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ANOMALIA DE RIEGER 
( Repone de una familia) 

Dra Dulce Ma Roldán-V aldés * 

RESUMEN 

Una diferenciación fallida en el desarrollo embriológico de la cámara anterior, 
puede dar como resultado un gran número de condiciones caracterizadas por: 
adherencias irido-corneales, persistencia de tejido mesodérmico en el ángulo y 
defectos con.cales. Todas ellas son denominadas como '"síndrome de clivaje de 
la cámara anterior" del cual forma parte la anomalía de Rieger. 

Se presenta el caso de una familia, cuyo padre y tres de cinco hijos padecen 
anomalía de Rieger. Siendo de interés el hecho de que en uno de ellos, la anomalía 
se presenta uniocularmente y habiendo revisado la bibliografía mundial prev:a. 
sólo existe u;1 caso reportado de Rieger uniocular por Bundy y Kaufman en 1980.' 

Palabras clave: Síndrome de clivaje ocular. Anomalía de Rieger. Disgenesia mesodérmica ocular. 

INTRODUCCION 

Este grupo de anormalidades han sido denomina
das en forma variable. Alkemade 2 las llamó "disgene
sis mesodérmica de iris y córnea", término que excluye 
los componentes ectodérmicos, que quizá indujo a 
Cross y Maumanee 8 a llamarlos "disgenesis mesoecto
dérmica ". Fueron Reese y Ellsworth 4 quienes usaron 
el término de "síndrome de clivaje de la cámara ante
rior". 

El primer reporte de la anomalía de Rieger fue 
hecho por Rieger, a quien debe su nombre al publicar 
el caso de dos hermanos que la padecían. 

Han existido múltiples reportes relacionados a 
esta anomalía, destacando las relacionadas a: tejido 
mesenquimatoso persistente en la cámara anterior 5 • 6 ' 1 ·' 

y embriotoxón posterior/' Fue en 1948 cuando Bu-

• Hospital Oflalmológico Ntra. Sra. <le la Luz, Ezequiel Montes 
19. México. D. F. 
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sueca y Pinticart hicieron la primera descripción go
nioscópica. 'º 

Igualmente han sido publicados diversos artículos 
relacionados al desarrollo embriológico de la cámara 
anterior, etiopatogenia del síndrome de clivaje, clasifi
cación. tratamiento. etc. 

DESARROLLO EMBRIOLOGICO 

El primordio del ojo aparece en etapas muy tem
pranas, desarrollándose de la porción embrionaria que 
forma la parte anterior del sistema nervioso central. 11 

El proceso de embriogénesis abarca el desarrollo 
temprano del embrión, desde la fertilización del huevo 
al periodo cuando las capas germinales se diferencian 
y masas específicas de células destinadas a formar va
rios órganos se segregan. Termina con la aparición del 
primordio óptico que ocurre antes de los 2 a 6 mm 
durante la tercera semana después de la fertiliza
ción.'~·'" 



Inmediatamente después del estímulo de fertili
zación, mientras aún está en el tubo uterino, el huevo 
se subdivide por divisiones mitóticas consecutivas hasta 
formar una masa sólida esférica llamada blastómero o 
mórula. Cerca de la etapa de 12 células (72 horas post
fertilización), el huevo se sitúa en cavidad uterina y se 
forma la blástula. El siguiente paso es la formación 
de la gástrula en donde se encuentran ya las tres capas 
germinales: ectodermo, endodermo, mesodermo y se 
colocan los órganos presuntivos en la porción donde 
posteriormente se desarrollarán (Fig. 1). 

Fig, 1. Embriogénesis. 

En la etapa en que se forma el neuroma o somita, 
se desarrollan las estructuras embriónicas axiales y la 
placa neural (Fig. 2). 

Figura 2 

La mayor parte del sistema nervioso central se 
formará del ectodermo de la placa embrionaria y la 
línea primitiva. Aquí las células proliferan y adelgazan 
para formar un puente curvo conocido como placa 
neural, con un surco longitudinal medial a cada lado 
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del cual el ectodermo se eleva para formar dos plie
gues curvos paralelos que son los pliegues neurales. 

Los pliegues se elevan cada vez más y la parte 
más alta crece hacia la línea media, hasta que se fun
den para formar el tubo neural. 

