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RUBEOLA CONGENITA, COMUNICACION DE UN CASO
Y SU EVOLUCION VEINTITRES ANOS DESPUES*

CONGENITAL RUBELLA, CASE REPORT AFTER A TWENTY THREE
YEARS FOLLOW-UP

RESUMEN

Se reporta un caso de Rubéola Congénita,
sordera, cataratas operadas tempranamente y
maculopatia en ambos ojos. Se describen las
caracteristicas clinicas, sus implicaciones evalua-
das con técnicas diagnosticas actualizadas en su
evolucién de 23 afios. También el manejo del caso
y su rehabilitacion.
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ABSTRACT

A case of congenital rubella, deafness, early
bilateral cataract removal and retinopathy is reported

a 27 Febrero, 2010.

Alvaro Rodriguez?, Felipe Escallon?,
Marcela Valencia®y Claudia Castafo?*

after a 23 year follow-up. Clinical characteristics and
implications were evaluated with current diagnostic
procedures. Management and rehabilitation are
also described.

Key words: Rubeola, cataracts, retinopathy,
follow-up

INTRODUCCION

Hemos sido afortunados en observar prolonga-
dos seguimientos en pacientes con enfermedades
cronicas oculares cuya historia natural se conoce
parcialmente, pero que se logra ampliar con la
aparicion de manifestaciones tardias valoradas
por tecnologias diagnosticas actualizadas en una
requerida atencion multisistémica. Adicionalmente,
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cabe manifestar que la colaboracién de colegas y
amigos e instituciones afines contribuyen al logro
de los mejores resultados posibles.

La rubéola congénita era conocida de antafio
pero se debe a Gregg en 1941 el reconocimiento
de la enfermedad, su etiologia viral, ulteriormente
Su prevencion por vacunacion y su progresion (1-6).
Luego de infeccion intrauterina materna en el primer
trimestre de embarazo, la enfermedad se manifiesta en
su producto con cataratas congénitas (4,5), nistagmo
de fijacion, estrabismo, retinopatia “sal y pimienta” por
alteracion del epitelio pigmentario retiniano (EPR),
heterocromia del iris, glaucoma, en que colaboran
la microftalmia y la microcérnea (7,8) sordomudez,
retardo psicomotor, cardiopatia y otras alteraciones
sistémicas. La retinopatia, generalmente bilateral y
progresiva (6-9), es la principal manifestacion que
ataca la macula (rara vez con neovascularizacion
subretiniana) y puede extenderse a la periferia (6).
Por estar asociada a sordera debe diferenciarse de la
retinitis pigmentosa vinculada al sindrome de Usher
y a sus severas alteraciones del electroretinograma
(20). El patrén de pigmentacion (espiculas 6seas) esta
localizado en el epitelio pigmentario y no en coroides,
ni neuroepitelio y por ese motivo el electroretinograma
puede ser normal. Estas caracteristicas ayudan asu
diferenciacién de otras enfermedades con disposicion
pigmentaria como sifilis, intoxicacion por fenotiazina,
retinopatia traumatica, sindrome paraneoplasico, reti-
noschisis ligada a cromosoma X, entre otras causas.
Obviamente, los antecedentes de catarata y sordera
son importantes. Ademas, de los antecedentes y el
aspecto clinico, el diagnéstico se puede confirmar
con el reconocimiento del virus (IgM) (3) y la con-
sideracion de sus bases histopatologicas (12,13).

COMUNICACION DE UN CASO

En 1988, una mujer de 17 afios, presenté
rubéola durante el primer trimestre de su segundo

embarazo, que continud sin otras incidencias. No
obstante, el parto fue prolongado con sufrimiento fetal
y el producto fue una nifia que pes6 4.000 gramos y
talla 55 centimetros.Comenzamos la observacion de
este paciente desde los 2 meses de edad. En ese
mismo afio, 1988, dado que luego del nacimiento
presentd fijacion visual defectuosa, especialmente
del ojo izquierdo, nistagmus, microcornea, una
limitada dilatacién pupilar y cristalinos opacos (4,5)
(Figura 1 A,B,C). La historia clinica tiene una fase
inicial de dos afios durante los cuales realizamos el
manejo quirurgico de las cataratas y esfuerzos por
el desarrollo de mecanismos motores y sensoriales
de rehabilitacién. La ecografia inicial de 1988 habia
hallado en ambos ojos su longitud axial normal,
cristalinos hiperdensos, cavidades vitreas limpias,
retinas adheridas, coroides y nervios 6pticos norma-
les. La cirugia de las cataratas fue realizada (AR)
en ambos ojos en forma simultanea, bajo anestesia
general a la edad de 3 meses, en Septiembre de
1988 segun la técnica de Parks por via limbar, in-
fusion en camara anterior con canula pericraneal,
aspiracion de masas, capsulotomia posterior y
vitrectomia central anterior con vitreofago Ocutome
sin implante de lentes intraoculares, no indicados
en nifios en esa época (16-18). Un afio mas tarde
realizariamos sinequiotomia en el ojo derecho para
corregir adherencia vitrea a la cicatriz de la herida
y desviacion de la pupila, procedimiento que logré
mejorar estas alteraciones (18).

