
· ENFERMEDAD DE COATS

 Su evolución  es indolora, insidiosa  y lenta. En muchos casos, la enfermedad de Coats no se descubre  hasta que ya está  muy avanzada.

     CARACTERÍSTICAS.

1- Las lesiones vasculares características de la retina  son  aneurismas  en “bombilla eléctrica”  telangiectasicos con desaparición de capilares  a veces  vainas  vasculares, por lo general en la periferia del fondo.

2- Puede ocasionar desprendimiento de retina, catarata, glaucoma y ptisis bulbar.

La edad más frecuente en que aparece  la enfermedad es entre los 8 a 10 años. Sin embargo puede detectarse en los lactantes y a menudo es mucho más grave cuando se descubre en niños tan pequeños.

Aún  no se identifica la causa exacta de la enfermedad. Algunos estudios  sugieren que la naturaleza  principal  de los cambios de la retina  no es inflamatoria. Se cuenta  con escasos datos adicionales acerca de la causa, por lo que en este momento  debe asumirse que se desconoce. 

Es importante tratar la enfermedad  antes de que se acumulen exudados  en el área macular. 
· Enfermedad de Eales.

Sinónimos: Retinopatía de Eales o Periflebitis Idiopática Periférica

La enfermedad de Eales es una vasculitis (inflamación de un vaso sanguíneo) retiniana rara, generalmente bilateral, que produce un síndrome de hemorragias repetidas en retina y vítreo. 
Afecta con mayor frecuencia a varones entre 20 y 40 años. No se conoce la etiología (estudio de las causas de las enfermedades) con certeza. Ocurre en situaciones de estrés, después de traumatismos o al despertar, no habiéndose identificado fármacos ni factores ambientales. Se postulan dos teorías diferentes para explicar la enfermedad: 

1.- Teoría inflamatoria: que atribuye la enfermedad a tuberculosis, sífilis o sarcoidosis. No obstante, en estos pacientes no se observan siempre signos de periflebitis inflamatoria. 
2.- Teoría no inflamatoria: que atribuye la enfermedad a una causa degenerativa con hialinización vascular. 

Clínicamente se caracteriza, por comenzar con una periflebitis retiniana, con escotoma y moscas volantes. Se puede acompañar de obstrucción vascular, ataxia, parestesias y alteraciones del habla. 
La enfermedad suele progresar lentamente con recurrencias. 

· SÍNDROME DE AICARDI

Es una enfermedad dominante ligada al sexo, muy rara, que es incompatible con la vida embrionaria en los hombres. En el fondo de ojo se observará una atrofia coriorretiniana, junto con defectos del epitelio pigmentado de la retina y grandes papilas colobomatosas. Además, el cuadro ocular se completará con microftalmos, estrabismo y membranas pupilares persistentes. Las manifestaciones sistémicas constan de graves malformaciones del SNC, con agenesia del cuerpo calloso, retraso mental y espasmos, que acostumbran a ser letal en los primeros años de vida.
· ENFERMEDAD DE STARGARDT

La enfermedad de Stargardt o degeneración macular juvenil, suele aparecer entre los 8 y los 14 años de edad y es frecuente que los niños hayan sido diagnosticados erróneamente de pérdida funcional de visión.

Es otra de las distrofias retinianas más frecuentes, cuya aparición suele ser temprana, aunque en una primera fase sólo produce pérdida de visión, sin signos oftalmoscópicos visibles.

Es progresiva, pero a diferencia de la Retinosis Pigmentaria, se extiende hacia la periferia de forma centrífuga, aumentando el escotoma central.

Aparecen manchas de pigmento en la fóvea o mácula y  finalmente despigmentación macular y atrofia coriorretiniana.  Pueden aparecer hemorragias maculares.

Cuando está establecida, en una primera fase, se observan pequeñas lesiones blanquecinas en la región macular con aspecto de "piel de naranja".
La clínica mostrará por tanto una gran reducción de la agudeza visual, con escotoma central absoluto y visión periférica conservada.  Estos pacientes no parecen tan afectados como en la retinosis pigmentaria al observarles con buena movilidad.