Hacia mediados de la tercera semana (7 a 9 so
mitas), aparecen depresiones en la placa aún abierta 
en el lugar en que se ensancha. Estas depresiones pri
mitivas denominadas surcos ópticos luego se ahondarán 
para formar las vesículas ópticas primarias. 

En el embrión de aproximadamente 4.5 mm de 
longitud, al final de la cuarta semana, la vesícula óp
tica comienza a invaginarse para formar la cavidad 
óptica, de manera que la vesícula de una sola pared se 
convierte en una cúpula óptica de doble pared; y la 
cisura da lugar a la cisura fetal o coroidal que se ex
tiende desde el extremo de la cavidad óptica a lo largo 
de la cara inferior del tallo óptico, casi hasta la pared 
del cerebro anterior (Fig. 3). 

La evaginación del neuroectodermo para formar 
la vesícula y copa termina a la sexta semana para dar 
origen a retina, epitelio del cuerpo ciliar y epitelio 
posterior del iris. 

Figura 3 
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La invaginación del ectodermo superficial para 
formar la vesícula cristaliniana se completará de la 
sexta a la octava semana. 

El segmento anterior evoluciona de tres ondas 
axiales de migración secuencial de mesénquima, dando 
lugar a las siguientes estructuras: 

La primera onda formará el endotelio corneal y la 
malla trabecular. La segunda los queratocitos estroma
les y la tercera onda a los componentes del estroma 
del iris.14• 15 ' 16 

Después de la séptima semana la cámara anterior 
comienza a formarse. La forma en que lo hace es 
controvertida, existen dos teorías principales, la prime
ra de ellas apoyada por Mann, 11 quien sugirió un pro
ceso de atrofia del mesodermo en la raíz del iris. La 
segunda teoría propuesta por Reese y Ellsworth,4 con
siste en un simple clivaje del tejido mesodérmico dando 
lugar así a la cámara anterior. 

ETIOPATOGENIA 

La pobre diferenciación de la cámara anterior da 
lugar al síndrome de clivaje, más la etiología que indu
ce esta falla es desconocida. 

Se proponen factores hereditarios en la anomalía 
de Rieger ya que se hereda en forma autosómica do
minante.11 · 18 

Igualmente defectos en la migración celular de la 
cresta neural o su inducción terminal, pueden aconte
cer en la variedad de condiciones asociadas. 

CLASIFICACION 

Waring, Rodríguez y Laibson en 1957 integraron 
la siguiente clasificación: 10 

I. Alteraciones periféricas 

A. Líneas de Schwalbe prominente. 
B. Adherencias iridianas a la línea de Schwalbe. 
C. Hipoplasia del estroma anterior del iris. 

11. Alteraciones centrales 

A. Defecto corneal posterior central. 
B. Adherencias irido-corneales centrales. 
C. Aproximación córneo-lenticular. 

111. Alteraciones mixtas 

Efectuaré solamente una revisión de las altera
ciones periféricas, ya que la presencia de todas ellas 
dará lugar a la anomalía de Rieger. 
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l. Alteraciones peri( éricas 

A. Línea de Schwalbe prominente. 
Sinónimos. Embriotoxón posterior, displasia mar

ginal de Streiff, membrana hialina congénita de 
Mann, anillo postcorneal refractivo periférico de Gra
ves, prominencia de la periferia de la membrana de 
Descemet. 

Dicha línea es la unión de la malla trabecular con 
la terminación de la membrana de Descemet (Fig. 4). 

Figura 4 

Esta línea en la mayoría de los ojos no es visible por 
biomicroscopía externa. Más en el 8% al 15% de los 
ojos normales puede observarse una línea prominente, 
arqueada, irregular, blanquecina y reluciente; localiza
da a 0.5 a 2 mm central al limbo; es más frecuente 
del lado temporal. 

A la gonioscopía la línea prominente se observa 
protruída desde la córnea y puede formar un círculo 
completo con algún pigmento. En raras instancias se 
disloca para colgar como una guirnalda en el receso 
angular. La malla trabecular a veces parece densa y 
hialina. 

Histológicamente consiste de un fondo central de 
colágena, conteniendo fibras de reticulina y substancia 
parecida a una membrana basal, rodeada por hojas 
discontinuas, delgadas de membrana de Descemet, se
parada de la cámara anterior por una capa endotelial. 

