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Coloboma de nervio optico
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En el siguiente articulo se muestran las diferencias existentes entre el coloboma de nervio éptico y el
sindrome de Morning Glory y como se puede hacer el diagnéstico diferencial entre uno y otro en base
a una combinacion de pruebas clasicas, como la campimetria, y pruebas de ultima generaciéon, como la

tomografia de coherencia 6ptica.

PALABRAS CLAVE

Coloboma papila, morning glory, to-
mografia coherencia optica, nervio
optico.

INTRODUCCION

El coloboma papilar es una ano-
malia congénita provocada por el
cierre incompleto o anormal del ex-
tremo proximal de la hendidura em-
brionaria.

Se trata del primer problema que
puede surgir durante el desarrollo
del nervio optico. La formacion de
un coloboma se puede deber a una
agresion externa ocurrida durante
el desarrollo fetal o a una mutacion
genética, que suele ser de tipo auto-
sémico dominante y provocar colo-
bomas bilaterales como ocurre en el
caso que presentamos.

Si el surco del nervio optico no se
sella correctamente se forma un co-
loboma que se suele situar inferona-
sal, puesto que esa es la ultima zona
donde la vesicula se enrolla para
unirse a si misma. El cierre comienza
en el centro del ecuador del ojo y se
extiende hacia delante y detras, por
lo que es posible que los cierres an-
terior y posterior no coincidan.

26 I mayo| 437

El coloboma se presenta con un
disco agrandado, claramente de-
marcado, con una excavacion blan-
ca con forma de pelota. Se puede
extender a la coroides y a la esclera
adyacentes, y puede estar asociado
con otras anomalias sistémicas. La
agudeza visual puede estar afectada
en forma minima o severa. Muchos
de estos pacientes se presentan
porque los padres o el pediatra de-
tectan una pupila blanca en una fo-
tografia. Con frecuencia tienen tam-
bién un coloboma del iris. A veces,
el nervio optico no se compromete
y se encuentra lesion de coroides y
retina, con el nervio sano.

Las manifestaciones del coloboma
del nervio optico dependen de la
extension del mismo. Entre las ca-
racteristicas oftalmoscépicas se
encuentran el aumento del tamafio
de la region papilar, una excava-
cién papilar total o parcial, habi-
tualmente de localizacion inferior,
la entrada y salida de la trama
vascular de los bordes del defecto
colobomatoso y la superficie del
disco de aspecto blanco brillante.
En ocasiones, puede observarse
un tejido de apariencia glial de
color blanquecino y marréon que
rellena parcialmente el defecto. Es
frecuente la presencia de areas de
hiper e hipo-pigmentacién peripa-

pilar. El defecto colobomatoso es
mas ancho y profundo que la ex-
cavacion de una papila normal o
glaucomatosa y su afectacion pue-
de ser unilateral o bilateral, siendo
la afectacién de ambos ojos mas
frecuente. La agudeza visual en
los ojos con colobomas del nervio
optico varia desde la normalidad
hasta la percepcion de luz y es di-
ficil de predecir en base al aspec-
to del disco optico. La presencia
de un coloboma grande no implica
necesariamente una mala agudeza
visual. Sin embargo, en el caso de
colobomas totales una pérdida se-
vera de agudeza visual es lo mas
comun, ademas de ir asociado a
nistagmus. La pérdida de vision
puede ser de instauracion brusca
debido a un desprendimiento de
retina asociado, o bien paulatina
debido a una disminucién progre-
siva del tejido neural de la papila.
Los defectos de campo visual son
semejantes a los encontrados en la
enfermedad glaucomatosa. Puede
ir asociado a otras malformaciones
oculares como la microftalmia y la
persistencia de los vasos hialoi-
deos. Como anomalias sistémicas
a las que puede ir asociado nos
podemos encontrar con el sindro-
me de Walker-Warburg, sindrome
del nevus sebaceo lineal, sindrome
papilo-renal o sindrome de Krause.
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El diagnostico diferencial se debe
hacer con el sindrome de Morning
Gilory y con la foseta.

El sindrome de Morning-Glory es una
patologia rara, introducida por Kindler
para describir una anomalia congéni-
ta del disco optico que recuerda la
flor marchita de morning glory (Ipo-
moea Purpurea). No hay informacion
definida en lo que respecta a su fre-
cuencia en la poblacion real, aun-
que si se conoce que afecta mas a
mujeres (proporcion 2/1) y que esta
mas presente en personas de raza
blanca. Normalmente se trata de un
cuadro monocular, aunque también
se ha descrito algun caso bilateral.

Numerosos estudios clinicos vy
anatomopatolégicos apoyan la de-
finicion de esta anomalia congénita
como una "malformacion unilateral
de la cabeza del disco optico aso-
ciada con un defecto escleral peri-
papilar, con ausencia de la lamina
cribosa y excavacion, por un retro-
desplazamiento axial del nervio 6p-
tico".