La agudeza visual central disminuye notablemente pero no se produce una pérdida total de visión.  
· Síndrome Charles Bonnet 
Se trata de alucinaciones visuales, lo que podría ser indicio de un problema psiquiátrico, si bien parece que este no es el caso en la mayor parte de los ancianos dado que su funcionamiento mental es normal y que saben perfectamente que las cosas que ven no pueden ser reales.

· Síndrome de Gillespie
Es un síndrome muy raro que se presenta desde el nacimiento y puede afectar a ambos sexos.
Presenta una ausencia total o parcial del iris, aplasia que envuelve solamente la parte de la zona pupilar del iris y ataxia cerebelar bilateral congénita no progresiva con hipotonía.
Se ve afectado el lenguaje y la coordinación ya que hay un retraso mental y motor. Puede darse por un gen autosómoco recesivo.


· Síndrome de Kearns Sayre
Se trata de una enfermedad neuromuscular rara que aparece antes de los 20 años y se caracteriza por los siguientes hechos fundamentales: Parálisis progresiva de ciertos músculos del ojo, Retinitis pigmentaria, Enfermedad del músculo cardiaco e Hipoacusia.

Hay un defecto congénito que afecta a la mitocondria, que es una parte de la célula responsable de la formación de energía, provocando que el cerebro y los músculos no funcionen correctamente.

Para que se den síntomas es necesario que se encuentren afectadas alrededor del 70% de las mitocondrias.

· SÍNDROME C DE OPITZ
La Trigonocefalia que es una anomalía craneal poco frecuente en la que una frente estrecha apuntada, resulta en un cráneo con forma triangular, visto desde la parte superior. Los criterios principales que forman la trigonocefalia son una apariencia facial característica, retraso mental y anomalías varias en los miembros y órganos internos. 

Los síntomas faciales más específicos son las orejas bajas y anormalmente modeladas y las anomalías intra-orales: rebordes alveolares amplios que se estrechan hasta un profundo surco en la línea media del paladar alto y arqueado y frénula unida. 
Manos y pies acortados,  un ligero acortamiento rizomélico de las extremidades superiores. En muchos de los pacientes la prognosis para la supervivencia es pobre por un fallo en el crecimiento, anomalías cardiacas, accesos e hipotonía severa que conduce a dificultades en las succión e ingestión. Todos los niños que sobreviven sufren retrasos mentales de forma severa. 

· Síndrome de Charles Bonnet
Características:
-presencia de alucinaciones visuales complejas y elementales.

-pleno reconocimiento de la naturaleza irreal de las alucinaciones; 
-ausencia de alucinaciones en otras modalidades sensoriales;
 -ausencia de engaños.


Un criterio importante para diagnosticar un Síndrome de Charles Bonnet es que la persona en cuestión es perfectamente consciente de que las alucinaciones visuales no tienen una base real. Dicha persona es perfectamente capaz de distinguir entre lo real y lo irreal. Las imágenes de estas alucinaciones visuales no producen sonidos. El razonamiento de tal
persona tiene que considerarse normal. La duración es de unos pocos segundos a varias horas, algunos las tienen solo una vez en su vida mientras que otros durante al menos 20 años. Es un fenómeno típico en personas ancianas discapacitadas visuales.  
· SÍNDROME DE FRASER

Para el diagnóstico de dicho síndrome se han definido cuatro características mayores:

(Criptoftalmos, sindactilia, anomalías de genitales y hermanos afectados) y ocho características menores (alteraciones de la nariz, oídos, laringe, fisuras orales, hernia umbilical, agenesia oral, defectos esqueléticos, retraso mental) 

El criterio adoptado para el diagnóstico es la existencia de al menos dos características mayores y una de las menores, o bien una de las mayores y cuatro de las menores.  Se considera que el síndrome es autosómico recesivo y es frecuente la afectación en hermanos.

Inicialmente se le denominó síndrome de criptoftalmos-sindactiliz.  Pero como el primero no es un rasgo que esté siempre presente en todos los caso, se prefiere la denominación de Fraser.

