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RESUMEN  

La córnea plana congénita (CPC) ha sido descrita principalmente en familias finlandesas, informándose 

de pocos casos a nivel mundial. Dos formas hereditarias de CPC se han reseñado, una autosómica 

dominante con síntomas moderados y otra recesiva más severa. Fueron estudiados 21 pacientes de 

una familia de grupo racial negroide, diagnosticándose a 10 portadores de CPC en su forma dominante, 

encontrando que cuatro de ellos presentaban un glaucoma de ángulo estrecho, uno en fase de atrofia 

óptica glaucomatosa. Las queratometría estuvieron comprendidas entre valores de 36-41 Dioptrias (D) 

en los afectados que a su vez prestaban asociación a microcórnea. Se realizaron dos ultrasonografías 

en las cuales los diámetros oculares anteroposteriores fueron normales, pero con acortamiento en la 

profundidad de la cámara anterior. No se encontraron defectos refractivos importantes.  
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INTRODUCCIÓN  

La Córnea Plana Congénita (CPC) es una rara anomalía de curvatura corneal en la que esta es apenas 

diferente a la de la esclera, presentando un radio de curvatura corneal mayor que lo normal y menor de 

43 dioptrias (D) (1-3).  

La CPC se debe a una detención del desarrollo corneal a los cuatro meses de vida embrionaria, 

pudiéndose presentarse aisladamente o estar asociada con otras anomalías oculares y sistémicas, con 

un glaucoma de ángulo estrecho o abierto, debido a la estrechez de la cámara anterior por otras 

alteraciones del ángulo (1,3-5).  

Se describen dos formas hereditarias CPC, una autosómica recesiva con síntomas más severos y otra 

autosómica dominante con manifestaciones más moderadas (1, 3, 6,7).  

Se informa su presencia fundamentalmente en familias finlandesas, donde de la forma recesiva se han 

reconocidos 49 pacientes y siete de la dominante, lo que representa el doble de los casos reportados 

en todo el mundo (1,2)   

En el presente artículo se muestra un estudio familiar en individuos de grupo racial negroide que 

presentaba a varios de sus integrantes afectados de CPC.  

  

MATERIAL Y MÉTODO  

Al diagnosticarse el primer paciente portador de CPC se comenzó el trabajo de indagación y pesquisaje 

sobre los individuos componentes de la familia en cuestión, logrando examinar finalmente a 21 

pacientes, a los cuales se le realizó un examen oftalmológico que incluyó la determinación de:  

‐ El valor de los radios de curvatura corneal por medio de la queratometría (Queratómetro Rodenstokl). 

Los resultados se expresaron en dioptrías (D).  

‐ El eje anteroposterior de los globos oculares por biometría ultrasonografíca en dos pacientes (Cooper 

Visión Modo A).  

‐ El diámetro horizontal corneal con compás y expresado en milímetros (mm).  

Por último, la confección del árbol genealógico y el análisis de los datos y resultados obtenidos.  



  

RESULTADOS Y DISCUSIÓN  

El caso propósito (Figuras 1 y 2) fue una paciente de 54 años de edad detectada en consulta de 

oftalmología en el año 1990, al acudir por presentar disminución de la agudeza visual lenta y progresiva 

de años de evolución, diagnosticándose un glaucoma de ángulo estrecho en fase de atrofia óptica (8).  

Mediante el interrogatorio con esta paciente conocimos que los padres eran inmigrantes jamaicanos, la 

ausencia referida de consanguinidad paterna y además no fue posible citar a parte del grupo familiar. 

Se estudió un total de 23 pacientes, determinando que 10 eran portadores de CPC y 4 de estos 

presentaban un glaucoma de ángulo estrecho.  

El estudio queratométrico en los portadores mostró valores que estaban comprendidos en un rango de 

36 a 41 D, mientras que la mensuración del diámetro horizontal corneal estuvo entre los 9 y 10 mm, en 

franca asociación con microcórnea (3) y límites esclerocórneales difusos.  

La agudeza visual estuvo conservada en todos los portadores, salvo en el caso propósito que estaba 

en atrofia óptica, no encontrando además defectos refractivos importantes.  

La ultrasonografía se efectuó en 2 pacientes portadores de CPC de la primera y la segunda generación, 

no constatando grandes alteraciones en los ejes anteroposteriores de los globos oculares, pero con 

acortamiento de la profundidad de la cámara anterior.  

No tenemos en nuestro país reportes anteriores sobre familias afectadas de CPC y en general es 

limitada la información al respecto, con excepción de los exhaustivos estudios realizados en Finlandia 

por H. Forsius y A. W. Eriksson (1), por lo que nos encontramos ante una afección de aparición poco 

frecuente a nivel mundial.  

Contrario a lo esperado no encontramos trastornos refractivos importantes, probablemente debido al 

incremento que sufre la refracción por el gran adelgazamiento de la poción central de la córnea que se 

observa en estos casos (1).  

La refracción corneal (queratometría) de los 10 pacientes diagnosticados presentó una disminución de 

2 a 7D, lo que coincide con la forma dominante de CPC, pero no con los casos recesivos que tienen 

refracciones corneales entre 30-35 D o menores y una diminución de la refracción de 8-13D (1).  

Teniendo en cuenta la aparición de la CPC en todas las generaciones y proporciones en la 

descendencia de los individuos afectados, al cual le corresponde formas menos severas de CPC, se 

demostraron los criterios típicos de un patrón de herencia dominante con predominio del sexo femenino.  

Además, como se observó en el árbol genealógico (Figura 1) son varios los pacientes que no se han 

examinados, por lo que nuestra investigación no a concluido, ya que si aceptamos la forma autosómica 

dominante deben existir más pacientes afectados de CPC en este grupo familiar.  

  

CONCLUSIONES  

1. Se detectaron 10 pacientes afectados de CPC en el grupo familiar estudiado.  

2. Hubo asociación con glaucoma de ángulo estrecho en 4 casos de CPC.  

3. Se sugiere un patrón de herencia autosómico dominante.  
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