B. Línea de Schwalbe prominente con adheren
cias de iris. 

Sinónimo. Anomalía de Axenfeld (Fig. 5). 

Figura 5 
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En esta anomalía el iris se adhiere con bandas de 
morfología diversa, pudiendo parecer desde filamentos 
finos con una prominencia terminal, hasta bandas có
nicas o como una membrana confluente fenestrada en 
forma de empalizada, pudiendo ocupar el seno del 
ángulo iridocomeal. 

C. Línea de Schwalbe prominente con adheren
cias iridianas e hipoplasia del estroma anterior del iris. 

Sinónimos. Anomalía de Rieger, disgenesis meso
dérmica primaria del iris, disgenesis mesodérmica de 
córnea e iris (Fig. 6). 

Figura 6 

Esta alteración es transmitida en forma autosómica 
dominante en el 70% de los casos, con un 95% de 
penetrancia y extrema variabilidad en su expresividad."" 

En elJa el estroma superficial del iris está ausente, 
sin criptas, surco o colJarete y el estroma posterior 
consiste de fibras radiales, delicadas, que le dan una 
coloración gris-café al iris. El esfínter es fácilmente 
visto como un discreto anillo peripupilar. Los defectos 
radiales en el estroma revelan la capa de epitelio pig
mentario, que puede tener agujeros (pseudopolicoria). 
Las anormalidades pupilares ocurren en el 72% de los 
casos, pudiendo ser ectopias. discorias, colobomas atípi
cos, aniridia parcial, membrana pupilar persistente. La 
verdadera policoria es rara. 

La atrofia de iris a menudo progresa postnatal· 
mente, posiblemente como una prolongación visible del 
proceso disgenésico básico. 

El glaucoma ocurre en cerca del 60% de estos 
pacientes, y usualmente aparece entre los 5 y 30 años 
de edad.21 

Excepcionalmente el glaucoma se presenta en la 
infancia como buftalmos, o puede desarrollarse tardía
mente en el adulto. 

El mecanismo probable del glaucoma puede ser 
por un lado, un problema disgenésico trabecular y, por 
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el otro, debido a un factor mecánico producido por las 
adherencias angulares.r. 

Si esta anomalía se acompaña de anormalidades 
faciales o dentarias, usualmente se usa la designación 
de síndrome de Rieger, considerándose una enferme
dad sistémica. 

Puede asociarse a otras alteraciones disgenésicas 
de la cámara anterior, como en la anomalía de Peters."" 
Otras asociaciones son: hipoplasia maxilar, telecanto. 
hipertelorismo, oligodontia vera, microdontia o anodon
tia, malformaciones cardiacas, sordera, retardo mental. 
hipoplasia cerebelar, síndrome de Marfan, Down,2" etc. 

Otras alteraciones periféricas son: 

Adherencias iridianas en el ángulo e hipoplasia 
de iris. 

Sinónimo. Glaucoma juvenil hereditario y gonio
disgenesis, hipoplasia estromal congénita de iris, irido
goniodisgenesis. 

Esta patología semeja una anomalía de Riegcr, 
pero sin prominencia de la línea de Schwalbe y en ella 
el glaucoma tiene mayor incidencia. 

Anillo de Schwalbe prominente e hipoplasia del 
estroma anterior del iris. 

Algunos autores agregan a ésta la denominación 
de con o sin glaucoma. 

TRATAMIENTO 

En las alteraciones periféricas, el glaucoma es el 
único susceptible de tratamiento, siendo la cirugía 
el método indicado. 

El tipo de cirugía dependerá del factor i;:tiológico 
sospechado, ya sea mecánico o disgenésico, pudiéndose 
elegir entre goniotomía y cirugía filtrante. 

CASOS CLINICOS 

Presento a una familia cuyo padre y tres dl! cim:o 
hijos padecen anomalía de Rieger. Todos elJos origina
rios de San Luis Potosí y residentes del D.F., sin ante
cedentes semejantes en generaciones previas, i1i antece
dentes patológicos de importancia. 