· Síndrome de Alpont
Rara enfermedad hereditaria, por lo general ligado al cromosoma (X) que se caracteriza por: niveles altos de proteínas en la orina, presencia de sangre en la orina, sordera neurosensorial, en algunas familias se puede asociar pérdida de visión.

Se produce una alteración en la estructura de la membrana basal que afecta a ojos, oídos y riñones. Hereditaria. Progresa más rápidamente y con mayor severidad en los hombres.

Síntomas: inflamación del tejido renal, asociada a sordera neurosensorial, inicia antes de los 10 años de edad y anomalías aculares.

Entre los factores de riesgo se encuentran tener un antecedente familiar de síndrome, nefritis, enfermedad renal terminal en parientes hombres, pérdida de la audición antes de los 30 años, presencia de sangre en la orina, Glomerulonefritis.
En las mujeres por lo general el trastorno es leve, con mínimos o ningún síntoma, pero puede transmitir el gen del trastorno a sus hijos incluso si no presenta síntomas.

En los hombres probablemente se presentará sordera, insuficiencia renal y dificultades visuales en torno a los 50 años.
· Síndrome de Laurence Moon Bield

Síndrome genopático asociado a Retinosis Pigmentaria, polidactila, sindactilia, retardo mental, praplejia no espástica, obesidad, hipertensión y diabetes mellitus.

Aspectos que se observan más comúnmente: retinitis pigmentosa, nistagmo horizontal, atrofia óptica, miopía, estrabismo, cataratas, glaucoma y distrofia macular. Pérdida auditiva, la presencia de dedos extra, obesidad, dificultades de aprendizaje, Retrasos de desarrollo, Problemas de riñón

· Síndrome Asperger 

Trastorno generalizado del desarrollo que se caracteriza por un desarrollo social anormal, un uso del lenguaje anormal, la presencia de rutinas y/o rituales y fijación en temas o intereses repetitivos.

Se caracteriza por la presencia conjunta de autismo con las siguientes características: Trastorno cualitativo de la relación (Incapacidad para relacionarse con iguales), Inflexibilidad mental y comportamental (Interés absorbente y excesivo por ciertos contenidos), problemas del habla y del lenguaje (Retraso en la adquisición del lenguaje con anomalías en la forma de adquirirlo), Alteraciones de la expresión emocional motora (Torpeza motora), Capacidad normal de inteligencia, frecuentemente, habilidades especiales en áreas restringidas.
Pese a lo anterior algunas características no son similares a las del autismo.
· SÍNDROME DE AXENFELD-RIEGER

Es una enfermedad iridocorneal rara, cuya importancia radica en su asociación con glaucoma congénito.

Es progresiva, de herencia autosómica dominante que afecta el segmento anterior del ojo, así como estructuras no oculares.  Las alteraciones oculares consisten en anomalías periféricas de la córnea, el ángulo de la cámara anterior y el iris, normalmente bilaterales, aunque no siempre simétricas: Anomalías en el iris (hipoplasia del estroma anterior del iris, corectopia, policoria por dehiscencia en las zonas de atrofia iridiana, inserción anterior del iris), Ectropión uveal congénito, Glaucoma asociado.

Son posibles otros trastornos oculares:  catarata, degeneración macular, hipoplasia del nervio óptico, desprendimiento de retina, hipermetropía.

Las manifestaciones sistémicas desempeñan un papel importante en el diagnóstico del síndrome como prevención de las complicaciones oculares: Anomalías faciales (aplanamiento de la base de la nariz), Anomalías dentarias (microdontia), Anomalías umbilicales (piel perjumbilical redundante), Anomalías óseas y articulares, Anomalías cardíacas, Hipospadias en varones, Anomalías del SNC (hipoacusia, hidrocefalia, calcificaciones y retardo mental leve)
· Síndrome de Goldenhar

Síndrome muy raro que se evidencia en el nacimiento, es uno de los diferentes síndromes que pueden provocar que un niño padezca sordoceguera.

