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Resumen 

Introducción: la aniridia es una enfermedad rara, congénita y hereditaria que 

afecta a la totalidad del desarrollo ocular, destacando la hipoplasia de iris como 

signo más llamativo, pero lleva asociada distintas complicaciones como ojo 

seco, catarata congénita, glaucoma, hipoplasia foveal y afectación del nervio 

óptico; además de poder estar relacionada con síndromes sistémicos. 

Objetivos: realizar una búsqueda bibliográfica sobre la relación ojo seco y 

aniridia, conocer la severidad de los síntomas de ojo seco en los pacientes de 

aniridia españoles y realizar una guía de cuidados. 

Metodología: fase I: revisión de artículos científicos consultando las bases de 

datos de Teseo, Google académico, Pubmed, ScienceDirect y la biblioteca de 

la Universidad de Valladolid. Se escogieron solo los que relacionaban ojo seo y 

aniridia. Fase II: estudio observacional descriptivo transversal. 

Resultados: fase I: se seleccionaron 4 artículos. Respecto a los diseños de los 

artículos científicos localizados hubo un estudio descriptivo de series de casos, 

un estudio descriptivo observacional longitudinal, un estudio descriptivo 

observacional transversal y un estudio de casos y controles. Fase II: se utilizó 

el cuestionario ocular sufarce disease index (OSDI). De los 23 encuestados, el 

91,3% padecían síntomas severos de ojo seco. 

Conclusiones: la posible causa del ojo seco en la aniridia es la disminución de 

la calidad de la lágrima por la disfunción de las glándulas de meibomio y por la 

disminución de las células caliciformes conjuntivales. La sintomatología de los 

pacientes encuestados es percibida como severa. Se realizó además una guía 

de cuidados para estos pacientes. 



 

II 

 

ÍNDICE 

1. INTRODUCCIÓN Y JUSTIFICACIÓN ............................................................ 3 

2. OBJETIVOS ................................................................................................... 5 

3. MARCO TEÓRICO ......................................................................................... 6 

3.1. Qué es la aniridia congénita .................................................................... 6 

3.2. Superficie ocular y nicho limbar ............................................................... 7 

3.3. Síndrome de insuficiencia limbar y queratopatía asociada a la aniridia ... 9 

3.4. Ojo seco ................................................................................................. 10 

4. MARCO METODOLÓGICO ......................................................................... 12 

4.1. Fase I:  revisión bibliográfica del tema seleccionado ............................. 12 

4.1.1. Métodos de análisis de datos .......................................................... 12 

4.1.2. Criterios de inclusión/exclusión ....................................................... 12 

4.1.3. Estrategia de búsqueda .................................................................. 12 

4.1.4. Resultados ...................................................................................... 13 

4.2. Fase II: cuestionario para conocer la severidad de la sintomatología de 

ojo seco en pacientes con aniridia ................................................................ 19 

4.2.1. Tipo de estudio ................................................................................ 19 

4.2.2. Población a estudiar ........................................................................ 19 

4.2.3. Criterios de inclusión y exclusión .................................................... 19 

4.2.4. Recursos utilizados ......................................................................... 19 

4.2.5. Recogida de datos .......................................................................... 19 

4.2.6. Cronograma de trabajo ................................................................... 21 

4.2.7. Análisis de los datos ........................................................................ 21 

5. RESULTADOS ............................................................................................. 22 

5.1. Participación .......................................................................................... 22 

5.2. Cuestionario sociodemográfico .............................................................. 22 

5.3. Cuestionario OSDI ................................................................................. 23 

6. DISCUSIÓN ................................................................................................. 24 

7. CONCLUSIONES ......................................................................................... 26 

8. BIBLIOGRAFÍA ............................................................................................ 27 

 



 

3 

 

1. INTRODUCCIÓN Y JUSTIFICACIÓN 

 Las enfermedades raras (ER) son un conjunto amplio de patologías 

heterogéneas caracterizadas por una baja prevalencia, los que supone un reto 

tanto económico como social para el sistema de bienestar tal y como lo 

conocemos hoy en día en los países desarrollados, debido a la tendencia en la 

mayoría de los casos a la cronicidad e invalidez (1,2).  

 Una enfermedad es considerada rara en Europa si afecta a 5 de cada 

10000 habitantes, mientras que en estados unidos las enfermedades raras son 

aquellas que afectan a menos de 1 persona por cada 1250 habitantes. En 

Europa, las enfermedades raras afectan ya a 30 millones de personas. La 

prevalencia en adultos es mayor que en niños debido a que en líneas 

generales la mortalidad es mucho más alta en este último grupo (3-5). 

 El grado de discapacidad producido en la mayoría de las enfermedades 

raras afecta a todas las esferas de la vida de estos enfermos (física, social, 

psicológica, espiritual…), suponiendo una disminución significativa de su 

calidad de vida (6), entendiendo la misma como “la percepción del individuo 

sobre el lugar que ocupa en el entorno cultural y en el sistema de valores en 

que vive, en relación con sus objetivos, expectativas, criterios y 

preocupaciones” (7). 

 El diagnóstico de las enfermedades raras, además, suele ser tardío lo 

que lleva a retrasar su tratamiento, en el caso de que exista, y son los propios 

enfermos o sus familias tienen que aportar sus bienes para poder subsanar 

estos gastos médicos (8). En ocasiones, los fármacos para su tratamiento no 

son desarrollados por la industria farmacéutica, por no ser rentables al estar 

solamente destinados a enfermedades de muy baja prevalencia y no poder 

recuperar la inversión realizada; estos son los denominados medicamentos 

huérfanos (9). 

 Dentro de las enfermedades raras, se encuentran las enfermedades 

oculares raras, las cuales pueden llegar a producir desde incomodidad, 

dificultad para realizar actividades instrumentales de la vida diaria, hasta la 

pérdida parcial o total de visión.  
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 La aniridia se encuadra en las enfermedades oculares raras, y afecta a 

un sector muy reducido de la población, en concreto se estima que la padecen 

en España unas 600 personas. Su característica más notoria es la hipoplasia 

de iris, pero afecta a numerosas estructuras del ojo, entre ellas la superficie 

ocular, produciendo sequedad ocular y queratitis. Las causas del ojo seco en la 

aniridia están poco estudiadas, a pesar de su alta prevalencia (10-12). 

