
































| Opacidad corneal progresiva, generalmente evidente en los primeros afios uc vida, estromal cou apariencia de
vidrio despulido, en ocasiones de mayor densidad a nivel periférico, se pueden observar cambios epiteliales y
:ndoteliales a la exploracion con lampara de hendidura. Papiledema y paralisis abductora en asociacion con
hidrocefalia, con desarrollo de atrofia dptica. Tortuosidad vascular de la retina, signos leves de degeneracion de la
retina ocasionalmente y una respuesta en el ERG normal por lo general. En algunos pacientes se refiere glaucoma y
en un caso se reportaron quistes iridociliares. Se ha reportado disminucién de la opacidad corneal posterior a

transplante de médula 6sea.
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Gpacruau wmneal en algunos casos, pudiendo vuscivarse a simple vista o unicamen.e wwn ldmpara de hendidura,

retinopatia Pigrnenlan'a y papiledema, incluso en ausencia de incremento en la presion intracaneana o hidrocefalia.
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No se encontraron.
El 4cido hialurénico se encuentra presente en la red trabecular y esta involucrado en la patofisiologia del flujo de

salida del humor acuoso. ™% '8

Figura 1: Opacidad comeal en el Sindrome de Hurler

Figura 2 Figura 3

Figura 2 A y B: Biomicroscopia por ultasonido del iris de paciente con Sindrome de Scheie. Quistes iridociliares
maltiples en la parte posterior del iris de ambos ojos. '

Figura 3 A y B: Biomicroscopia por ultrasonido del iris de paciente con Sindrome de Maroteaux-Lamy. Quistes
iridociliares maltiples en la parte posterior del iris de ambos 0jos. 16
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