Se trata de una displasia óculo – aurículo – vertebral y pertenece a un grupo de condiciones conocidas como craneofaciales, ya que el impacto se resiente sobre todo en la cabeza y la cara.
Puede presentar manifestaciones oculares: tumores que pueden dificultar la visión, estrabismo, ojos anormalmente pequeños e incluso falta congénita de los ojos.
· PRIVATE
 SÍNDROME DE GOLTZ 
El síndrome de Goltz o hipoplasia dérmica focal está asociada a trastornos de múltiples órganos. Se asocian malformaciones óseas, oculares y dentarias. 

Las afecciones oculares se manifiestan como, estrabismo, cataratas, coloboma de iris, de

la coroides y de la retina, conducto lagrimal rudimentario, anotfalmía y ceguera total. 
· SINDROME DE LOUIS BAR
Llamado también Ataxia Telagiectasia, implica la pérdida progresiva de coordinación de las extremidades, la cabeza, y de los ojos, y una disminución de la respuesta inmune contra las infecciones. 

Síntomas: tambaleo o falta de equilibrio y deterioro en el habla causado por una pérdida del control muscular.

Degenerativo, en el futuro, leer se tornará imposible porque los movimientos oculares tendrán un difícil control.

Primero aparece la ataxia y luego la telangiectasias (dilatación de los vasos sanguíneos de muy pequeño calibre) Son una especie de telarañas rojas compuestas por diminutas venas que aparecen en las esquinas de los ojos o en la superficie de las orejas y en las mejillas expuestas a la luz solar. 
Otras características que no afecta a todos los pacientes son: diabetes mellitus suave, encanecido prematuro del cabello, dificultad para tragar que causa ahogo y/o babeo, y retraso en el crecimiento, mantienen una inteligencia normal o incluso superior a lo normal.

· Síndrome de Lowe:

Condición patológica hereditaria ligada al sexo y que se manifiesta por: cataratas congénitas, glaucoma, retraso mental, acidosis metabólica, proteinemia y aminoaciduria. La muerte sobreviene en los primeros años por daño renal progresivo o infección intercurrente. 
· PRIVATE
 Síndrome de Lyelles


Es una dermatitis exfoliativa (exfoliación es el desprendimiento de las capas superficiales de la piel), con frecuencia debida a la toxina exfoliativa del estafilococo, y se caracteriza por extensa exfoliación cutánea y cuadro de infección grave. 

· Síndrome de Marfan

Los síntomas del síndrome de Marfan pueden ser leves o graves y pueden existir desde el momento de nacer o aparecer durante la edad adulta.  A veces este trastorno causa la muerte repentina de adultos que no saben que tienen el síndrome.  

Consiste en una serie variable de anormalidades que pueden A menudo los individuos afectados son altos, delgados y tienen las articulaciones más bien sueltas los brazos y las piernas suelen ser inusualmente largos en relación con el torso, la columna vertebral puede presentar  una curva espiral (escoliosis), y el esternón puede sobresalir hacia afuera o encontrarse hundido hacia adentro,  la cara puede  ser alargada y angosta, el paladar suele ser alto y dientes amontonados.

En alrededor del 50 por ciento de las personas que tienen el síndrome de Marfan, el Cristalino de uno de los ojos se encuentra descentrado.  La miopía, es otro síntoma común de este trastorno, sea o no que el cristalino ocular se encuentre en la posición correcta.  Además, el revestimiento interno de los ojos (la retina) suele desprenderse.

· SÍNDROME DE RIEGER

Es una enfermedad rara, congénita y progresiva del desarrollo, que afecta tanto a estructuras del ojo como a otros órganos.

Se trata de una enfermedad que afecta al segmento anterior del ojo, pero presenta también alteraciones extraoculares acompañantes: faciales, dentales, esqueléticas y umbilicales.   No debe confundirse con la anomalía de Axenfeld Rieger en la cual se afecta exclusivamente el segmento anterior del ojo.

El desarrollo anormal de los tejidos embrionarios de la cámara anterior ocular, origina alteraciones normalmente bilaterales, aunque no siempre simétricas que afectan a: córnea, iris, cristalino y ángulo de dicha cámara anterior, por lo que estas enfermedades se suelen asociar a glaucoma secundario en el 50% de los casos, el cual se manifiesta más a menudo en la infancia o en la adolescencia en forma de glaucoma juvenil.