Algunos estudios consideran que
su origen se debe a defectos en el
cierre de la fisura ocular embriona-
ria, mientras que otros estudios pro-
ponen que su origen estaria en una
fusién anormal de la esclera poste-
rior con la subsiguiente herniacion
del disco y la retina peripapilar. Una
tercera teoria es que se trata de un
error en la diferenciacion mesodér-
mica que resulta en un cierre anor-
mal de la esclera posterior y la lami-
na cribosa, lo que permitiria la her-
niacion de la retina del tejido neural
y de la cabeza del nervio dptico.

Se caracteriza por la aparicion de
un coloboma displasico de la papila
optica. Por oftalmoscopia, destaca
un agrandamiento y una excavacion
de la cabeza del nervio optico, con
un color anaranjado o rosaceo, en
forma de embudo. Hay persisten-
cia, en el centro, de tejido glial ama-
rillento formado por residuos hialoi-
des. Los vasos sanguineos estan
aumentados en numero y es dificil
distinguir arterias y venas. Estos va-
sos siguen un patron radial y, en la
periferia, el coloboma se rodea de
un anillo sobreelevado de alteracion

Gaceta (Optica

| m . s
Co .Obf) _a Morning Glory Foseta optica
nervio optico
Presencia Bilateral o unilateral Unilateral Unilateral
Frecuencia Esporédico 0 autosomico Esporadico Esporadico
dominante
Localizaciéon Inferior mas frecuente Sector temporal
Patologia ocular Colobomas iridianos y H|pp pla§ ia de fovea t:'olobuma
N L cristalino, aniridia, sindrome
asociada coriorretinianos
DUANE
. CHARGE, sindrome Walker-
Patologia i ) . .
e . . Warburg, nevus sebaceo Labio leporino, encefalocele No existe
sistémica asociada | . .
lingal, sindrome papilo-renal

pigmentaria coriorretiniana. La ma-
cula puede estar total o parcialmen-
te afectada por el defecto.

La agudeza visual esta muy dismi-
nuida de forma unilateral, pudien-
do variar entre 20/30 y solamente
percepcién de luz y el 30% de los
pacientes padece de manera se-
cundaria un desprendimiento de
retina no regmatégeno, producido
por traccion o por exudacién de los
vasos retinales andmalos, que suele
quedar confinado al polo posterior.
Ademas, puede ir asociado a otras
alteraciones oculares como pueden
ser la hipoplasia de la fovea, vitreo
primario hiperplasico persistente,
coloboma del cristalino, aniridia o

Figura 1. Retinografia de ojo derecho.

sindrome de Duane. A nivel sistémi-
co, puede ir asociado a labio lepori-
no, encefalocele.

En cuanto a la foseta, su caracteristi-
ca principal es una depresion redon-
deada u oval que aparece general-
mente unilateral. Se presenta como
un disco optico ligeramente mayor de
lo normal, de color grisaceo, blanco
o amarillento. Por lo general, la de-
presion se asienta en el sector tem-
poral de la misma y en ese caso se
acompana frecuentemente de altera-
ciones del epitelio pigmentario peri-
papilar adyacente. La agudeza visual
suele ser normal excepto cuando se
produce un desprendimiento seroso
macular.
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Figura 2. Retinografia de ojo izquierdo.
CASO CLIiNICO

Mujer de 61 afios que acude a nues-
tra consulta para hacerse una revi-
sion general. Diagnosticada de am-
bliopia en ojo derecho por sindrome
Morning Glory.

Entre sus antecedentes personales
ninguna enfermedad destacable,
excepto cirugia de ovarios y apendi-
cectomia.

En la exploracién optométrica pre-
sentaba la siguiente refraccion:

O.D.: +2.00 esf =1.15 cil a 85°
A.V.: 0.5; No mejora con CAE.
Ad: +2.50 esf

O.l: +2.25 esf = -1.25 cil a 140°
AV.: 1.0. Ad: +2.50 esf

En la biomicroscopia de polo anterior
con lampara de hendidura no se en-
contro ningun hallazgo patolégico. La
tonometria medida con tonémetro de
aire dio los siguientes valores:

O.D.: 16 mm Hg

O.l.: 18 mm Hg

Exploracién de fondo de ojo

Se observa una papila de gran ta-
mafo, bien delimitada, de color
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MS53=27.8

Figura 3. Campo visual del ojo derecho.

30°
MS52=258

MS51=10.4

MS1=27.0

blanquecino y cubierta en parte de
tejido fibroglial en su zona central.
Existe un descentramiento inferior
de la excavacion papilar, que refleja
la posicion relativa de la hendidura
embrionaria. Se aprecia también un
area de atrofia peripapilar y un anillo
de pigmento debido a una alteracion
del epitelio pigmentario de la retina.
Solo existe rodete neural en la zona
superior.