El objetivo de enfermería es proporcionar los cuidados adecuados a estos 

pacientes, sabiendo la dificultad que supone debido a que la severidad en 

ocasiones no va acompañada del malestar manifestado (13), así que con este 

estudio se pretende conocer la severidad de los síntomas de ojo seco en los 

pacientes afectados de aniridia españoles.  
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2. OBJETIVOS 

OBJETIVO PRINCIPAL 

Realizar una búsqueda bibliográfica acerca de la relación entre la aniridia y el 

ojo seco, los tratamientos sugeridos, los resultados obtenidos con esos 

tratamientos y sobre los cuidados oculares en este tipo de pacientes 

OBJETIVOS ESPECÍFICOS 

Determinar el grado de disconfort de los pacientes con aniridia que sufren de 

ojo seco. 

Realizar una guía de cuidados para pacientes afectados con aniridia congénita. 

 

. 
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3. MARCO TEÓRICO 

3.1. Qué es la aniridia congénita 

La aniridia congénita es una enfermedad panocular, cuyo signo más visible es 

la hipoplasia de iris, pero lleva asociado diversas afectaciones en córnea, 

cristalino, cámara anterior, retina y nervio óptico (14,15). 

En España se estima que alrededor de 3 millones de personas padecen una 

enfermedad poco frecuente; dentro de ellas se encuentra la aniridia, cuyo 

último dato de prevalencia en este país es de 0,004 afectados por cada 10000 

habitantes (16). 

Esta patología está producida por la mutación del gen PAX 6 localizado en el 

brazo corto del cromosoma 11p13 (17,18), implicados en la formación de las 

estructuras oculares. La aniridia se presenta de forma aislada o en asociación a 

síndromes sistémicos como son (19): 

- Síndrome de WARG: el acrónimo se relaciona con las alteraciones 

ocurridas en este síndrome: W (tumor de Wilms), A (aniridia), R (retraso 

mental) y G (malformaciones genitales). 

- Síndrome de Gillespie: se agrupan aniridia, ataxia y retraso mental 

- Síndrome de Riege tipo I: presentan malformaciones en el segmento 

anterior del ojo y pueden asociarse alteraciones sistémicas. 

- Síndrome de Peters: se asocia a malformaciones anteriores, incluida 

opacidad corneal. 

La alteración de las diferentes estructuras visuales, como es la hipoplasia del 

iris que da nombre a la enfermedad, la hipoplasia foveal y/o del nervio óptico y 

el síndrome de insuficiencia limbar, deriva en distintas complicaciones tales 

como glaucoma, a lo que se suma el desarrollo de cataratas en una edad 

temprana, mayor posibilidad de su subluxación y miopía en un alto porcentaje 

además de ambliopía. Este conjunto de defectos y complicaciones terminar por 

producir una disminución importante de la agudeza visual. Así mismo, no solo 

esta disminución de la agudeza visual afecta a la calidad de vida de estos 

pacientes, sino que suceden una serie de cambios en la superficie ocular las 

cuales dan lugar al síndrome de ojo seco  y a erosiones corneales que causan 

incomodidad, molestia o dolor. El impacto de esta sintomatología es tal, que 
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finalmente los pacientes se someten a un trasplante corneal (ya sea de células 

limbares o de membrana amniótica) para intentar recuperar la parte de la visión 

perdida y mejorar su sintomatología. 

3.2. Superficie ocular y nicho limbar 

La superficie ocular es una unidad anatómica formada por la córnea, el limbo 

esclerocorneal y la conjuntiva bulbar y tarsal, todas ellas conectadas de forma 

continua por un epitelio escamoso no queratinizado que permite la protección 

de las estructuras oculares y mantener  la integridad corneal, participando en la 

visión. 

Así mismo, se describe también la unidad funcional lacrimal (LFU) que 

comprende además de la superficie ocular, el conjunto de las glándulas 

lacrimales (accesorias y principales), las glándulas de meibomio y los arcos 

reflejos que los interconectan (V y VII par craneal) (20). La LFU está controlada 

por la inervación de la superficie ocular, ya que la estimulación inconsciente de 

la córnea hace que se estimule la secreción de la película lacrimal en cantidad 

y calidad adecuada, permitiendo la protección del epitelio de la superficie ocular 

y el mantenimiento de su homeostasis (21,22). Esta película lacrimal se 

caracteriza por estar formada por 3 capas: mucosa, acuosa y lipídica (23-26). 

- La córnea es una estructura hidrófoba, por lo que para cambiar este 

estado y que la película lacrimal se adhiera a ésta, se secreta mucina. 

La capa mucinosa es la capa más interna, en contacto íntimo con el 

epitelio corneoconjuntival y está secretada por las células caliciformes 

que se encuentran esparcidas por la conjuntiva bulbar y tarsal. En 

definitiva, esta capa mucosa actúa como tensioactivo permitiendo dar 

estabilidad a la película lacrimal.  

- La fase acuosa, junto con la mucosa, constituyen el 99,78% de la 

película lacrimal. Esta porción es secretada por la glándula lacrimal 

principal  y las glándulas lacrimales accesorias (Krause y Wolfring) y su 

función es proporcionar hidratación, nutrición y oxígeno a la córnea, 

mantener la osmolaridad de la película lacrimal y defensa ante los 

agentes externos por su composición en neuropéptidos, factores de 

crecimiento, inmnoglobulinas, proteasas y péptidos antimicrobianos 

(como la lisozima o la lactoferrina) (27). 
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Pese a que de forma clásica se explica ambas capas por separado,  se 

propone como una única capa continua de glucocálix acuomucoso en el 

que el gradiente de mucina disminuye a medida que se acerca a la capa 

lipídica (28). 