Se caracteriza por anomalías del iris, glaucoma, hipoplasia (desarrollo incompleto o defectuoso) dental, anomalías morfológicas de las estructuras de la línea media del cráneo facial y dentales, atrofia muscular, retardo mental y del crecimiento y anomalías del cordón umbilical.

Las manifestaciones oculares son: anillo de Schwalbe, iris ectópico (fuera de su lugar habitual de un órgano o tejido) o múltiple, catarata, degeneración macular, hipoplasia del nervio óptico, desprendimiento de retina e hipermetropía.

· Síndrome de Rosenberg-Chutorian

Hay una evidencia amplia para asociar atrofia óptica hereditaria y sordera con alteraciones neurológicas degenerativas. La sordera se ha presentado en asociación con atrofia muscular peroneal. 

· SINDROME DE RUBEOLA CONGÉNITA

Rubéola (sarampión alemán): Es un virus con síntomas generalmente leves.

La enfermedad es causada por un virus difundido  por medio de gotitas transportadas por el aire o por contacto, donde el sitio de entrada son principalmente las mucosas respiratorias

Después de una infección natural la persona parece hacerse inmune toda la vida.

Problemas que algunas veces están asociados al síndrome son: Problemas auditivos, Problemas visuales (La visión de los niños con SRC va de normal a ceguera total.  Los problemas incluyen cataratas, retinopatía; nistagmus; microftalmía.  Los problemas menos comunes incluyen atrofia óptica, opacidad corneal y glaucoma.),  Problemas cardíacos y Problemas neurológicos 
· Síndrome de Stevens-Johnson.

Es una enfermedad inflamatoria aguda, originada por una hipersensibilidad. La afección se caracteriza por una súbita erupción morfológicamente variable, acompañada de estomatitis y oftalmía. 

Tiene un comienzo repentino, con fiebre de 39 a 40 °C, dolor de cabeza, malestar y dolor de garganta y en la boca. Muy pronto los síntomas constitucionales se agravan, con pulso débil y acelerado, respiraciones rápidas, postración y dolores articulares.

· La estomatitis es un síntoma precoz,  se desarrolla una conjuntivitis bilateral, úlceras en las córneas. Aparece una conjuntivitis catarral, purulenta e incluso pseudomembranosa, también aparece epistaxis, rinitis y formación de costras en los orificios nasales. 

· Síndrome de PRIVATE
Sturge Weber

Enfermedad rara que pertenece al grupo de las facomatosis (síndrome hereditario caracterizado por la existencia de nódulos, a modo de tumores benignos en los ojos, la piel y el cerebro). 
Se caracteriza fundamentalmente por: angiomas (tumor caracterizado por la hiperplasia, desarrollo excesivo de los tejidos, del tejido vascular sanguíneo) en diferentes localizaciones, calcificaciones cerebrales, crisis epilépticas y glaucoma.

Es un síndrome de etiopatogenia desconocida, aunque parece deberse a una alteración incompleta del desarrollo de la vascularización embriológica, por un error que afecta específicamente a una zona de la cresta neural que origina el tejido conectivo de la dermis facial, la coroides ocular y la piamadre.
Si existe glaucoma, su tratamiento es generalmente quirúrgico y se obtienen escasos resultados; el angioma facial puede tratarse únicamente por motivos estéticos. 



· SÍNDROME DE TURNER

El síndrome de Turner se caracteriza principalmente por la talla baja y ovarios no funcionales que conducen a una ausencia de desarrollo puberal e infertilidad.  

Es importante comprender que mientras que algunas niñas sólo tienen alguno de los rasgos físicos asociados, otras presentan múltiples alteraciones fácilmente reconocibles incluso desde el nacimiento, llevando al diagnóstico clínico precoz: pliegues cutáneos laterales en el cuello, edema o hinchazón del dorso de manos y pies por problemas en la circulación linfática, mandíbula inferior de pequeño, pabellones auriculares y cabello con implantación baja, tórax ancho con mamilas separadas, nevus cutáneos abundantes.    Hay una tendencia clara a la obesidad.
Suele presentarse La intolerancia a los hidratos de carbono, a diabetes mellitus  y mayor incidencia de enfermedad inflamatoria intestinal 

 En cuanto a la visión, puede existir pequeños problemas de refracción, nistagmus y ptosis palpebral. La ayuda del especialista puede ser necesaria si la existencia de un nistagmo o una ptosis interfiere en la vista.
· Síndrome de Usher

Es una enfermedad hereditaria de tipo recesivo que consiste en la combinación de la retinitis pigmentaria y la sordera. 

