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Estafiloma peripapilar, presentacion clinica y diagnésticos diferenciales en anomalias
congénitas de nervio éptico

Peripapillary staphyloma, clinical presentation, and differential diagnoses in
congenital optic nerve anomalies

Matias Bagolini", Cristian Salgado’
Resumen
Un paciente de 3 meses con sospecha de estrabismo presenta al examen una gran anisometropia con -9.50 esfera en su ojo izquierdo
y al fondo de ojo destaca una papila alterada similar a la papila de Morning-Glory. Las anomalias congénitas de nervio 6ptico (ACNO)
son un grupo de condiciones que se presentan clinicamente como baja agudeza visual, estrabismo y/o nistagmus. El diagnostico dife-
rencial es clinico y complejo por la sobre posicion morfolégica entre estas. Los principales diagnésticos diferenciales son la papila de
Morning-Glory, el coloboma y la hipoplasia de nervio éptico. Se recomienda manejo multidisciplinario por sus asociaciones sistémicas.

Palabras clave: nervio 6ptico; coloboma; Morning-Glory; anomalia congénita; estafiloma peripapilar; hipoplasia nervio éptico.

Abstract

A 3-month-old patient with a suspicion of strabismus on examination has a great anisometropia with -9.50 sphere in his left eye and at
the fundus examination an altered papilla similar to the Morning-Glory papilla. Congenital optic nerve abnormalities (ANOC) are a group
of conditions that present clinically as low visual acuity, strabismus, and nystagmus. The differential diagnosis is clinical and complex
due to the morphological position between them. The main differential diagnoses are the Morning-Glory papilla, the coloboma, and
optic nerve hypoplasia. Multidisciplinary management is recommended for its systemic associations.

Keywords: optic nerve, coloboma; Morning-Glory ; congenital anomaly; peripapillary staphyloma; optic nerve hypoplasia.
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Introduccion

Las anomalias congénitas de nervio éptico (ACNO) son un grupo ~ causade hasta un 15% de los casos de baja visual severa o ceguera
de condiciones que se presentan clinicamente como bajaagudeza  €n poblacion pediatrica (Taylor, 2007).

visual, estrabismo o nistagmus y requieren una evaluacién com-

. . o o El estafiloma peripapilar es una ACNO no hereditaria, unilateral
pleta y cuidadosa por su posible asociacién a cuadros sistémicos

. . . . en doénde el nervio 6ptico se encuentra inmerso en una gran
relevantes como, por ejemplo, la vasculopatia arterial progresiva

. . . ectasia del polo posterior, pudiéndose encontrar una papila que
conocida como enfermedad de Moya-Moya. El diagnéstico entre polop P paptia q

las diferentes causas es principalmente clinico y muchas veces presenta una vasculatura radial y tejido glial central. Es frecuente

. . . . L su asociacion con alta miopia y los pacientes deben ser seguidos
complejo debido al solapamiento morfolégico que puede existir.

Dentro de las causas més importantes se encuentra la hipoplasia por el riesgo aumentado de desarrollar desprendimientos serosos

de nervio 6ptico (HNO), anomalia papilar de Morning-Glory (AMG), de retina alrededor del nervio dptico (Kim, 2005).
coloboma de nervio éptico, estafiloma peripapilar (EP) y drusas de Reporte de caso
nervio 6ptico (Capo et al,, 2011). Cada una de ellas conlleva una

actitud terapéutica diferente y un prondstico potencialmente grave  Se presenta el caso de un paciente de 3 meses, que consulta por

sino se realiza el diagnéstico correcto. En el Reino Unido éstasson  sospecha de estrabismo. Al examen el paciente presenta fijacion y

(1) Departamento de Oftalmologia, Pontificia Universidad Catdlica de Chile.
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seguimiento fugaz con ambos ojos, la exploracién sensoriomotora
revela una endotropia (ET) izquierda con dngulo que varia entre 5°
y 15°al test de Hirschberg, con nistagmus monocular izquierdo tipo
resorte intermitente en posicion primaria de mirada, que aumenta
en las lateroversiones. Llama la atencion una fuerte preferencia
fijacion del ojo derecho y a la refracciéon con gotas dilatadoras
(esquiascopia) se constata una gran anisometropia de +3.00 esfen
su ojo derecho (OD), y -9,50 esf en su ojo izquierdo (Ol).

Al fondo de ojo destaca: OD normal y Ol papila rosada neta incluida
en un gran estafiloma posterior con vasculatura anormal, mécula
de aspecto normal. El polo anterior y el resto del examen es normal

(Figura 1).

