SÍNDROME DE AXENFELD-RIEGER

Es una enfermedad iridocorneal rara, cuya importancia radica en su asociación con glaucoma congénito.

Es progresiva, de herencia autosómica dominante que afecta el segmento anterior del ojo, así como estructuras no oculares.  Las alteraciones oculares consisten en anomalías periféricas de la córnea, el ángulo de la cámara anterior y el iris, normalmente bilaterales, aunque no siempre simétricas:

· Anomalías en el iris: hipoplasia del estroma anterior del iris, corectopia, policoria por dehiscencia en las zonas de atrofia iridiana, inserción anterior del iris.

· Línea de Schwalbe prominente desplazada en sentido anterior, que se visualiza generalmente en todos los cuadrantes.  Puede ser un hallazgo aislado sin las demás características del síndrome, generalmente en la periferia temporal.

· Adherencias iridocorneales en el ángulo de la cÁmara anterior desde el estroma del iris periférico hasta lka línea de Schwalbe prominente.

· Ectropión uveal congénito.

· Glaucoma asociado; es el problema ocular más serio.  Frecuentemente bilateral, se encuentra presente en el 50% de los casos, a veces desde el nacimiento.  Se manifiesta más a menudo en la infancia o en la adolescenci9a en forma de glaucoma juvenil.

Son posibles otros trastornos oculares:  catarata, degeneración macular, hipoplasia del nervio óptico, desprendimiento de retina, hipermetropía.

Las manifestaciones sistémicas desempeñan un papel importante en el diagnóstico del síndrome como prevención de las complicaciones oculares:

· Anomalías faciales: hipoplasia maxilar y mandibular, aplanamiento de la base de la nariz, hipertelorismo.

· Anomalías dentarias: microdontia, anodontia, oligodontia (predominantes en los incisivos superiores).

· Anomalías umbilicales:  Piel perjumbilical redundante.

· Anomalías óseas y articulares.

· Anomalías cardíacas.

· Hipospadias en varones.

· Anomalías del SNC: hipoacusia, hidrocefalia, calcificaciones y retardo mental leve.