De acuerdo con la edad de comienzo, gravedad y evolución de los síntomas clínicos, se distinguen varios tipos.
· SÍNDROME DE VON HIPPEL-LINDAU

También se denomina angiomatosis retino-cerebelosa. Es una enfermedad hereditaria autosómica dominante. Las manifestaciones oculares son las primeras en aparecer, y consisten en hemangiomas capilares del nervio óptico o retina, que pueden ser múltiples y bilaterales. Se visualizan bien con el oftalmoscopio, y se tratan mediante fotocoagulación, para evitar un glaucoma secundario. Más tardíamente, pueden aparecer las manifestaciones sistémicas: la más frecuente, es el hemangioblastoma, de cerebelo, médula espinal o tronco cerebral, pero también pueden aparecer otras (quistes en el riñón, hígado,...)
· Síndrome de Waardenburg
El Síndrome de Waardenbrug es una enfermedad rara hereditaria, con carácter autosómico dominante que se caracteriza por anomalías faciales, oculares y sordera neurosensorial.

El defecto básico es desconocido. Esta enfermedad se puede presentar bajo tres aspectos, por lo que se divide en tres tipos: Tipo I Anomalías faciales, visuales (ojos de diferente color, Microftalmia, cataratas )  y auditivas.    Tipo III afectación bilateral de las extremidades superiores.
· Síndrome de Wolfram
Es una enfermedad extremadamente rara, multisistémica, congénita definida como la asociación de diabetes mellitus, diabetes insípida, atrofia óptica y sordera. 
El síndrome de Wolfram presenta una gran heterogeneidad clínica inter e intrafamiliar. 
Provoca una pérdida progresiva de la agudeza visual, que suele desembocar en ceguera alrededor de la tercera década de la vida. 

· SÍNDROME DEL MORNING GLORY

Se caracteriza por la aparición de un coloboma displásico de la papila óptica. Por oftalmoscopia, destaca un agrandamiento y una excavación de la cabeza del nervio óptico, con la persistencia, en el centro, de tejido glial amarillento formado por residuos hialoides, el coloboma se rodea de un anillo sobreelevado de alteración pigmentaria coriorretiniana. Aparecerá un cuadro clínico caracterizado por: - disminución de la agudeza visual de forma unilateral. - catarata - desprendimiento de retina no ragmetógeno - hipoplasia de la fovea - vítreo primario hiperplásico persistente - coloboma lenticular - aniridia - Sistémicos: labio leporino, encefalocele basal, fisura palatina y atresia del cuerpo calloso.

· SÍNDROME DEMORSIER O DISPLASIA SEPTO-ÓPTICA

Es un cuadro congénito de presentación poco frecuente, constituido por malformaciones de la línea media del sistema nervioso central, que dan lugar a hipoplasia de uno o ambos nervios ópticos.  Las manifestaciones clínicas encontradas en los pacientes con este síndrome son muy variadas y dependen del grado de afectación del nervio óptico, el SNC y el sistema hipotálamo hipofisario.

Los pacientes presentan diferentes grados de disminución de la agudeza visual, que pueden llegar hasta la ceguera y con torpeza motora ocasionada por la misma deficiencia visual.  

La hipoplasia óptica puede ser uni o bilateral, y da al examen del fondo de ojo la característica imagen del disco óptico pequeño con doble anillo peripapilar y  también se puede observar la aplasia de la fóvea central, así como afinamiento de retina.  Otro hallazgo lo constituye el nistagmus congénito, el cual es de tipo pendular en dirección horizontal, vertical y rotatorio.

También se han descrito otras alteraciones visuales como hemianopsias bitemporales, astigmatismo, ambliopía, hipotelorismo, exotropia y esoforia.  Y respuesta pupilar variada que va desde normal hasta la presencia de pupila de Marcus-Gum.