Figura 1: Foto del nervio éptico. Destaca una emergencia radial de la
vasculatura, asociado a una papila grisacea, sin coloboma.

Con sospecha diagndstica de ACNO unilateral se decide realizar
un examen bajo anestesia general para caracterizar mejor los
hallazgos encontrados al examen clinico, en el cual destaca un
largo axial aumentado en Ol (20,12 mm) en comparacién con OD
(18,77 mm), sin diferencias en presion intraocular, paquimetria y
didmetro corneal.

Depth:Norm (V=1550m/s)
Scale:Log (50dB,
TGC : 0.0|dB
Gain : 78.0[dB

Figura 2: Ecografia modo B. destaca un gran estafiloma en polo posterior
que incluye al nervio dptico.

Considerando el estafiloma detectado en la ecografia, se define la
ACNO del Ol del paciente como un estafiloma peripapilar asociado
a alta miopia. En este contexto, se inicia manejo con correccion
Optica guiada por esquiascopia y parche en el OD 4 horas al dia.

En el seguimiento posterior con test de teller (al afio de tratamien-
to), el paciente presentaba una AV normal en su OD y mejoria
significativa de su AV en Ol con teller que mejoré de 0,86 cy/cm a
1.3 cy/cm en 1 afho, sin embargo, aun bajo lo normal para su edad.
Actualmente, el paciente se mantiene en tratamiento con lentes
Opticos, parche ocular y presenta ademds una ET izquierda de
15° con fuerte preferencia fijacion en su OD, la cual se resolvera
quirdrgicamente.

Discusion

Las anomalias congénitas de nervio 6ptico son un grupo de
condiciones que se pueden presentar clinicamente como baja
agudeza visual, estrabismo o nistagmus (Capo et al., 2011). La
subclasificacion de las diferentes ACNO ha permitido asociar mor-
folégicamente las papilas andmalas con posibles malformaciones
del sistema nervioso central. Esta distincién es particularmente
compleja debido a la gran superposicion morfoldgica existente
entre papilas malformadas congénitamente (Brodsky, 1994). Sin
embargo, ha habido avances en la utilizacién de la tomografia
de coherencia éptica (OCT), identificando caracteristicas propias
de cada patologia, lo que permite un diagnéstico mas certero en
casos complejos, y el seguimiento de posibles complicaciones
como membrana neovascular coroidea (MNVC). (Jeng-Miller 2017)

En las ACNO, a diferencia de lo que ocurre en la mayoria de las
neuropatias opticas adquiridas, la visién de colores es en general
normal.

A continuacion, se discutiran las caracteristicas principales de los
distintos tipos de ACNO, que permiten realizar un adecuado diag-
néstico diferencial y su consecuente estudio y/o manejo.

Hipoplasia de nervio 6ptico

Esta alteracion puede pasar desapercibida si no se presta espe-
cial atencién al examen de la papila, es la ACNO mas frecuente y
se asocia al consumo de alcohol y drogas durante el embarazo
(Brodsky, 1991). Oftalmoscépicamente se presenta como un
nervio éptico pequeno gris o palido y que puede asociarse a un
anillo peripapilar hiper o hipopigmentado (signo del doble anillo)
dificil de distinguir del borde neuroretinal. Clasicamente se debe
sospechar esta patologia en pacientes que tengan una distancia
mayor a 2 didametros discales del centro del NO a la macula (Po-
Ilock, 1987). Estos cambios también pueden ser objetivados al
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OCT, en donde encontraremos un menor diametro discal asociado
a disminucion en el grosor de las capas retinales tanto internas
como externas, incluyendo a la févea (Jeng-Miller 2017).

Los pacientes con HNO tienen constriccion en su campo visual y la
agudeza visual puede variar entre 20/20y visién cero, no teniendo
relacion con el tamafo del NO. Hay que estar atentos a defectos
refractivos como el astigmatismo, frecuentemente asociados
(Weiss & Kelly, 2003).

La HNO puede estar asociada a malformaciones del sistema ner-
vioso central (SNC) como la displasia septo-6ptica (Sd. Mosier) que
caracteristicamente presenta pequefas malformaciones a nivel de
via visual anterior como la ausencia de septum peltcidum junto a
la agenesia del cuerpo calloso y disminucién en la produccién de
la hormona del crecimiento, sin embargo, puede estar alterada la
produccién de cualquiera de las hormonas hipofisiarias (De Mor-
sier, 1956). Un estudio reciente demostré que la HNO bilateral se
asocia mas frecuentemente a retraso en el desarrollo psicomotor
que la HNO unilateral (Garcia-Filion, 2010). Es por esta razén que
todos los pacientes deben ser estudiados con resonancia nuclear
magnética del SNC (la cual debe ser solicitada con cortes de via
visual, recordando que también puede estar hipoplasica) y estudio
endocrinoldgico que incluya estudio de hormonas hipofisiarias,
especialmente la hormona del crecimiento (Brodsky, 1990).