Luego de cirugia, se prescribid correccion optica
en ambos ojos de + 17.00 esfera en ambos ojos
y oclusion de 6 horas diarias del ojo derecho por
fijacion defectuosa del ojo izquierdo y tendencia a
exotropia de angulo variable y nistagmo de fijacion
irregular. La tension ocular de la época (tonémetro
de Schiétz) era normal en una microcérnea bilateral
de diametro 10mm. En oftalmoscopia bajo dilata-
cion pupilar se observé pigmentacion retiniana de
finos puntos o de tipo granular y areas de atrofia
o hipertrofia del EPR, verdadera retinopatia en
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“sal y pimienta” que comprometia la macula y la
media periferia retiniana (19,20,21) (Figura 2 A,
B). Adicionalmente y en forma precoz se comprobé
sordomudez, cardiopatia, epilepsia y reflujo gastrico,
problemas a los que se dio atencion multisistémica.

Al finalizar esta fase inicial de dos afios, se
obtuvo en ambos ojos fijacion central y estable,
ortoforia y nistagmo latente merced a oclusion y
empleo de una mayor correccion esférica de +
20.00 dioptrias. Entre tanto, se observé estabilidad
en la tension ocular, biomicroscopia y oftalmosco-
pia (Figuras 1,2). En octubre de 1990, la familia
informé que se trasladarian a vivir a otra ciudad y
se hicieron recomendaciones pertinentes. Uno de
nosotros (FE) continu6 su vigilancia hasta Agosto
de 2006 en que la visiéon era de 20/30 en ambos
ojos. La paciente no regresaria a nuestra consulta
sino luego de 17 afios.

En Diciembre de 2007, a la edad de 19 afos,
se inicia la fase tardia de seguimiento. Con nueva
correccion esférica de + 17.00 esfera en ambos ojos
se obtuvo agudeza visual en ojo derecho de 20/40
y ojo izquierdo 20/100 con moderada exotropia de
16 prismas. Esta disminucién visual, en especial
en el ojo izquierdo, se interpret6 como debida al
empeoramiento de la maculopatia. Nueva medicion
de lalongitud axial fue hallada en 21,21 mm en OD
y 21,45 mm en Ol que comprobaron la microftalmia
aunque con otros hallazgos ecograficos normales.
La tension ocular por aplanacion fue 14 mm Hg
en ambos ojos. Psicolégicamente, la fisonomia
de la paciente adulta, con el uso de anteojos y
una complicada adaptacién y baja tolerancia a los
lentes de contacto fueron factores importantes en
su autoestima (Figura 3 A,B,C,D). Se hallé buena
apertura pupilar en ambos ojos y restos capsulares
periféricos de la previa cirugia extracapsular de

Figura 2 (A. B) Maculopatia “en sal y pimienta” bilateral (1988)
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Figura 3 (A. B. C. D.) Aspectos clinico y cosmético de segmento anterior de ambos ojos (2007)

cataratas y con estos datos se dio consideracion
y discusion a la posible correccion refractiva con
el implante secundario de lente intraocular en la
camara posterior de ambos ojos, pero la idea fue
rechazada no importa que su autoetima y la microf-
talmia y la microcérnea no eran muy acentuadas
(22,23,24,25).

Examenes complementarios entre 2008 y 2010
revelaron en el pentacam elevacion posterior cor-
neana sin queratocono. En Visante, cérneas con
espesor normal y profundidad normal de camara
anterior y angulo camerular. Microscopia especular
fue normal en su espesor corneano, hexagonalidad
corneana, polimegatismo en el ojo derecho y en
el izquierdo, alterado por presencia de “guttas” en
estado variable de evolucion (Figura 4 A, B). La

oD Yiwanits 2010

ecografia demostré drusas papilares y opacidades
vitreas con retinas adheridas. La ultrasonografia
UBM revel6 microcornea y microftalmia bilaterales,
sinequias anteriores y posteriores con iris “bombé”
en OD, cierre nasal del angulo camerular como
secuelas de antigua cirugia de catarata aunque se
mantenia una buena apertura pupilar obtenida conla
capsulotomia y vitrectomia centrales iniciales (Figura
5A, B, C, D, E, F). El diametro corneano “blanco
a blanco” era 9.16 mm en ambos ojos, la longitud
axial 21.54 mmen OD y 21.29 mm en OlI, hallazgos
importantes en la decision negativa ulterior acerca
de la posibilidad de realizar correccion refractiva con
implante secundario de la camara posterior por sus
posibles implicaciones (22-25). La angiografia con
fluoresceina en 2008 (Figura 6 A,B,C) hall6 alteracion
bilateral macular del epitelio pigmentario retiniano en
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Figura 4 (A. B.) Hallazgos en visante y microscopia especular
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Figura 6 (A. B. C.) Fotos en color y angiografia (2008)