- Finalmente, en la zona más externa se encuentra la capa lipídica. Esta 

parte está segregada por las glándulas de meibomio situadas en el 

borde palpebral y las glándulas accesorias de Zeis y Moll. La función 

principal de esta capa es disminuir la evaporación de las capas 

anteriores, contribuir a la estabilidad vertical de la lágrima evitando su 

derrame y lubricar la parte interna del párpado durante el parpadeo. 

La estabilidad de la lágrima no solamente depende de su composición, sino 

que ésta se mantiene anclada al epitelio corneo-conjuntival gracias a las 

microvellosidades que se proyectan del mismo, además es necesario que la 

lágrima se distribuya de forma uniforme en la superficie ocular y esto se 

consigue mediante el parpadeo (26,29). 

 

Igualmente, es necesaria la regeneración de los epitelios corneo conjuntivales 

para el correcto mantenimiento de la superficie ocular. Pese a que ambos 

epitelios son continuados, su regeneración se produce en distintos lugares de 

la superficie ocular y sus perfiles de expresión genética son diferentes (30)(30);   

las células madre de la conjuntiva para la repitelización se encuentran 

repartidas en la región bulbar, el fórnix y la unión mucocutánea (31,32), 

mientras que las células epiteliales de la córnea se regeneran gracias al limbo 

esclerocorneal. 

 

 El limbo esclerocorneal es una zona anatómica de la superficie ocular de 

1,2 mm de grosor, que sirve como transición entre los epitelios de la conjuntiva 

bulbar y corneal y que contiene el nicho de células madre corneales. En él se 

encuentran unas estructuras esenciales llamadas empalizadas de Vogt, siendo 

unas crestas fibrovasculares en las que se haya el nicho de las células madre 

del epitelio corneal. 

Estos nichos están formados por invaginaciones del epitelio limbar hacia el 

estroma limbar, conformando las criptas limbares, siendo más numerosas en la 

parte superior e inferior del limbo (33,34). 
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El área limbar es una zona especializada que permite la regeneración y 

reparación del epitelio corneal, hace de barrera de modo que la conjuntiva no 

pueda crecer hacia la córnea y contiene melanocitos que impiden el daño por la 

luz ultravioleta del nicho limbar (35,36). 

Histológicamente se pueden distinguir 3 capas: 

La más superficial es el epitelio limbar que se encuentra situado entre los 

epitelios corneal y conjuntival en el cual se encuentran células en diferente 

estado de diferenciación (cuanta más superficialidad, más diferenciación). En 

su parte más basal se encuentran las células madre corneales (37). Esta capa 

se soporta en la membrana basal, formada por colágeno, glicoproteínas y 

proteoglicanos, a la que se ancla el epitelio y participa en el microambiente 

necesario para el desarrollo de las células indiferenciadas (38). 

El estroma limbar es la capa más interna constituida por tejido conectivo, 

fibroblatos y matriz extracelular, está invervado y vascularizado y participa en la 

actividad celular del nicho limbar (33,36). 

 

3.3. Síndrome de insuficiencia limbar y queratopatía asociada a la 

aniridia 

El síndrome de insuficiencia limbar es la incapacidad de las células madre 

limbares para regenerar el epitelio corneal y de mantener la función de barrera 

anteriormente comentada, por pérdida parcial o total de las mismas o por una 

alteración del microambiente del nicho limbar (31).  

Como consecuencia de ello, surge la conjuntivalización de la córnea o pannus 

por la incapacidad del limbo de mantener el fenotipo corneal del epitelio 

perdiendo la transparencia, neovascularización corneal que invade la córnea 

impidiendo la visión; destrucción de la membrana basal, inflamación estromal y 

defectos epiteliales, como ulceraciones y cicatrices dando lugar a una 

superficie corneal irregular (39-41). La recurrencia de las erosiones corneales 

produce dolor, fotofobia y una disminución importante de la agudeza visual 

(42,43). 

Etiológicamente, las causas del síndrome de insuficiencia limbar se pueden 

clasificar en primarias (hereditarias), en las que se incluye la aniridia congénita, 

displasias ectodérmicas, disqueratosis congénita o queratitis asociadas a 
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déficits endocrinos; o secundarias a quemaduras oculares, uso abusivo de 

lentes de contacto, cirugías que implican a la región limbar, radiación ionizante, 

secuelas de infecciones, entre otras (44,45). 

El síndrome de insuficiencia limbar puede darse de forma sectorial o parcial o 

total de acuerdo con la superficie afectada (31). 

En el caso de la aniridia, existe una ausencia de las empalizadas de Vogt en 

los 360 grados del limbo esclerocorneal (46,47) lo que indica la ausencia 

primaria de células madre limbocorneales. Sumado a ello, la modificación del 

microambiente estromal impide dejar que las células crezcan y se diferencien, 

provocando finalmente una queratopatía asociada a la aniridia.  

3.4. Ojo seco  

El ojo seco es “una enfermedad multifactorial de la lágrima y de la superficie 

ocular que provoca síntomas de discomfort, alteración visual e inestabilidad de 

la película lacrimal con daño potencial de la superficie ocular. Esto se 

acompaña de un aumento de la osmolaridad de la lágrima y de inflamación de 

la superficie ocular” (48). Los pacientes afectados de ojo seco pueden 

presentar signos y síntomas como irritación ocular, sensación de cuerpo 

extraño, ardor, prurito o pesadez de párpados. Estas sensaciones dependen en 

gran medida de la severidad del cuadro clínico, e incluso algunos pacientes 

pueden llegar a manifestar visión borrosa o de mala calidad (26). 

