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E XISTEN uNos, ~00 casos de síndron1e de Marfan ~ublicados .en la li
teratura medica, pero solan1ente en algunas ocasiones se hizo el es

tudio postinorte111 y inuy pocas veces se incluyó el estudio histológico 
de los globos oculares. Conocen1os dos publicaciones con estudio histo
lógico cuidadoso y con1pleto de los ojos, por Theoba1d1 3 y por Reeh y 
Lehn1an°. 

El estudio del síndron1e que nos ocupa ha sido llevado a cabo por 
diversos autores, desde 1896, fecha en que Marfan lo describió por pri
n1era vez. En México se ha estudiado especialn1ente desde el punto de 
vista clínicoi 2 5 G 1 s 10 11 12 

- ,,,,,, ''. 
En el presente trabajo nos va rnos a ocupar del estudio histológico 

del globo ocular derecho enucleado en el transcurso de la autopsia de 
un caso de síndrome ele Marfan. El estudio postinorten1 fué realizado 
en el Deparh1n1ento de Anaton1ía Patológica de la Escuela de Medicina 
de la Universidad Autónon1a de San Luis Potosí, S. L. P. (Autopsia No. 
516) . Se dispone además de un estudio clínico detallado. Las alteracio
nes cardiovascnlares serán objeto de otra publicación actualn1ente en 
vías de preparación 14 . 

PRESENTACIÓN DEL CASO 

~1ujer de 37 afios de edad con deforn1aciones óseas ( xifosis y aracno
clactilia), ectopia lentis y aneurisn1a disecante de la aorta. 

* 

** 

Del Departamento de Histología, Facultad de Medicina, Universidad Nacional 
Autónoma de México. 
Del Departamento de Anatomía Patológica d e la Escuela d e Medicina y Hos
pital Central, San Luis Potosí, S. L. P. 
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Se enucleó el globo ocular derecho al hacer la autopsia . Sus diáme
tros anteroposterior, horizontal y vertical medían 22, 23,5 y 24 mm .. 
respectivamente. La córnea era opaca y no permitía ver la pupila. Al 
abrir el ojo siguiendo un plano horizontal se vió el cristalino opaco, pe
queño, deformado y desplazado a la parte posterior del vítreo, donde se 
encontraba firmemente adherido (Fig. 1) . El humor vítreo era trans
parente y estaba ligeramente reblandecido. 

Se hicieron cortes en parafina de 8 micras de espesor, los cuales se 
tiñeron con h ematoxilina y eosina y empleando varias técnicas especiales: 
ácido peryódico de Echiff, Verhoeff p ara fibras elásticas, \Vilder para 
retículo y los tricrómicos de Mas son y Ga llego . 

Algunos cortes de los más representativos se prestaron al Dr. Her
rnan M. Burian, de la Universidad de Iowa, E. U . A., para que hiciera 
un análisis de las estructuras histológicas del aparato de filtración. El 
resultado de sus estudios ya h a sido pub1icado3 . Además el caso ha sido 
dado a conocer por los autores en una revisión general de material ocular 
obtenido en autopsia4

. 

ESTUDIO HISTOLÓGICO DETALLADO DEL GLOBO OCULAR DERECHO: 

Las capas superficiales del epitelio de la córnea están descamadas y 
existe moderado edema intracelular en la capa basal. El iris es delgado, 
no presenta colla rete y su superficie anterior es lisa, sin criptas ( Fig. 2 ). 
El músculo esfínter está bien desarrollado (F'ig. 2). E l músculo dilatador 
también se ve bien constituído (Fig. 3, flechas). Hay una delgada mem
brana de tejido conjuntivo que se extiende a través del orificio pupilar 
(Fig. 2, fl echa ) . El ap;nato de filtración presenta alteraciones notables 
que han sido estudiadas por Bu.rían y Allen3 , por lo cual tomamos de 
dichos autores los elatos más importantes que son los siguientes : 

No hay conexión reconocible entre las trabéculas del aparato trabe
cular y las fibras circulares del m úsenlo ciliar, lo cual es anormal en el 
ángulo de la cámara anterior humana . 

E l músculo ciliar está pobremente desarrollado, especialmente las 
fibras radiales y circulares. 