Febrero 2010

Autoflucrescencia

Figura 7 (A. B. C.) Fotos en color ambos ojos y autofluorescencia (2010)

“sal y pimienta” con extension hacia la media periferia,
observacion de zonas atréficas hiperfluorescentes
y acumulos de pigmento hipofluorescentes pero sin
signos de neovascularizacidon macular subretiniana
(4-6). Un aspecto oftalmoscopico similar de la ma-
culopatia y las papilas 6pticas se observé en 2010
y su aspecto en autofluorescencia (Figura 7 A, B,
C). Nueva tomografia 6ptica coherente fue normal
en ODy en el Ol ambliope, se hall6 menor espesor
foveal y mayor espesor del EPR (Figura 8 A, B).
El electroretinograma (ERG) de ambos ojos fue
levemente subnormal en OD con prolongacion del
tiempo implicito en la onda “b” pero fue normal en
Ol (Figura 9). La agudeza visual, campos visuales,
adaptacion a la oscuridad y vision del color poco

QD Tomografia 6ptica de coherencia

=y =gt

5/2/2008

Figura 8 (A. B.) Tomografia éptica de coherencia
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Standard Electro-Retinogram
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Figura 9. Electroretinograma AO

afectados se mantuvieron estables. Los estudios
audiométricos bilaterales tonales no encontraron
respuesta, tampoco en logoaudiometria y se hallé
disminuido el timpanograma, confirmandose la
anacusia bilateral que descart6 la posibilidad del
implante coclear (Figura 10).

En mayo de 2011 una tia informa que la paciente
desarroll6 una tumoracion tiroidea aparentemente
maligna que seria intervenida.
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DISCUSION

Los resultados del manejo de patologias ocu-
lares y su prondstico se deben juzgar no solo a
corto sino a largo plazo por manifestaciones tardias
que pueden modificar conceptos. Por ello se reco-
mienda el empleo de la mejor y mas actualizada
tecnologia diagnéstica en su valoracion en largo
seguimiento. Se debera siempre investigar el origen
de las cataratas congénitas y su cirugia debe ser
muy precoz en la busqueda de mejores resultados
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Figura 10. Examenes audiométricos

visuales, que en nuestro caso fueron de 20/40 en
OD y 20/100 en Ol inmodificable por su ambliopia
y la maculopatia, con posibilidades de empeorar.

La rubéola en el primer trimestre de embara-
zo alter6 el tamafo ocular, opaco los cristalinos y
alteré el EPR macular. La penetracion del virus a
estructuras intraoculares determina una moderada
inflamacion visual y catarata (20). La sordomudez
y el retardo psicomotor dificultaron la rehabilitacion
motora y funcional (21). Curiosamente, el Ol am-
bliope tuvo menores complicaciones quirurgicas,
mejor EPR y ERG.

La familia y la paciente solicitaron el implante
posterior del LIO secundario en ambos ojos, solicitud
que no fue aceptada por las alteraciones oculares
pre y postoperatorias presentes en los segmentos
anterior y posterior de ambos ojos y el temor de
complicaciones en ojos microftalmicos (22-24), en
una sordomuda, entre otras alteraciones sistémicas

38

presentes (14,15). Es cierto que se es responsable
por lo que se deja de hacer (omisién) pero también
por lo que se hace (accién) y sus consecuencias
en los afios de supervivencia. Ademas, dentro de
los adagios populares vale recordar que “lo mejor
es enemigo de lo bueno”. El seguimiento debe
continuar y estar atento a su evolucién futura en
que los ojos son unos mas de los 6rganos afectados
(4-6). Enla prevencion, desde el pasado (12) se han
mencionado los titulos virales prematrimoniales y
prenatales, cultivos de nasofaringeas y del crista-
lino y titulos de anticuerpos en la madre y el nifo
(12). En conclusion, se resalta la importancia del
tratamiento precoz de las cataratas congénitas, su
rehabilitacion a lo largo de la vida y el apoyo ulte-
rior permanente con manejo multidisciplinario que
requieren los pacientes afectados, no solamente
por parte de su familia, sino de Instituciones esta-
tales o privadas para intentar obtener resultados
satisfactorios que permitan su reincorporacion a
la comunidad.
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