Para práctica clínica el ojo seco se clasifica mediante la triple clasificación 

Madrid, que ordena el ojo seco según tres criterios (49): 

 Decálogo etiopatogénico: las causas que producen ojo seco se pueden 

dividir en 10 grupos (tabla I). En las 5 primeras están afectadas todas  

las glándulas exocrinas (lacrimal, salival, nasal, etc.) y en las 5 últimas 

se afectan las glándulas acuosas, lipídicas y mucosas del ojo; en 

ocasiones solo están perjudicadas algunas glándulas o las de un solo 

ojo. En el grupo disgenético se encuentra la aniridia, debido a la 

naturaleza embrio-fetal de los afectados. 

 De acuerdo al daño en glándulas y tejidos (clasificación “ALMEN”): la 

clasificación etiológica debe ser complementada con la evaluación de los 

tres tipos de glándulas secretoras (acuosa, mucinosa y lipídica), además 

del estudio del epitelio ocular, concretamente el corneal. Con el 
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acrónimo en inglés ALMEN, se diferencian los diferentes tipos de 

afectaciones: A deficiencia acuosa, L deficiencia lipídica, M deficiencia 

mucinosa, E deficiencia epitelial y finalmente, N deficiencias no 

relacionadas con las glándulas exocrinas. 

 De acuerdo con la severidad de los síntomas: de acuerdo a la 

exploración clínica se distinguen: grado I o síntomas leves: hay 

síntomas, pero no se observan signos con la lámpara de hendidura; 

grado II o síntomas moderados: hay síntomas con signos reversibles y 

grado III: hay síntomas de ojo seco con signos irreversibles. (Tabla II). 

Tabla I. Clasificación etiopatogénica del ojo seco.  

Afectación pan-exocrina Afectación  

1. Relacionado con la edad 

2. Hormonal 

3. Farmacológico 

4. Inmunológico 

5. Déficit nutricional 

6. Disgenético 

7. Infeccioso/inflamatorio 

8. Traumático 

9. Neurológico 

10. Tantálico 

 

Tabla II. Clasificación del ojo seco según severidad 

Grado de severidad   Signos y síntomas 

Grado I Picor, sensación de sequedad, 

fotofobia, cansancio ocular, etc. No 

signos relacionados. 

Grado II Síntomas de ojo seco. Signos 

reversibles: erosión epitelial, 

queratopatía punctata, queratopatía 

filamentosa, blefaritis marginal, etc. 

Grado II Síntomas de ojo seco. Úlceras 

corneales, neovascularización 

corneal, metaplasia escamosa, etc. 
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4. MARCO METODOLÓGICO 

4.1. Fase I: revisión bibliográfica del tema seleccionado 

Para conocer la magnitud del problema, se realizó una búsqueda bibliográfica 

sobre la relación entre la aniridia y el ojo seco 

4.1.1. Métodos de análisis de datos 

Para la realización de este trabajo se realizó una búsqueda exhaustiva en las 

bases de datos de Teseo, Google académico, Pubmed, ScienceDirect y la 

biblioteca de la Universidad de Valladolid. Se buscaron tanto artículos en inglés 

como en español utilizando las palabras “aniridia”, “dry eye” y “ojo seco” y como 

operador boleano “AND”. Así mismo se realizó una búsqueda inversa, 

analizando la bibliografía de los artículos localizados. 

4.1.2. Criterios de inclusión/exclusión 

Debido a la reducida cantidad de artículos encontrados, no hubo limitación de 

idioma o fecha de publicación. Se excluyeron aquellos artículos en los que no 

se comentara la posible relación entre la aniridia y el ojo seco. 

4.1.3. Estrategia de búsqueda 

Inicialmente, se seleccionaron los artículos según su título y resumen. 

Posteriormente, se procedió a la lectura completa de los artículos, descartando 

aquellos que no cumplieran los criterios de inclusión. De esta manera, se 

construyó la tabla que se muestra a continuación (tabla 1). 

Tabla 1. Relación de la cantidad de artículos seleccionados  

 

PUBMED 

 

Resultado 

Nº de artículos 

seleccionados 

“Aniridia” AND “dry eye” 8 5 

“Aniridia” AND “ojo seco” 0  
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SCIENCEDIRECT 

 

Resultado 

Nº de artículos 

seleccionados 

“Aniridia” AND “dry eye”  

233 

 

0 (4 artículos repetidos) 

“Aniridia” AND “ojo seco” 3 0 

BIBLIOTECA UNIVERSIDAD 

DE VALLADOLID 

Resultado Nº artículos 

seleccionados 

“Aniridia” AND “dry eye” 558 0 (1 acta de conferencia 

de la que luego se 

publicó el estudio) 

 

4.1.4. Resultados 

Una vez realizada la búsqueda bibliográfica, se obtuvo un total de 4 artículos, 1 

en español y 3 en inglés.  

 

Figura 1. Diagrama de estudios incluidos y excluidos 

De los 6 artículos que relacionan el ojo seco y la aniridia (figura 1), se 

excluyeron dos artículos por estar repetidos. En la tabla 2 se resumen las 

principales características de los estudios escogidos. 
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Tabla 2. Resumen de los artículos incluidos en la revisión. 

Autores Estudio Población Datos relevantes 

2003_Rivas, L. Descriptivo observacional 

longitudinal 

18 pacientes 

(36 ojos) 

Se evaluó la sequedad ocular en pacientes con aniridia 

antes y después de la reconstrucción de la superficie ocular 

sometidos a un tratamiento médico, a un trasplante limbal o 

a un implante de membrana amniótica. Todos los pacientes 

mostraron síntomas de ojo seco y el tratamiento con 

lágrimas artificiales mejoró el epitelio corneal y conjuntival. 

2005_Jastaneiah, S. Descriptivo observacional 

transversal 

20 pacientes 

(36 ojos) 

Se clasificaron los pacientes en función de la severidad de 

la afectación corneal, además de la realización de diferentes 

pruebas diagnósticas. El 94% de los pacientes padecían ojo 

seco y en mayor o menor medida, las pruebas diagnósticas 

aportaron resultados fuera de la normalidad. Se propuso 

que la posible causa del ojo seco en pacientes de aniridia 

fuera la mala calidad de la lágrima por disfunción de las 

glándulas de meibomio. 
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2015_Shiple,  D. Descriptivo de series de casos 99 sujetos Se reunieron las respuestas de encuestas realizadas a 

pacientes de aniridia miembros de la Aniridia Foundation 

International (AFI), obtenidas de las conferencias de los 

años 2007, 2009 y 2011. El 56% refirió padecer ojo seco y 

un 45,5%, haber sido diagnosticado de queratopatía. 