Las manifestaciones neurológicas serán diferentes dependiendo de la edad del paciente en el momento del diagnóstico.

· SINDROME SILVER RUSSEL

El  síndrome es caracterizado por retraso del crecimiento prenatal, bajo peso, estatura, hemiatrofia y cara en forma triangular.

Además existen otras características que mencionan algunos autores como presencia de manchas café con leche en las comisuras labiales y deformidad de los dedos principalmente los meñiques.

· Síndrome Sjogren

Es un trastorno general con diversas características. La enfermedad se manifiesta por la tríada los siguientes  signos: queratoconjuntivitis seca, xerostomía o resequedad de la boca y algunas enfermedad del tejido conjuntivo, habitualmente artritis reumatoidea. 
El comienzo de los síntomas oculares ocurre con mucha frecuencia durante la cuarta, quinta y sexta decádas. La proliferación del tejido linfoide constituye una característica prominente del síndrome Sjogren y puede afectar a los riñones, pulmones o el hígado.

La deficiencia en cualquiera de los componentes de la película de lágrimas puede conducir a la pérdida de la estabilidad de la película. Esto causará una rápida demolición de las lágrimas y las manchas secas aparecerán sobre el epitelio de la córnea y la conjuntiva. La resequedad del ojo puede por lo tanto, resultar de cualquier enfermedad asociada con deficiencia de los componentes de la película de lágrimas. Aunque hay muchas formas de queratoconjuntivitis seca ( QCS) aquellas relacionadas con la artritis reumatoidea o algunas otras enfermedades del tejido conjuntivo son denominadas comúnmente con el apelativo de Síndrome de Sjogren

· Síndrome de Aase 
Síndrome caracterizado por la presencia de dedo pulgar trifalángico, anemia congénita, defecto del septo interventricular y retinopatía
· Síndrome de aceleración negativa 
Conjunto de signos y síntomas que aparecen como consecuencia de la desaceleración rápida del organismo. Como manifestaciones oculares pueden aparecer edema periorbitario, equimosis, pérdida visual transitoria, hemorragias subconjuntivales, exudados y hemorragias retinianas y espasmo arteriolar retiniano
· Síndrome de Acosta
Conjunto de síntomas y signos atribuibles a la hipoxia cerebral que se produce al ascender a altitudes elevadas. Como signos oculares puede dar lugar a edema palpebral, congestión violácea de la esclerótica, disminución de la agudeza visual, dificultades en la discriminación del color y alteraciones de la adaptación a la luz.

· Síndrome del acueducto de Silvio

Asociación de signo de Parinaud, nistagmo retráctil y anomalías pupilares en el contexto de una derivación ventriculoperitoneal o ventriculocardíaca

· Síndrome de Addison 
Cuadro de insuficiencia corticosuprarrenal de etiología muy variable. Como manifestaciones a nivel ocular puede dar lugar a hemorragias retinianas, queratoconjuntivitis, úlceras corneales, moniliasis querática, vascularización y opacidades corneales, epiescleritis, catarata, ptosis, blefaritis, blefarospasmo y cejas poco pobladas

· Síndrome del agujero óptico 
Pérdida de la visión tras un traumatismo craneal, sobre todo en la frente, sin lesión directa sobre el ojo, debido a un estiramiento súbito de las porciones del nervio óptico durante el 

movimiento del cerebro en el momento de la lesión. Cursa con amaurosis espontánea uni o bilateral, reversible o irreversible.
· Síndrome del agujero rasgado anterior

Síndrome generalmente causado por un aneurisma congénito que afecta a la porción intradural de la arteria carótida que cursa con meningismo, dolor periorbitario, ptosis, diplopía, oftalmoplejía interna, afección ocasional de los pares craneales IV y VI, pérdida de los reflejos pupilares a la luz y acomodación, papiledema y atrofia óptica.

· Síndrome de Alagille 
Síndrome que asocia colestasis, anomalías faciales, estenosis pulmonar periférica, embriotoxón posterior, degeneración retiniana ocasional y estrabismo.