Caso 1. Masculino de 45 años de edad que acu
dió al Hospital Oftalmológico de Nuestra. Señora de la 
Luz, refiriendo un padecimiento actual de 5 mios de 
evolución, caracterizado por disminución lenta y pro
gresiva de la agudeza visual (A V) en ambos ojos, hasta 
llegar a percibir sólo luz con el ojo derecho y d otro 
ciego. 
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La exploración oftalmológica reveló en O.O. una 
PIO de 40 mmHg y en 0.1. 24 mmHg, excavación de 
8/10 en O.O. A la gonioscopía: línea de Schwalbe 
prominente, adherencias iridianas a ella e hipoplasia 
del estroma anterior del iris en forma importante, 
pseudopolicoria, discoria, corectopia (Fotos 1 y 2). 

Poto 1. Calo l. 

Foto 2. Caso l. Hallazgos gonioscópicos 

El resto de la exploración general y los exámenes 
rutinarios de laboratorio fueron normales, como en el 
resto de su familia. 

Caso 2. Masculino de 18 años de edad con mala 
visión desde la infancia, la cual lo Ilevó a la ceguera 
de O.O. La AV de O.O. variaba de c/d a 0.3 con 
una esfera de -2.00D. La tonometría fue de 70 y 42 
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mmHg respectivamente. La exploración del fondo de 
ojo mostró una excavación de 4/10 en 0.1. La gonios
copía confirmó el diagnóstico de anomalía de Rieger: 
prominencia de la línea de Schwalbe con adherencias 
iridianas a ella, e hipoplasia del mismo (Fotos 3 y 4). 

Presentando igualmente alteraciones pupilares ya 
referidas en el caso anterior. 

Foto l. Caso 2. 

Foto 4. Caso 2. Visuallzac:i6n de c:únara anterior con lente de 
Goldman. 

Caso 3. Masculino de 16 años de edad cuya AV 
lograba una mejoría. O.O. de c/d a 0.1 con un cilin
dro de -2.00 x 0° y en 0.1. de 0.1 a 0.3 con una 
esfera de -2.50 combinada con cilindro de -2.00 x 
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0°. La tonometría reportó 34 mmHg y 36 mmHg res
pectivamente, y la excavación fue de 4 / 1 O en ambos 
ojos. 

La gonioscopía mostró evidencias de anomalía de 
Rieger en ambos ojos (Fotos 5 y 6). 

Foto S. Cuo 3. 

Foto 6. Caso l . Exploración del ángulo de la cámara anterior. 

Caso 4. Masculino de 13 años de edad, asinto
mático y cuyo diagnóstico de anomalía de Rieger fue 
un hallazgo de exploración. 

0.1. con AV de 0.9 y visión corregida con una 
esfera de + 0.25 a la unidad. Exploración oftalmo
lógica normal en dicho ojo. Por el contrario el O.O. 
cuya visión mejoraba de 0.1 a 0.6 con una esfera de 
+4.00 y cilindro de -4.00 x 0°. se encontraron datos 
reveladores de anomalía de Rieger: prominencia de la 
línea de Schwalbe, adherencias iridianas en el cua-
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drante temporal inferior e hipoplasia del estroma ante
rior del iris con discoria y ectopia pupilar. Este ojo no 
estaba complicado con glaucoma (Fotos 7 y 8). 

Foto 7. Caso 4. 

Foto 8. Cuo 4. Linea de Schwalbe prominente, adherencias iridi• 
nas a ella e hipoplasia del estroma anterior de iris O.D. 

DISCUSION 

El síndrome de clivaje de la cámara anterior 
y, especialmente sus componentes periféricos son al
teraciones que aunque raras, deben mantenerse en 
mente; sobre todo por su complicación más común: 
glaucoma, el cual puede presentarse desde edades muy 
tempranas, por lo cual es recomendable hacer medi
ciones secuenciales de la presión intraocular, así como 
un seguimiento a largo plazo. 

Debido a que la anomalía de Rieger se presenta 
en forma autosómica dominante, como lo confirman 
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nuestros casos, es obligada la exploración de todos los 
miembros de la familia, pudiéndose descubrir a tiempo 
malformaciones insospechadas y ·así evitar en forma 
oportuna sus complicaciones. 

Todos los pacientes reportados, excepto el último, 
fueron sometidos a trabeculectom.ía con un control 
adecuado de su presión intraocular. El último de estos 
casos es de relevante importancia, ya que presenta 
anomalía de Rieger uniocular, lo cual es extraordina
riamente raro, existiendo sólo un caso previo repor
tado.1 
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