2018_Landsend, ECS. Casos y controles 35 pacientes 

con aniridia y 21 

personas sanas 

como control 

Todos los sujetos fueron sometidos a un exhaustivo examen 

de ojo seco además de proporcionar el cuestionario OSDI 

(Ocular Surface Disease Index) que indica la severidad del 

ojo seco. El estudio reveló que los pacientes con aniridia 

manifiestan mayor gravedad en los hallazgos clínicos 

relacionados con el ojo seco, en comparación con los 

sujetos sanos, y la disfunción de las glándulas de meibomio 

está relacionada con el ojo seco en la aniridia. 
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Descripción de los estudios 

Estudios descriptivos de series de casos 

En el estudio  de Shiple, D. (2015) (50) se reunieron las respuestas de 

encuestas a pacientes de aniridia miembros de  la Aniridia Foundation 

International (AFI) obtenidas de las conferencias de los años 2007, 2009 y 

2011 en las que se preguntaron. Estas encuestas fueron anónimas  y se 

incluyeron preguntas como edad de diagnóstico de aniridia, enfermedad 

corneal, tratamiento quirúrgico corneal, catarata y ojo seco (diagnosticado por 

un oftalmólogo), también se preguntó a los encuestados sobre anomalías 

oculares presentes y anteriores así como cirugías oculares. 

Se obtuvieron un total de 99 encuestas contestadas, destacando que un alto 

porcentaje reconocían padecer queratopatía, en concreto un 46% y su edad de 

comienzo fue de 20,5 años; además la edad promedio de cirugía corneal fue de 

33,5 años. 

De los 99 sujetos, 55 refirió padecer ojo seco (56%) y la edad de diagnóstico 

fue de 22 años. La edad de diagnóstico de ojo seco no fue estadísticamente 

significativa en comparación con la edad de comienzo de la queratopatía. 

Estudio descriptivo observacional longitudinal 

Rivas, L (2003) (11) estudió el ojo seco en pacientes con aniridia congénita 

mediante diversas técnicas diagnósticas antes y después de la reconstrucción 

de la superficie ocular por tratamiento médico, trasplante limbal o trasplante de 

membrana amniótica. Se estudiaron 18 pacientes (36 ojos) mediante las 

pruebas diagnósticas: test de Schirmer, tiempo de ruptura de lágrima, tinción 

con rosa de bengala, citología de impresión y citología conjuntival. 

Todos los pacientes mostraron alteraciones corneales en mayor o menor grado 

y dos de los pacientes presentaron úlceras corneales en uno de sus ojos. 

Respecto a las pruebas clínicas y la citología de impresión, los pacientes que 

no utilizaban un tratamiento con lágrimas artificiales, presentaban un mayor 

grado de metaplasia escamosa que los que sí las usaban, pero no se observó 

una diferencia significativa a los 12 meses del inicio del estudio. 
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Los pacientes sometidos a trasplante de limbo esclerocorneal, obtuvieron una 

mejoría significativa a los 12 meses del tratamiento, disminuyendo en 2 grados 

de metaplasia escamosa respecto a la citología de impresión inicial y 

mejorando la vascularización corneal. 

A 4 de los participantes se les sometió a trasplante de membrana amniótica, 

con el cual la superficie ocular había mejorado, pero no de forma tan 

significativa como ocurrió en el trasplante de limbo. 

En este estudio se relaciona el grado de sequedad ocular con la severidad de 

la enfermedad, así cuanto más leves son las manifestaciones clínicas, menor 

grado de metaplasia escamosa hay y viceversa; se deduce que ojo seco es 

causado por una mucodeficiencia ya que se ven afectadas las células 

caliciformes y también se evidencia la necesidad del uso de lágrimas artificiales 

por parte de estos pacientes para la mejora de su sintomatología. 

Estudio descriptivo observacional transversal 

Jastaneiah,S  (10) estudió a 20 pacientes (36 ojos) diagnosticados con aniridia 

congénita diagnosticada para buscar la asociación entre el ojo seco y la 

aniridia. 

Se realizó un estudio completo de los ojos incluyendo el examen de los orificios 

de las glándulas de meibomio, pruebas clínicas de signos de ojo seco (test de 

Schirmer con y sin anestesia, nivel de menisco lacrimal, tinción con rosa de 

Bengala, presencia de secreciones mucoides) y citología de impresión para 

determinar el grado de insuficinecia limbar, en esta última se utilizó un grupo 

control de 19 personas. 

Los pacientes fueron divididos en 3 grupos según su edad: niños (≤10 años), 

adolescentes (11-19 años) y adultos (≥20 años). Todos ellos padecían 

alteraciones corneales. El menor grado de metaplasia, estadio 1A, escamosa 

coincidió con los pacientes de menor edad (2 ojos) (más de 1 área con 

conjuntivalización que se extiende de forma central hacia la córnea, pero no 

afectándola). El estadio 1B estuvo presente en 21 ojos (están afectados los 

360º de la periferia corneal, comenzando en el limbo, sin afectación central) y 
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el estadio 2 (estadios 1A y 1B, pero incluyendo afectación central y/o úlcera 

corneal) se dio en 13 ojos. 

Respecto al ojo seco, solamente los pacientes más jóvenes en estadio 1ª no 

padecían sintomatología de ojo seco, el resto (94,5%) sí la padecía y se 

relaciona a su vez con un mayor grado de afectación corneal. 

Los orificios se las glándulas de meibomio se encontraron estenosados en un 

77,8% de los pacientes y se correlacionó con el avance de la edad y el grado 

de afectación corneal. 