Siguiendo las fibras trabeculares se observa que sobrepasan el es
polón escleral internamente y no se asocian a sus fibras. Con excepción 
de las 3 ó 4 capas D1élS internas del apara to trabecuiar, el ordenamiento 
de las fibras t 'S muy poco común. Se pued en identificar fibras que co
rresponden al grupo trabecula r corneoesc1eral, p ero no toman el curso 
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acostum,brado y su inserción corneana es más externa de lo normal. No 
es posible hallar una estructura que pudiera corresponder al anillo de 
Schwalbe y la zona del canal de Schlemm está muy alterada. No existe 
un canal de Schlemm verdadero y en su lugar se ven varios canalículos 
con una o varias hileras de células endoteliales, situados la mayoría en 
una bifurcación de las fibras del espolón escleral ( Figs. 4, A y 6, B). 

l'v1as allá del espolón escleral, ya dentro de la esclerótica, hay algunos 
canales que probablemente corresponden a este sistema pero que no son 
normales en el ojo humano. 

En muchos de los cortes estudiados hay claras indicaciones de la 
formación d e fibras pectíneas y espacios de Fontana. Consisten en tejido 
iridiano condensado que en unos cortes termina libremente en la cámara 
anterior, apuntando hacia el trabeculurn ( Fig. 4, B) y en otros llega a 
unirse al trabeculum (Fig. 5, A). Hacia el lado del cuerpo ci1 iar hay un 
tejido más laxo en el cual llegan a constiturse pequeños espacios, los 
cuales pueden interpretarse como espacios de Fontana (Figs. 4, C y 5, 
B). 

E l cuerpo ciliar está imperfectamente dcsarro11ado (Fig. 7), cspe-· 
cialmente su tercio anterior (corona ciliaris o pm·s plicata ), que se nota 
aplanado, por lo cnal se distingue poco ele la 7'lars /Jlana. Los procesos 
ciliares son pequeños y esbín en reducido número. Las fibias de la zónula, 
que se estudiaron en cortes tangenciales, están rotas, son escasas, muy 
delgadas y se tiñen pálidamente. La coroides es delgada y presenta esca
~as células inflamatorias (Figs . 8 y 9). El epitelio pigmentado de la 
retina se ve alterado en extensas zonas. Sus células son cuboides bajas o 
mas bien planas y contienen escaso pign1ento m elánico (Figs. 8 y 10, 
flechas). Hay numerosos cuerpos coloides en la membrana de Bruch, al
gunos calcificados ( Fig. 11). En la parte posterior de la coroides, junto 
a] nervio óptico, existe una pequeña placa de osificación. 

La retina muestra alteraciones muy avanzadas . La capa de conos y 
bastones falta por completo . Hay zonas de fusión coriorretiniana y mi
gración a la retina sensorial de granulaciones de pigmento melánico de 
origen uveal y procedentes también del epitelio pigmentado de la re
tina (Fig. 9). La capa nuclear externa apenas está esbozada, habiendo 

escaso número de núcleos irregularmente distribuídos. Las células gan

glionares también esté1n muy disrninuídas en número en la mitad pos
terior de la retin::i y prácticamente ausentes en su mitad anterior. La 
capa de fibras nerviosas csh-1 adeJgazada v muestra gliosis moderada 

'--' ,, '-" 
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( Figs . 8, 9, 10 y 11 ) . Algunas arteriolas retinianas presentan la pared 
engrosada y hialinizada. La excavación fisiológica de la papila óptica está 
un poco exagerada y se ve parciahnente ocupada por tejido conjuntivo 
1axo (Fig. 12 ) . El nervio óptico muestra atrofia y gliosis (Fig. 13). 

En el cristalino se aprecian alteraciones degenerativas muy avanza
das que consisten en hinchazón y fragmentación de las fibras y grandes 
depósitos de calcio en ]a corteza y núcleo. La cápsula presenta nume
rosos pliegues y se nota adelgazada ( Fig. 14) . 

DISCUSIÓN 

Los hallazgos histopatológicos en este caso coinciden en muchos as
pectos con los señalados por otros autores9, 12 . Estarnos de acuerdo con 
Burian y Al1en3 en su interpretación de las alteraciones del aparato de 
filtración, pues la presencia de ligamentos pectíneos y espacios de Fon
tana, aunque solamente esbozados, como se han descrito aquí, la falta de 
un canal de Schlemm bien constituído y la deficiente formación de la 
zona trabecnlar esclerocorneana recuerdan la estructura histológica que se 
encuentra en algunos vertebrados, especialmente el perro. 

