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			Prólogo

			La importancia del diagnóstico del queratocono procede de su alta incidencia (13,3/100.000 personas/año en pacientes entre 10 y 40 años) y prevalencia (265:100.000 habitantes en pacientes entre 10 y 40 años) en pacientes de temprana edad18, siendo la primera causa de trasplante de córnea en España (27 %). El queratocono produce una importante limitación visual de los pacientes con una alteración en la cantidad y calidad de visión de difícil corrección óptica

			, El sureste de la península ibérica es un área endémica de la enfermedad (50:100.000 personas/año)21. En esta área geográfica, existe una gran exposición de la población a agentes alérgenos y a radiación ultravioleta, que, como se comentará en el texto, son factores de riesgo establecidos del queratocono .

			Otro de los motivos de importancia del estudio, tal y como se ha comentado al inicio, es su aparición en edades tempranas de la vida (15 ± 4 años)22 y su carácter evolutivo . En etapas avanzadas de la enfermedad existe un importante compromiso de la agudeza visual del paciente, afectando gravemente a la calidad de vida del mismo. En esta situación, el tratamiento de elección es el trasplante de córnea. Actualmente, existen tratamientos que han demostrado frenar la evolución de la enfermedad (crosslinking) y mejorar la calidad visual de los pacientes (anillos corneales intraestromales); que intentan evitar la necesidad de realizar una queratoplastia.

			Por último, y no menos importante, el estudio topográfico en pa- cientes que van a ser sometidos a cirugía refractiva corneal, permite detectar córneas con signos incipientes de ectasia corneal . Es una prueba preoperatoria habitual en los pacientes candidatos a este tipo de cirugías;, el mejor conocimiento de los cambios topo- gráficos iniciales de la enfermedad podría mejorar el cribado. Se ha visto que los pacientes que presentan signos topográficos sugestivos de queratocono subclínico tienen mayor probabilidad de desarrollar una ectasia tras una cirugía ablativa corneal. Detectar pequeños cambios en la topografía nos ayudaría a descartar este tipo de intervenciones refractivas en estos pacientes, o plantear otras alternativas terapéuti- cas, como las lentes intraoculares fáquicas.
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			Aspectos básicos del queratocono

			1.Definición

			El queratocono, derivado del griego kerato (córnea) y konus (cono), es el término utilizado para describir la enfermedad corneal crónica no inflamatoria en la que se produce un adelgazamiento y protrusión de la córnea en forma de cono, siendo la ectasia primaria más frecuente1. Habitualmente, de presentación bilateral2,3, asimétrico4,5 y con una disposición temporal inferior, aunque se han descrito otras localizaciones6. Generalmente aparece en la adolescencia y progresa hasta la tercera o cuarta década de vida1. Esta condición desencadena alta miopía y astigmatismo irregular que provocan una disminución de la calidad visual.

			2.Antecedentes históricos

			Históricamente, el queratocono ha recibido varios términos como hiperqueratosis, ochlodes (que significa molesto), córnea cónica formada, córnea de pan de azúcar, estafiloma pelúcido, estafiloma transparente de la córnea, córnea prolapsa y keratconus. Fue John Nottingham7, en 1854, el autor que primero describió el queratocono de forma precisa en su tratado titulado Practical observations on conical cornea and on the short sight, and other defects of vision connected with it. Sin embargo, Duddell8, Mauchart9 y Taylor10 ya hacían referencias de esta patología hasta 150 años antes. Fue Duddell11, en 1736, en su tercer tratado, el que probablemente primero describió un paciente albino de catorce años con nistagmos y las «corneas muy prominentes, como conos obtusos, claramente visibles». Fue Adams12, en 1817, el primero en realizar una técnica quirúrgica en queratocono. Realizó la extracción del cristalino que, según su intuición, ayudaría a ver mejor por el gran poder refractivo de la suma de este y la córnea cónica. En 1859, William Bowman13 empleó un oftalmoscopio para diagnosticar la enfermedad. Durante los siglos xix y xx, se han hecho referencias constantes a la enfermedad, pero han sido en los últimos 50 años en los que ha habido un auge en el conocimiento de la patología.

			3.Epidemiología

			La incidencia y la prevalencia del queratocono son muy variables. Según algunos estudios, la incidencia global estaría entre 50 y 230 por 100.000 personas/año y la prevalencia media en 54 por 100.000. Sin embargo, estos valores cambiarán según la zona geográfica a la que nos refiramos.

			Si bien, en Estados Unidos tendríamos una incidencia aproximada de 1:2000 personas/año y una prevalencia de 54,4 casos por 100.000 habitantes según el estudio epidemiológico realizado por Kennedy et al.3 desde 1935 hasta 1982. La prevalencia de queratocono oscilaría desde 0,2 por 100.000 en Rusia14 hasta 3300 por 100.000 en Irán (0,0003-3,3 %)15. En la población pediátrica se presenta una prevalencia mayor (4790/100.000 en Arabia Saudí)16.

			En Europa, la prevalencia oscila entre 6,8 (Macedonia) y 1190/100.000 (Francia). En Dinamarca17, un estudio reportó una prevalencia de 44/100.000 personas, entre 1977 y 2015, con una incidencia anual de 3,60 por 100.000 personas/año, entre 1995 y 2015. En los Países Bajos18, un gran estudio epidemiológico realizado con 4,4 millones de pacientes, en los que hubo 1,6 millones de pacientes jóvenes entre 10 y 40 años, reportó una incidencia anual en jóvenes de 10 a 40 años de 1:7500 personas/año o 13,3/100.000 personas/año (IC 95 %: 11,6:100.000-15,2:100.000) y una prevalencia global de 1:375 o 265 casos por 100.000 habitantes (IC 95 %: 260:100.000-270:100.000). La edad media de los pacientes con queratocono fue de 28,3 años.

			Clásicamente, la prevalencia de queratocono en España ha sido de 181:100.000 habitantes19. En un reciente estudio20, se observó que la prevalencia de queratocono en el sur de España era de 30 por 100.000. Según el libro titulado Distrofias y degeneraciones corneales de Barraquer et al.21, la incidencia de queratocono en España sería de 1:2000 habitantes/año. Un estudio realizado en Granada reportó una edad media de aparición del queratocono en España de 15,39 ± 3,95 años22.

			4.Histopatología

			En el queratocono se han descrito alteraciones histológicas en todas las capas de la córnea, entre las que se encuentran las siguientes:

			•Epitelio corneal y membrana de Bowman: en el queratocono se produce un adelgazamiento de la capa epitelial, con una disminución y cambio de la forma de las células superficiales y, sobre todo, de las basales. Es frecuente la movilización focal de los queratinocitos, con depósitos de colágeno hacia el epitelio y la rotura de la membrana de Bowman23. Se ha demostrado una disminución del número de queratinocitos mediado por apoptosis24. En las células epiteliales y en los espacios intercelulares se ha descrito un depósito de
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