La citología de impresión fue normal en los controles, mientras que la 

metaplasia escamosa estaba presente en 23 sujetos, 15 de los mismos sufrían 

deficiencia limbal.  

Este estudio concluye que las causas del ojo seco pueden estar relacionadas 

con la calidad de la lágrima ya que hay una evaporación excesiva que puede 

estar causada por la disfunción de las glándulas de meibomio y por la 

hiperplasia de las glándulas caliciformes debido a la insuficiencia limbar. 

Además propone que el uso de lubricantes o antiinflamatorios no esteroideos 

puede retrasar la afectación de la córnea. 

Estudio de casos y controles 

Landsend ECS (2018) (12) comparó 35 pacientes diagnosticados de aniridia 

congénita con 21 controles sanos. Se estudiaron ambos ojos por separado en 

los dos grupos realizando los siguientes análisis: 

Análisis de ojo seco. 

 Medición de la producción lacrimal mediante el menisco lacrimal, test de 

Schirmer y test de rojo fenol. 

 Evaluación de la calidad de la lágrima mediante la medida de la 

osmolaridad de la lágrima, la evaluación de la capa grasa de la lágrima y  

el tiempo de ruptura de lágrima. 

 Valoración de la tinción de la superficie ocular. Tinción con fluoresceína. 

 Cuantificación de la sensibilidad corneal mediante el uso del 

monofilamento corneal. 
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 Evaluación de las glándulas de meibomio. 

 Análisis digital de las imágenes tomadas de los párpados para valorar la 

pérdida de glándulas de meibomio. 

Evaluación clínica del ojo: presión intraocular, gradación de la queratopatía y 

de la catarata. 

Este estudio manifiesta que los hallazgos clínicos de ojo seco son más graves 

en los pacientes con aniridia en comparación con el grupo control. La pérdida 

de tejido de las glándulas de meibomio fue significativamente mayor en los 

pacientes con aniridia, lo que determinó que su disfunción está relacionada con 

el desarrollo del ojo seco en la aniridia. 

La tinción con fluoresceína dio unos resultados significativamente altos con 

respecto a los individuos sanos, relacionado directamente con el grado de 

queratopatía, lo que sugiere que la enfermedad corneal actúan como 

desencadenante del ojo seco, y al contrario, el ojo seco puede exacerbar la 

queratopatía. 

El cuestionario OSDI indicó sintomatología de ojo seco moderada a severa. 

La osmolaridad de la película lacrimal fue más alta en los dos ojos que en el 

grupo control, pero la diferencia significativa fue solo en el ojo izquierdo, lo que 

puede reflejar una enfermedad asimétrica en los pacientes con aniridia. Este 

aumento de osmolaridad indica que, a pesar de que hay un aumento en el 

volumen de lágrimas por un probable mecanismo compensatorio por la 

disfunción de las glándulas de meibomio, la composición de la lágrima está 

alterada. 

En conclusión, el estudio demostró que los pacientes con aniridia congénita 

manifestaron mayor grado de severidad de ojo seco que los pacientes sanos y 

la disfunción de las glándulas de meibomio está involucrada en la patogenia del 

síndrome de ojo seco.  

  



 

19 

 

4.2. Fase II: cuestionario para conocer la severidad de la sintomatología 

de ojo seco en pacientes con aniridia 

4.2.1. Tipo de estudio  

Estudio observacional descriptivo transversal  

4.2.2. Población a estudiar  

Pacientes afectados de aniridia inscritos en la Asociación Española de Aniridia 

que estuvieran diagnosticados de ojo seco, queratopatía o ambos en el registro 

de la misma.  

4.2.3. Criterios de inclusión y exclusión  

Criterio de inclusión: pacientes de aniridia afectados por el ojo seco. 

Criterios de exclusión: cuestionarios no correctamente cumplimentados, reflejar 

en la encuesta no padecer ojo seco, imposibilidad de contestación a la 

encuesta.  

Limitaciones: voluntariedad a la contestación del cuestionario pudiendo reducir 

la muestra a obtener.  

4.2.4. Recursos utilizados  

Recursos humanos: pacientes afectados de aniridia que padecen ojo seco, 

tutora del trabajo fin de máster, alumna de trabajo fin de máster.  

Recursos materiales: programa informático estadístico SPSS versión 21.0 

4.2.5. Recogida de datos  

La recogida de datos para su posterior análisis se llevó a cabo mediante un 

cuestionario formado por: una encuesta sociodemográfica y el cuestionario 

ocular sufarce disease index (OSDI) validado al español. 

Con el cuestionario sociodemográfico se obtuvieron los siguientes datos: edad, 

sexo, ocupación, uso del ordenador, si el paciente padece ojo seco y/o 

queratopatía (anexo I). 

El cuestionario OSDI (anexo II) está formado por 3 apartados con 5, 4 y 3 

preguntas respectivamente a las que se le otorga una puntuación de 0 a 4 
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donde 0 equivale a “en ningún momento”; 1 “casi en ningún momento”; 2 “el 

60% del tiempo”; 3 “casi todo el tiempo” y 4 “en todo momento”: 

A) Mide la frecuencia que se producen ciertas sintomatologías como: 

1. Sensibilidad a la luz 

2. Sensación de arenilla. 

3. Dolor de ojos 

4. Visión Borrosa. 

5. Mala visión. 

B) Valora la dificultad al realizar determinadas tareas como: 

1. Leer 

2. Conducir de noche. 

3. Trabajar con ordenador. 

4. Ver la TV 

C) Valora la incomodidad sentida en diferentes situaciones: 

1. Viento 

2. Baja humedad (zonas secas) 

3. Zonas de aire acondicionado 

De cada apartado se obtiene una puntuación (A + B + C) que es sumada (D) y 

se incluye en la siguiente fórmula: 

                 
      

                           
 

OSDI normal: hasta 13 

OSDI Leve: entre 14 y 22 

OSDI Moderado: entre 23 y 32 

OSDI severo: > 33 

Una puntuación de 100 corresponde a una discapacidad visual total. 