Llaman la atención en nuestro caso las alteraciones retinianas tan 
avanzadas, quizás secundarias a lesiones de la membrana de Bruch que 
como sabem,os está constituída por una lámina elástica externa de origen 
conjuntivo y una lámina cuticular interna, secretada probablemente por 
el epitelio pigmentado de la retina . Pensamos en esta posibilidad por la 
presencia ele cuerpos coloides en dicha membrana y las alteraciones del 
epitelio pigmentado de la retina, así como la migración de pigmento 
melánico, tanto uveal como retiniano, a la retina sensorial. Estas altera
ciones justifican estudios más detallados, empleando métodos histoquí
micos, que nos permitan dilucidar su naturaleza. Con esta idea ya esta
mos llevando a cabo una investigación complementaria con la colabora
ción del Dr. Niiguel Guerrero *. 

En oposición a los señalado por otros autores, nosotros encontramos 
el músculo dilatador de la pupila aparentemente bien desarrollado. 

La luxación del cristalino es una de las alteraciones fundamentales 
para integrar el síndrome de Marfan. Se atribuye a debilitamiento y rup
tura de las fibras de la zónula que forman el aparato suspensor del cris-

* Investigador encargado ·de la Sección de Histoquímica del Laboratorio de Anato
mía Patológica del Instituto Nacional de Cardiología. 
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talino. En nuestro material se pudo confinnar en forma clara esta altera
ción, sobre todo en cortes tangenciales del segmento anterior. 

En general todas las estructuras de tejido conjuntivo se encontraron 
deficientemente desarrolladas o francamente anorn1ales, en especial el iris, 
cuerpo ciliar y coroides, el aparato de filtración, la zónula y la n1en1brana 
de Bruch, lo cual apoya la idea generalmenite aceptada de que el síndro
n1e de Marfan es el resultado de una alteración del desarrollo de las es
tructuras n1:esodérmicas. 

RESUl\fEN 

Se presenta el estudio histológico del globo ocular derecho obtenido 
en la autopsia de un caso de síndro1ne de Marfan. Las alteraciones prin
cipales consisten en ausencia del collarete y las criptas del iris, presencia 
de una delgada men1brana pupilar, configuración anormal del aparato 
de filtración, atrofia del cuerpo ciliar y sus procesos, ruptura de las fi
bras de la zónula, luxación del cristalino, atrofia avanzada de la retina 
con m.igración de pigmento melánico a la retina sensorial y atrofia y glio
sis del nervio óptico. 

Se hace énfasis en que las estructuras conjuntivas fueron las mas 
afectadas, puesto que las ~esiones retinianas aparentemente fueron secun
darias, confirn1ándose así ~a idea aceptada por la mayoría de que este sín
drome se debe a -alteraciones del desa:rrollo de las esitucturas n1:esodénnicas. 

SuMMARY 

The histologic study of the right eyeball obtained at the autopsy of 
a case of l\1arf.an's syndrome is presented. The principal patho1ogícal fin
dings were absence of the collarette and crypts· of the iris; presence of a 
thin pupillary memhrane; abnormal development of the filtratíon appara
tus; atrophy of the ciliary bo<ly and its processes; thinning and rupture of 
the zonu]e fibers; djs:location of the lens into the v~treous cha1nber; dru
sen on Bruch's n1embrane; changes in the retina} pigm:ent epithelíum; 
advanced atrophy of the retina wíth migtation of both retinal and uveal 
m:elanin granules into the sensory retina; and atrophy and glios.is of the 
optic nerve. 

T11e dilator muscle of the iris was found well developed. 
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The authors agree with Burian and Allen3 who believe that the 
filtratian apparatus in l\r1arfan's syndrome has a clase resemblance with 
the filtraban apparatus af lower vertebrales, in particular the <lag. 

Emphasis is placed on the fact that the structures of connective tissue 
origin were the mast affected. This abservation supparts the idea gene
rally accepted that Marfan's syndrome is essentially a developmental 
alteration of mesadermal structures . In the authors' apinion the retín.al 
changes found were secondary to lesians of Bruch' s membrane and of 
the retina} pigment epithelium,. 

