomia. La goniotomia
implica la incision directa de la membrana que obstruye el angulo de drenaje, permitiendo que el
humor acuoso acceda al canal de Schlemm. La trabeculotomia, por otro lado, crea una via de
drenaje alternativa, a menudo utilizada cuando la cérnea esta demasiado opaca para permitir una
visualizacion clara del angulo. El éxito de estas cirugias depende intrinsecamente de la
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precocidad de la intervencion; cuanto antes se normalice la PIO, mayor es la probabilidad de
estabilizar el tamafio ocular, reducir el edema corneal y preservar la vision funcional. El manejo no
termina con la cirugia; el seguimiento a largo plazo incluye la correccién agresiva de la ambliopia y
la miopia alta inducida por la expansion axial, mediante gafas, lentes de contacto o, en casos
seleccionados, cirugia refractiva posterior.

7. Controversias y Pronéstico

El prondstico visual en casos de buftalmos esta directamente ligado a la edad de inicio, la
etiologia subyacente y la rapidez con la que se logra el control de la PIO. Los casos que se
presentan en el periodo neonatal (glaucoma congénito verdadero) tienen un prondstico mas
reservado debido a la mayor distensibilidad del ojo y al r4pido desarrollo del dafio estructural. Si el
glaucoma es tratado con éxito temprano y la PIO se mantiene controlada, la visién puede ser
funcional, aunque la mayoria de los pacientes requerirdn correccién éptica significativa de por vida
y estén en riesgo elevado de desarrollar ambliopia.

Una controversia persistente radica en la gestion de la opacidad corneal severa. Cuando el edema
corneal es tan denso que impide una visualizacién adecuada del angulo de drenaje, las técnicas
quirurgicas tradicionales (como la goniotomia) se vuelven inviables. En estas situaciones, se
recurre a cirugias filtrantes externas (trabeculectomia) o al implante de dispositivos de drenaje
(valvulas), los cuales conllevan mayores riesgos de complicaciones a largo plazo. Ademas, la
persistencia de la macroftalmia y la miopia extrema incrementa el riesgo de patologias en la edad
adulta, como el desprendimiento de retina, cataratas y la progresién de la atrofia glaucomatosa, lo
gue subraya la necesidad critica de un seguimiento oftalmoldgico continuo y multidisciplinario para
estos pacientes a lo largo de toda su vida.
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