 

21 

 

4.2.6. Cronograma de trabajo 

La duración total de este trabajo ha sido de 6 meses (diciembre 2017 a mayo 

2018) en sus diferentes fases de búsqueda bibliográfica, recogida de datos y 

análisis éstos. 

Diciembre-marzo: búsqueda bibliográfica y documentación sobre el tema en 

cuestión en bases de datos SciELO, PubMed-MedLine, TESEO, 

SCIENCEDIRECT, DIALNET y ELSEVIER. 

Abril: envío de la encuesta en primer lugar a través del correo interno de la 

asociación y posteriormente, se realizó la encuesta telefónicamente. 

Mayo: recogida de datos, análisis estadístico de los mismo y elaboración de la 

memoria. 

4.2.7. Análisis de los datos 

Los datos han sido analizados mediante la aplicación Excel incluida dentro del 

programa Microsoft Office 2010. Las variables cualitativas (sexo, edad y 

ocupación) se han resumido mediante porcentajes, mientras que los valores 

obtenidos de la encuesta OSDI se han expresado tal y como han resultado de 

la fórmula comentada anteriormente.  
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9% 

39% 

31% 

17% 

4% 

Distribución por grupos de edad 

0-15

16-30

31-50

51-65

>66

A 

65% 

35% 

Distribución por sexo 

Mujer Hombre

5. RESULTADOS 

5.1. Participación 

De los 112 asociados, se obtuvieron en total 23 respuestas. A dos de los 

pacientes diagnosticados de ojo seco, queratopatía o ambas les fue imposible 

responder en el momento de la llamada y uno de los pacientes no quiso 

responder al cuestionario. No se contactó con el resto de asociados por no 

estar diagnosticados de queratopatía y ojo seco. 

5.2. Cuestionario sociodemográfico 

Los datos relacionados con el sexo y edad de los encuestados se representan 

en la figura 1.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figura 1. A. Distribución por grupos de edad: en mayor proporción se 

encuentran los pacientes de entre 16 y 50 años. B. Distribución por sexo: un 

35% fueron hombres y un 65%, mujeres. 

B 
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13% 

22% 

35% 

30% 

Ocupación 

Estudiante Ocupado Desempleado Jubilado

Respecto a la ocupación, se encontró que en su mayor parte los pacientes 

estaban desempleados o jubilados (figura 2); además, a excepción de tres 

personas, todos los participantes reconocieron utilizar dispositivos electrónicos 

u ordenador una media de aproximadamente 3 horas diarias. Así mismo, un 

74% de la muestra padecía queratopatía. 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figura 2. Distribución de la muestra según ocupación 

5.3. Cuestionario OSDI 

Se ha observado que el 91,3% de los usuarios obtuvo una puntuación OSDI 

compatible con una sintomatología de ojo seco severo y solamente dos 

personas obtuvieron un resultado OSDI normal, perteneciendo éstas al rango 

de edad de 0 a 15 años y de 16 a 30; no aquejaban queratopatía.  

En relación con ésta última, 4 de los 6 pacientes que no la padecían, sufrían de 

ojo seco severo, con valores OSDI que oscilaban entre 36,36 y 63,63;  siendo 

la edad de la persona con el mayor valor del rango de entre 31 y 50 años. Cabe 

destacar uno de los pacientes que obtuvo un valor de 45,45 tenía entre 0 y 15 

años. 

A partir de los 16 años, exceptuando el caso anteriormente descrito, todos los 

encuestados mostraron resultados compatibles con sintomatología de ojo seco 

severo, siendo el valor obtenido más alto de 93,18 estando en el rango de edad 

de 16 a 30 años. 
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6. DISCUSIÓN 

El ojo seco en la aniridia es una patología que en muchas ocasiones 

infradiagnosticada en estos pacientes, por lo que a pesar de que la muestra 

parece amplia, es posible que los no encuestados no hayan manifestado los 

síntomas en sus revisiones o los oftalmólogos no hayan incidido en este 

problema en concreto y el número de afectados pudiera ser incluso mayor.  

El análisis de los datos obtenidos arroja repuestas similares a las encontradas 

en la bibliografía; se observa un avance de la sintomatología a medida que 

avanza la edad y finalmente la aparición de queratopatía asociada a la aniridia. 

(10).  

Cabe destacar uno de los casos en el rango de edad de 0 a 15 años que 

obtuvo en la puntuación OSDI compatible con sintomatología de ojo seco 

severa y por tanto con una calidad de vida inferior a la de su grupo de edad. A 

pesar de que este dato puede ser relevante, se debe tener en cuenta de que la 

existencia de queratopatía se debe a la existencia de insuficiencia limbar (entre 

otros) causado por el déficit congénito de las empalizadas de Vogh o por la 

acción de un factor externo sobre el limbo esclero-corneal (como puede ser una 

cirugía de glaucoma) (51), por las que no se ha preguntado en este estudio. 

El trabajo realizado es totalmente subjetivo, ya que no relaciona signos clínicos 

observados mediante pruebas clínicas con los resultados del test OSDI, como 

ya se ha hecho en un estudio reciente (12), sino que solamente refleja la 

sintomatología del paciente, por lo que habría que complementar este estudio 

vinculando esos síntomas a signos de ojo seco. 

La utilización del ordenador es periodos de más de tres horas diarias puede 

causar el llamado “síndrome visual informático” en la que la persona, tras este 

tiempo de exposición ininterrumpido, manifiesta síntomas como fatiga ocular, 

ojo seco, visión borrosa, etc. (52). En este trabajo se preguntó por el número de 

horas utilizando dispositivos electrónicos u ordenadores, superando en casi 

todos los encuestados las 3 horas de uso. Este dato no supone que el uso del 

ordenador sea la causa del ojo seco en estos pacientes, como ya se ha 

referenciado, pero sí que puede ayudar a agravar los síntomas ya presentes. 
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Como limitación principal a la fase I estudio se encuentra la escasa relación de 

artículos bibliográficos hallados, debido a la poca prevalencia de la enfermedad 

y en concreto, del problema del que se ha tratado en este trabajo, a pesar de 

las demandas de los propios pacientes.  