· Síndrome de Aicardi 
Presencia de lagunas coriorretinianas múltiples, bilaterales, no pigmentadas y de bordes bien delimitados, preferentemente en niñas. A nivel sistemático se asocian espasmos en flexión y agenesia del cuerpo calloso

.
· Síndrome alcohólico fetal 
Alteración presente en niños cuyas madres abusaron del alcohol durante la gestación caracterizado por retraso mental y psicomotor, déficit en el crecimiento y desarrollo ponderal, malformaciones craneofaciales y, a nivel ocular, microftalmía, blefaroptosis, estrabismo, cataratas, glaucoma, vítreo primario hiperplásico, hipoplasia papilar y tortuosidad vascular marcada

· Síndrome de Aldström-Mallgren-Nilsson-Assander 
Variante del Síndrome de Bardet-Biedl en el que se asocia a retinitis pigmentaria, obesidad, diabetes mellitus insulinorresistente y sordera.

· Síndrome de Alport 
Síndrome de herencia autosómica recesiva que se caracteriza por nefritis hemorrágica y sordera nerviosa progresiva y que se asocia a lenticono anterior bilateral y progresivo, catarata subcapsular, fundus albipunctatus, cuerpos hialinos en vítreo y retinopatía similar a la degeneración macular juvenil

· Síndrome de Alström 
Retinitis pigmentaria asociada a ceguera infantil profunda, cataratas, obesidad, diabetes mellitus, sordera neurosensorial, hipogenitalismo y enfermedad renal crónica de herencia autosómica recesiva

· Síndrome de Améndola 
Pénfigo brasileño semejante al pénfigo foliáceo. Como manifestaciones oculares puede dar lugar a vesículas alrededor de los párpados, entropión o ectropión, triquiasis, alteraciones del iris y opacidades en el polo anterior del cristalino.


· Síndrome de Anderson-Warburg 
Síndrome hereditario caracterizado por retraso mental, sordera y microftalmos bilateral, con ceguera al nacer, malformaciones retinianas y coroideas y pseudotumores retinianos.

· Síndrome de Anton 
Ceguera cortical que se caracteriza por cuatro rasgos importantes: ceguera bilateral, negación de esta ceguera, reflejos pupilares normales y lesiones corticales occipitales bilaterales.


· Síndrome de Apert 
Sindrome caracterizado por acrocefalia, sindactilia y papiledema seguido de atrofia óptica. Otras manifestaciones a nivel ocular son el queratocono, megalocórnea, catarata, queratitis y colobomas de iris y/o coroides

· Síndrome de Axenfeld 
Síndrome de herencia autosómica dominante caracterizado por embriotoxón posterior, línea de Schwalbe prominente, adherencias del iris a esta línea y a córnea con procesos iridianos anchos y opacidades en anillo en las capas internas de la córnea que se extienden desde el limbo en continuidad con la esclera

· Sindrome de Balint 
Tríada de ataxia óptica, parálisis de fijación de la mirada y trastorno no espacial de atención.


· Síndrome de Baller-Gerold 
Síndrome constituido por craneosinostosis, aplasia radial, defecto del septo interventricular, estenosis subaórtica, estrabismo y atrofia óptica

· Síndrome de Bardet-Biedl 
Síndrome en el que se asocian: degeneración tapetorretiniana, oligofrenia, obesidad, hipogonadismo e hipogenitalismo y polibraquisindactilia
· Síndrome de Bazzana 
Síndrome caracterizado por sordera bilateral progresiva por otoesclerosis, contracción concéntrica de los campos visuales y tortuosidad e irregularidad de los vasos retinianos.

· Síndrome de Behr 
Forma infantil de atrofia óptica heredofamiliar y ataxia hereditaria progresiva que se caracteriza por atrofia temporal progresiva grave del nervio óptico, neuritis retrobulbar, escotoma central, nistagmo, retraso mental y debilidad muscular.

· Síndrome de Berardinelli-Seip 
Lipodistrofia generalizada en presencia de niveles elevados de hormona del crecimiento y de lípidos séricos cuya afectación ocular más característica es la lipodistrofia corneal, que se manifiesta como infiltraciones corneales puntiformes
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