) NDS.ORG

Figura 3: Hipoplasia de nervio éptico. Se observa la presencia de una
distancia mayor a 2 didmetros discales desde el centro del NO a la fovea
(Stem Cell Care India, 2019).

Coloboma de nervio éptico

El término coloboma, proveniente del griego, significa truncado
o mutilado y es en esencia como se ve, una papila grande y alar-
gada con una excavacion bien delimitada en forma “de tazén”
blanco, que se extiende anormalmente hacia inferior. El borde

neurorretinal de la papila es tipicamente adelgazado a inferior y
normal o engrosado a superior (Brodsky, 1994). El coloboma de NO
puede ser unilateral o bilateral en igual frecuencia, y puede asociarse
a coloboma de parpado, iris o incluso retina y coroides dentro de
su presentacion clinica. La agudeza visual no se correlaciona con la
magnitud del colobomayy es variable, dependiendo principalmente
de la afectacion del haz papilomacular, lo cual es clinicamente muy
dificil de anticipar (Pollock, 1987). Pese a que no es indispensable
en su diagndstico, el OCT nos puede ayudar a detectar una MNVC,
la cual podria estar asociada a esta patologia (Jeng-Miller 2017).

Dentro de los sindromes asociados estan el CHARGE (Del inglés,
coloboma, heart defects, atresia choanae, growth retardation, genital
abnormalities, and ear abnormalities), el sindrome de Aicardi (que
presenta atrofia corioretinal en parches y cataratas), o la secuencia
de Goldenhar caracterizada por afecciones oculares (tales como
quistes dermoides y lipodermoides en los parpados, dermoide
epibulbar, colobomas, entre otros) auriculares (desde anotia a un
pabellén auricular dismorfico) y vertebrales. (Brodsky, 1994). Es por
esto que el clinico debe buscar dirigidamente otras anomalias al
examen oftalmoldgico, las cuales permitiran detectar temprana-
mente estas asociaciones.

Figura 4: Coloboma de Nervio 6ptico y MNVC peripapilar en regresion.
Aspecto de una papila con diagnéstico de coloboma. Destaca su palidezy
excavacion grande hacia inferior. Ademas, este paciente presentd una MNVC
peripapilar, que al momento de la imagen ya se encontraba en resolucién
(Ophthalmic Atlas Images by EyeRounds.org, 2015).

Anomalia de Morning-Glory

Nombrada asi por la similitud con la flor del mismo nombre, es
una anomalia congénita en que el nervio éptico presenta una
excavacion en forma de embudo. A la oftalmoscopia la papila en
la AMG es grande, rosada o levemente anaranjada, con un borde
de alteraciéon pigmentaria corioretinal que la rodea por toda su
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periferia (Jonas, 1989). Presenta, ademas tejido glial central, levemente
azulado y aspecto solevantado. Los vasos emergen radialmente,
para luego seguir un trayecto recto por la retina, estando muchas
veces alterados en morfologia y niumero. La agudeza visual es
generalmente pobre, pudiendo ser desde 20/20 a vision cuenta
dedos (Pollock, 1987).

Las caracteristicas al OCT estan bien establecidas mostrando
un didmetro del nervio 6ptico aumentado con un escaso borde
neuroretinal y un aumento en la capa de fibras nerviosas. En la
macula, por el contrario, el espesor de la capa de fibras esta redu-
cido (Jeng-Miller 2017).

La asociacion con encefalocele transesfenoidal esté bien establecida
y clinicamente se puede sospechar por una zona depigmentada
en forma deV (forma de lengua) a inferior de la papila. De presen-
tarse, la encefalocele puede tener complicaciones al momento
de la intubacién anestésica (Beyer, 1982; Caprioli & Lesser, 1983).

Con la ayuda de la angio-RNM, se han reportado asociaciones de
la AMG con disgenesias vasculares cerebrales como hipoplasia de
carotidas o enfermedad de Moya-moya, llegando a estar presentes
hasta en un 45% segun algunas series (Loddenkemper et al., 2008),
por lo que todos los pacientes con AMG se les debe estudiar el SNC
y su vasculatura con imagenes.

Dentro de las causas de mala agudeza visual, destacan la amblio-
piay el desarrollo de desprendimiento de retina seroso (hasta en
un 30%), el cual se presenta tipicamente en el area peripapilar,
pudiéndose con el tiempo, extenderse a polo posterior.