Así mismo, es notorio el desconocimiento por parte de los profesionales de la 

salud sobre esta enfermedad y sus complicaciones, que puedan estar en 

contacto con este tipo de pacientes; como neonatólogos, ópticos y 

optometristas y oftalmólogos (53) lo que puede contribuir al retraso del 

diagnóstico y a la detección tardía de las posibles complicaciones asociadas. 

Para la continuación de la investigación sobre las complicaciones de la 

superficie ocular en la aniridia, se está trabajando en una colaboración con la 

asociación de aniridia Europa y así tratar de llegar al máximo número de 

pacientes. 

El cuidado visual es fundamental para mantener la superficie ocular en las 

mejores condiciones el mayor tiempo posible, pero a pesar de que este trabajo 

se ha centrado en síntomas oculares, está claro que la calidad de vida está 

influenciada, no solamente por los signos y síntomas que el paciente padece, 

sino también por el ambiente que le rodea y la adaptación al mismo, además 

de la información que él mismo posee para enfrentarse a la enfermedad; por lo 

que se propone una guía de cuidados en pacientes con aniridia (anexo III), 

para que puedan acceder de forma rápida y sencilla a conocimientos básicos 

sobre esta patología y así conseguir su empoderamiento en la medida de lo 

posible. 
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7. CONCLUSIONES 

La revisión bibliográfica revela que la posible causa de ojo seco es la 

disminución de la calidad de la lágrima, en concreto por la disfunción de las 

glándulas de meibomio y la reducción del número de células caliciformes 

conjuntivales. 

La encuesta realizada pone en evidencia que la sintomatología relacionada con 

el ojo seco es percibida como severa en la mayoría de los pacientes 

encuestados. 

Debido a la relevancia de las alteraciones de la superficie ocular y a la 

alteración evidente de la calidad de vida los pacientes con aniridia, se ha 

elaborado una guía de cuidados. Se intentará que dicha guía se haga accesible 

a la asociación española de aniridia para que ésta haga la difusión oportuna. 
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9. ANEXOS 

Anexo I 

 

 

 

CUESTIONARIO DE SOBRE LA CALIDAD DE VIDA DE LOS 

AFECTADOS DE ANIRIDIA DIAGNOSTICADOS DE OJO SECO 

 

Valladolid, mayo 2018 

Estimado asociado: 

Mi nombre es Sara Pérez Rodríguez, soy enfermera y alumna del máster en enfermería 

oftalmológica y el objetivo de dirigirme a usted es pedir su colaboración para la 

consecución de mi trabajo de fin de grado (TFM), realizando unas encuestas de forma 

totalmente anónima, voluntaria y confidencial. 

El propósito de mi trabajo es conocer calidad de vida de los pacientes con aniridia 

diagnosticados de ojo seco. Este hecho implica conocer cómo afecta padecer ojo seco en 

el desarrollo de actividades cotidianas en la vida diaria, como puede ser leer, conducir; 

incomodidad en ambiente húmedo o saber la sintomatología producida por el ojo seco. 

Por este motivo, agradezco tu contribución a este proyecto, pidiéndole que conteste 

sinceramente, con el fin de que los resultados sean válidos y reflejen realmente su 

opinión. 

Un cordial saludo. 
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CUESTIONARIO  SOCIODEMOGRÁFICO 

 

Rango de edad:  

0 - 15años 16 -30 años 30 - 50 años 51 – 65 años > 66 años 

 

Sexo:  

Hombre Mujer 

 

Ocupación: 

Estudiante Ocupado Desempleado  Jubilado 

 

En caso de usar ordenador, ¿cuántas horas lo utiliza? ______________________ 

 

¿Padece actualmente OJO SECO?   SÍ NO 

 

¿Padece actualmente QUERATOPATÍA? SÍ NO 
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Anexo II 

TEST OSDI (ocular surface disease index) 

Conteste a las siguientes preguntas marcando la casilla que mejor represente su 

respuesta: 

¿Ha experimentado alguna de las siguientes alteraciones durante la última semana? 

 Frecuencia 

En todo 

momento 

Casi en 

todo 

momento 

El 60% del 

tiempo 

Casi en 

ningún 

momento 

En ningún 

momento 

1. Sensibilidad  

a la luz 

4 3 2 1 0 

2. Sensación de 

arenilla en los 

ojos 

4 3 2 1 0 

3. Dolor de ojos 4 3 2 1 0 

4. Visión 

borrosa 

4 3 2 1 0 

5. Mala visión 4 3 2 1 0 

 

 

¿Ha tenido problemas en los ojos que le han limitado o impedido realizar alguna de las 

siguientes acciones durante la última semana? 

 Frecuencia  

En todo 

momento 

Casi en 

todo 

momento 

El 60% 

del 

tiempo 

Casi en 

ningún 

momento 

En 

ningún 

momento 

No sé 

6. Leer 4 3 2 1 0 N/S 

7. Conducir 

de noche 

4 3 2 1 0 N/S 

8. Trabajar 

con un 

ordenador o 

utilizar un 

cajero 

automático 

4 3 2 1 0 N/S 

9. Ver la 

televisión 

4 3 2 1 0 N/S 
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¿Ha sentido incomodidad en los ojos en alguna de las siguientes situaciones durante la 

última semana? 

 Frecuencia  

En todo 

momento 

Casi en 

todo 

momento 

El 60% 

del 

tiempo 

Casi en 

ningún 

momento 

En 

ningún 

momento 

No sé 

10. Viento 4 3 2 1 0 N/S 

11. Lugares 

con baja 

humedad 

4 3 2 1 0 N/S 

12. Zonas con 

aire 

acondicionado 

4 3 2 1 0 N/S 
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ANEXO III.  
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