The cardiovascular lesions tagether with a clinopathological discussion 
will be published elsewhere14 • A more detailed histachemical study is 
under way. 

El trabajo técnico fué realizado por la Sra. Angeles B. de De Buen y en la ela
boración de las fotografías obtuvimos la valiosa ayuda del Sr. Guillermo Wusterhaus, 
del Departamento de fotografía de la Facultad de Medicina de la U .N .A.M . 
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Fig. l . Fotografía macroscop1ca del globo ocular derecho en la cual 
5e ve el cristalino, pequeño y calcificado, desplazado hacia el vítreo. 

La córnea es tá a la izquierda . 

Fig. 2 . lVIicrofotografía a pequeño amnento del iris. Nótese la ausencia 
de collarete de criptas, el músculo con strictor bien desarrollado v la m em 

brana pupilar ( flecha) . 

~ig. 3. l\!icrofot?_grafía a m ediano aumento del iris donde se apre
cia el musculo ci1latador bien desarrollado ( flechas). Abajo se ve 

el epitelio pigmentado. 
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Fig. 4. ~ifí crototogrnfía del ángulo de la cámara anterior. Se ven 
vario" canalículos en el luga r donde normalmente se localiza el ca
nal de Schlernm, ,\ . Tc;ic1o iridiano co:~ c1cn-::do a·rn:1 ·:anclo bc:a el 

' . 
trabcculum, B. P cquefio espacio de Vnntana , C. 

Fig. ). Condensación de tejido írid,ano que llega hasta el trabecu
Jum, A, formando un pcqueifo ligamento pectíneo, el cual limita 

un esp::icio de Fontana, B. 
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Fig. 6. Cnnalículo tapizado por endotelio, A. Esta es tructura se 
encontró en lugar del canal de Schlernm. 

Fig. 7 . Esta microfotografía a pequeftJ aumento ilmtra el aplana
miento del cuerpo ciliar y el número csca:;o y pequeüo tamaüo de 

los procesos ciliares. 
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Fig. 8. Ahajo se w · la coroidc:::s adelgazada. El epitelio pigmentado 
ele la rebns ( fl echas) muestra las et-lulas aplanadas y con escaso 
pigmento melánico. En la retina sensorial se pued e apreciar la 
ausencia completa d e cernos y bastones, la capa nuclear externa casi 
desaparecida y la falta de células ganglionares. El campo fotografia-

do corresponde a la porción posterior de la retina . 

Fig. 9 . Nótese la n11gr::J c10n d el pigm ento mehínico a la retina sen
sorial. E l espacio vndo que queda en trc b s capas de 1a re tina sen 
soria} y el epitelio pigmentado de la retina que recubre Li coroides 

es artific ial. 
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Fig. 1 O. Microfotogratía a gran aumento de las capa~ exter
nas de la retina. Se ve el epitelo pigmentado de la retina al
terado, con las células casi planas y con escasas granulaciones 
de melanina (flechas). Además se aprecia la ausencia total 
de conos y bastones y un acúmulo de melanina, IV1, en la 
parte más externa de la retma sensorial. En la parte inferior 

se encuentra la coroides. 
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F ig. 11 . Cuerpo col01de calciticado en la membrana de Bruch. Tam
bién se ve la atrofia avanzada de la retina. Aquí corresponde a su 

porción periférica. 

Fig. 12. Llenando la excav;-ición fisiológica de la papila óptica, que 
está algo exagerada, hay un tejido conjuntivo muy laxo. 

387 
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Fig. 13. En esta microfotografía a pequeño aumento de la 
porción postcri :n de] globo ocular se aprecia la atrofia y 

gliosis del nervio óptico. 
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Fig. 14. j\,1icrnfotogrn.f ia a ptqucüo aumento del cristalino . Arriba 
queda su supcrf:cie anterior. Nótese el adelgazamiento y plcgmnien
to de la cápsula ( flecha'>) y las avanzadas alteraciones degenerativas 
de las fibras así como los grandes depósitos de calcio, que se ven 
h nrianclo un<1 masa negra a la derecha v en menor cantidad por 

debajo de la cápsula. 
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