Figura 5: Papila de Morning-Glory. la emergencia radial de su vasculatura,
el anillo hiperpigmentado y el tejido central glial son claves en la distincion
morfoldgica de la papila de Morning-glory. (Pierre-Filho, 2004).

En la Tabla 1 se exponen las principales diferencias entre la AMG
y el coloboma de NO. Es cierto que ambas pueden tener caracte-
risticas comunes, pero el coloboma de NO basa su morfologia en
una disgenesia primaria de la fisura papilar, mientras que la AMG
se genera por una dilatacién anormal confinada a la papila mas
distal (Brodsky, 1994).

Tabla 1: Diferencias entre la papila presente en la anomalia de
Morning-glory y el coloboma de NO. La excavacion, el patrén de
emergencia vascular y la presencia de tejido glial central son claves en la
caracterizacién de ambas papilas.

Anomalia Morning Glory

Coloboma de Nervio 6ptico

Nervio 6ptico se encuentra dentro
de la excavacion

Excavacion central

Tejido central glial

Severas alteraciones pigmentarias
peripapilares

Vasculatura retinal que emerge

Excavacion se encuentra dentro del
nervio éptico

Excavacién asimétrica hacia inferior

Sin tejido central

Minima alteracién pigmentaria
peripapilar

Vasculatura retinal normal

radialmente, con vasos alterados.

Estafiloma peripapilar

El estafiloma peripapilar es una extraia afectacion unilateral del
nervio 6ptico, en donde este se aloja en una gran excavacion
estafilomatosa del polo posterior. En esta condicién, el nervio
optico se encuentra en el fondo de la excavacion, en la que
ademads hay gran alteracion del epitelio pigmentario retinal
circundante, sin tejido glial central (a diferencia de la AMG) y
un patrdén vascular retiniano generalmente normal que dibuja
el contorno de la lesion. En ocasiones, la vasculatura puede
emerger radialmente, muy parecido al ocurrido en la AMG (Po-
llock, 1987). La agudeza visual es usualmente mas pobre que las
ACNO revisadas previamente y pese a lo que se pueda pensar,
no todos los ojos con estafiloma peripapilar estan asociados a
anisometropia midpica.

El examen clinico debe ser completo debido a la prevalencia
de anomalias oculares tales como: microftalmia, vitreo persis-
tente primario hiperplasico o membrana pupilar persistente.
Ademas, el seguimiento debe ser cercano ya que gran can-
tidad de pacientes pueden desarrollar complicaciones tales
como cataratas o desprendimientos de retina regmatdgenos
(Brodsky, 1994).
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Figura 6. Estafiloma peripapilar: nervio éptico de tamafio normal que se
encuentra incluido en el estafiloma, posee una vasculatura normal tanto
en numero como en morfologia. No se aprecia tejido glial central. En la
ecografia se puede evidenciar claramente el estafiloma, siendo similar a
la obtenida en nuestro caso indice. (Blair, 2000)

Conclusion

Las ACNO suponen un desafio diagndstico para el clinico debido
a las caracteristicas comunes y la superposicion morfoldgica de
éstas. Para llegar a un buen diagnostico, el oftalmoélogo debe
realizar un examen oftalmolégico completo que busque dirigida-
mente anomalias oculares desde los parpados hasta la retina, las
cuales pueden estar presentes en los diagnoésticos diferenciales
y orientarnos a uno en particular. Estas caracteristicas incluso
pueden encontrarse en la regién periauricular como ocurre en la
secuencia de Goldenhar. En casos de duda diagnostica, apoyarse
en herramientas como el OCT y la ecografia puede ser util en el
estudio del nervio dptico.

Una vez realizado el diagndstico es importante buscar las asocia-
ciones sistémicas ya descritas para cada caso, ya que algunas de
éstas incluso pueden poner en riesgo la vida de nuestro paciente,
como es el caso de la enfermedad de Moya-Moya.

El manejoinicial debe estar orientado a desarrollar el mayor potencial
visual de el o los ojos afectados. Nunca se debe dar por perdida la
agudeza visual, y en este sentido se debe incluir siempre refraccion
con cicloplejia, iniciando una adecuada rehabilitacién visual que
incluya tratamiento de los vicios de refraccion y de la ambliopia.

Se recomienda que los pacientes mantengan un control habitual,
espaciado segun criterio del clinico, lo que permitird la deteccién
temprana de complicaciones, tales como el desprendimiento de
retina seroso, estrabismo o baja en la agudeza visual.

No saltarse pasos en el examen oftalmoldgico llevara al clinico
por buen camino en el diagndstico y seguimiento de las ACNO.
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