Se observé una papila de tamario,
color y forma normales, cumpliendo
la regla ISNT. Llama la atencion la
existencia de un coloboma yuxtapa-
pilar inferior practicamente del mis-
mo tamarfio papilar. Los vasos trans-
curren con normalidad y no existe
ninguna otra anomalia en el tapiz reti-
niano, estando totalmente respetada
el area macular.

Apelido:

Mombre:

He 10 103463
Fecha nac.: 20/04/1946
Edad: El
Sexo: femening
Refr E/C/E: A
Agudeza:

PIO:

Diagndstico:

Ojo / Pupila[mm]: Derechal0D) /

Fecha / Hora: 11/02/2008 16:39
Tiempo transcurrido: 213
Programa / Cadigo: G140
M® de Etapas / Fases: A1
Eztrateqgia / Método: TOP / Mormal
Tamafio estimulo £ Duracisn: 11100 s
Lurnitosidad del fonda: 3.4 azh
MS4=2E1 M2 Preguntas / Repeticiones: E3/0

M de Trampas: pozl0 /3, neg3d /4

M53=26,2

Figura 4. Gampo visual del ojo izquierdo.

Apelida:

Mombre:

M2 10: 103463

Fecha nac.: 2040441946

Edad: E1

Sexo: femenina

Refr. E/C/E: P

Agudeza:

FlO:

Diagnostica:

Qjo # Pupilafrm]: lzquierda(05] /

Fecha / Hora: 11/02/2008 16:34

Tiempo tranzcurido: 24

Frograma # Cadigo: tG1 40

M® de Etapas / Fases: M

Estrategia / Mé&todo: TOR # Marmal

Tamafio estimulo / Duracion: 114100 ms

Luminosidad del fonda: 3.4 ash
ME4=27F | N®Prequntas / Repeticiones: 63/0

M? de Trampas: pozl /3 neg0 /4
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Figura 5. Tomografia de coherencia dptica 0.D. estrategia RNFL Thickness.
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Figura 7. Tomografia de coherencia dptica 0.1, estrategia RNFL Thickness.
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Campo visual

Campimetria realizada con topégrafo
Octopus, estrategia G1X Top.

Hemianopsia altitudinal superior por
encima de la mancha ciega corres-
pondiente al area inferior papilar mas
alterada por la malformacion. Queda
intacto el hemicampo inferior corres-
pondiente al rodete papilar superior
respetado.

Campo visual practicamente normal.
Cabe tener en cuenta que la campi-
metria realizada corresponde a los
30° centrales, por lo que no se estu-
dia la zona correspondiente al colo-
boma yuxtapapilar existente.

Tomografia de coherencia 6ptica
(ocm

Realizada con OCT Stratus, Zeiss.

Importante adelgazamiento en la
capa de fibras, sobre todo en la zona
inferior y nasal papilar donde no exis-
te rodete neural.

En la seccion tomografica inferior-su-
perior se observa la existencia de te-
jido glial cubriendo la excavacioén y la
alteracion en el epitelio pigmentario

Capa de fibras nerviosas dentro de
la normalidad, con disminucion del
espesor de las mismas en la zona in-
ferior, donde el anillo de analisis corta
al coloboma yuxtapapilar.

En cuanto a la excavacion papilar de
O.l, la entrada del nervio optico se
encuentra dentro de la norma y cum-
ple la regla ISNT. En la imagen de la
OCT, se puede observar que la zona
inferior de corte del anillo de analisis
con el coloboma aparece azul, como
corresponderia a la representacion de
color de la excavacion papilar. Tam-
bién se realiza en ese ojo una seccion
tomografica del coloboma yuxtapapi-
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lar donde se observa la diferencia
estructural del mismo respecto a la
papila, no existiendo légicamente la
capa de fibras correspondiente al
anillo neural.

CONCLUSIONES

Aun siendo ambos un defecto del
cierre de la hendidura embrionaria,
hay una clara diferenciacion entre
una papila Morning Glory y un colo-
boma de papila, ya que en la primera
el disco optico esta sobreelevado o
excavado (displasia del N.O asocia-
da), con ausencia total del rodete
neurorretiniano, los vasos aparecen
rectilineos, envainados y estrecha-
dos con una disposicion radial, sin
que se puedan ver las bifurcaciones
iniciales. En el caso presentado se
puede ver perfectamente el rodete
en la zona superior papilar y la bifur-
cacion de la arteria a la salida de la
misma, aunque en toda la zona infe-
rior se vean vasos adelgazados con
salida practicamente rectilinea. No
hay tejido fibroglial en la zona peri-
papilar, la alteracién del epitelio pig-
mentario no es muy importante y la
agudeza visual, a pesar de estar dis-
minuida, no alcanza valores minimos
(alrededor de 0.1).

En conclusion, la paciente no pade-
ce sindrome Morning Glory en O.D,,
como habia sido diagnosticada, sino
un coloboma de papila. (®
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