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RESUMEN

Retraso en la maduracion visual es el término utilizado para describir aquellos nifios
con incapacidad de fijar o seguir objetos en el ambiente, que no responden ante la
proximidad de un objeto amenazante o un destello de luz, por ejemplo, abrir y cerrar
los ojos; pero luego mejora a la edad de 6 meses sin tratamiento. Se incluyen dentro
de las posibles causas la falta de oxigeno antes, durante o después del nacimiento,
enfermedades producidas por virus o bacterias como la meningitis y el
citomegalovirus, o una lesién traumatica, aunque hoy en dia queda poco consenso en
cuanto a la etiologia de este fendmeno. Estos nifios con retraso en la maduracion
visual parecen ciegos, incapaces de centrar la atencién, fijar o seguir cualquier parte
del mundo visual. La exploracion ocular y neurolégica del nifio es completamente
normal. Los sintomas se resuelven sin tratamiento y con frecuencia, no se encuentra
ninguna causa para la presentacion inicial. El retraso en la maduracion visual se
clasifica en 3 grupos: el primero con retraso en la maduracion visual como Unica
anomalia y una recuperacion rapida y completa. El segundo incluye aquellos casos
con problemas oculares, como estrabismo, error refractivo elevado, retraso mental,
entre otros, logrando una recuperaciéon mas lenta y a menudo incompleta. El tercer
grupo incluye los casos con otras anomalias oculares.

Palabras clave: retraso, desarrollo ocular, nifios.

ABSTRACT

Delayed visual maturation is the term used to describe those children with inability to
fix their eyes with the object or to visually follow them in the environment, who do
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not react to a threatening object or a gleam of light close to them, for example, by
opening and closing their eyes. However, they generally improve their condition at
the age of 6 months without any treatment. The possible causes of this disorder may
be lack of oxygen, before, during or after birth, illnesses caused by viruses or
bacteria, such as meningitis and cytomegalovirus, or a traumatic lesion, although
there exists now minority consensus about the real etiology of this phenomenon. The
children suffering delayed visual maturation seem to be blind, unable to focus
attention, fix or visually follow any portion of the visual world. Ocular and neurological
examination of the child is completely normal. Symptoms disappear without any
treatment and the cause for the initial occurrence is usually unfound. The delayed
visual maturation is classified into 3 groups, the first group with delayed visual
maturation as the only anomaly and a quick and complete recovery. The second
group includes those cases with ocular problems, namely strabismus, high refractive
error, mental retardation, and others, in which recovery is slower and often
incomplete. The third group includes cases with other ocular anomalies.

Key words: retardation, ocular development, children.

INTRODUCCION

La discapacidad visual neuroldgica (NVI) también llamada discapacidad visual cortical
0 ceguera cortical, ahora se divide en tres categorias: discapacidad visual cortical,
maduracion visual retardada y ceguera cortical. Estas divisiones estan hechas de
acuerdo con qué area cerebral esta afectada.*

Hay un grupo de infantes normales que no muestran una maduracién normal de la
funcion visual en la infancia temprana, pero que siguen hacia un desarrollo normal de
las capacidades visuales. Estos nifios representan un dilema en el diagndstico ya que
en la vida temprana ellos aparentan estar severamente dafiados visualmente sin
encontrarse una anormalidad ocular clara.

El término de retraso en la maduracion visual (DVM) es usado para describir a los nifios
que no presentan la capacidad de fijar o seguir objetos en el ambiente, pero luego
mejora a la edad de 6 meses sin tratamiento, ademas de incapacidad para responder;
por ejemplo, abrir y cerrar los ojos ante la proximidad de un objeto amenazante o un
destello de luz.! Los bebés con estas caracteristicas fueron descritos por primera vez en
la década de 1920 por Beauvieux, pero hoy dia queda poco consenso en cuanto a la
etiologia de este fendmeno. Se incluyen dentro de las posibles causas la falta de oxigeno
antes, durante o después del nacimiento, enfermedades producidas por virus o bacterias
como la meningitis y el citomegalovirus, o una lesién traumatica.?

DESARROLLO

El nifo con DVM parece ciego, incapaz de centrar la atencion, fijar o seguir cualquier
parte del mundo visual. La exploracién ocular y neuroldgica del nifio es
completamente normal y el comportamiento visual se resuelve rapidamente (a veces
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durante la noche) a los 4-6 meses de edad. Los sintomas se solucionan sin
tratamiento, y con frecuencia no se encuentra ninguna causa para la presentacion
inicial.™

Los primeros casos de DVM se describieron por Beauvieux y se refiere a ellos como "la
falta de atencién visual temporal”.? El autor describe un aspecto anémalo, gris del
nervio optico en estos casos, y postulé que esto se debié a un problema con la
mielinizacion. El llamo a este fendmeno "pseudo-atrofia optique"” y "dysgenesie
myelinique”.? Los bebés con DVM también se describen con una alteraciéon que implica
un retraso en la mielinizacion del nervio 6ptico.®* lllingworth presenté por primera
vez el término "retraso en la maduracion visual" para describir el fendbmeno, con la
descripcion de dos recién nacidos que inicialmente no percibian su entorno, pero
llegaron a alcanzar los signos de la vision alrededor de los 5-6 meses de edad. Dichos
bebés no se retrasaron en su desarrollo.”

Existe el reporte de un caso de un infante de 9 meses de edad que no tenia ninguna
fijacion visual durante los primeros 3 meses de vida, ademas de deterioro congénito
de la audicién. Su potencial evocado auditivo a los 2,5 meses de edad no mostré
ninguna contestacion para estimulos presentados a 90 dB y tenia ausencia de fijacion
y de movimientos oculares de seguimientos. Luego mejoré su visién y audicién,® lo
cual sugiere la necesidad de una evaluaciéon detallada del oido en nifios con retardo en
la maduracion visual.

Es necesario sefialar algunos aspectos sobre el desarrollo de la vision que pueden
intervenir en la aparicion de DVM. La fovea no est4 totalmente desarrollada al
nacimiento. Los fotorreceptores, especificamente los conos, son inmaduros y las
células ganglionares no se han movido a un lado para formar el hoyo foveal. La fovea
alcanza su maduracién total a los 4 afios de edad. La mielinizacién del nervio 6ptico
comienza en el ndcleo geniculado lateral, alcanza la parte orbital al término y
continda su desarrollo durante los primeros 2 afios de vida.>”® La reaccién pupilar a
la luz se hace evidente en los infantes prematuros a las 30 semanas de edad
postnatal.® Hay muchas especulaciones diferentes sobre la causa de DVM, pero aun
no hay una etiologia primaria de esta ausencia dramatica de conductas visuales
durante la infancia temprana.

Diversos estudios han demostrado que la DVM es la principal causa de pérdida de la
vision en infantes, y se ha encontrado en algunas poblaciones una incidencia de hasta
21 %.%° Los casos de DVM aislado se consideran un fenémeno relativamente raro, y
su prevalencia es desconocida en la actualidad. La causa no se entiende bien y no hay
evidencia clara de que cualquier sistema visual primario se retrasa. Algunos autores lo
han descrito como un desorden de falta de atencion visual primario.**

Sintomas generales de la maduracion visual retardada’?

e Vision variable. La habilidad visual puede cambiar de un dia al siguiente, pero
también puede fluctuar de un minuto a otro, especialmente cuando el nifio
esta cansado.

e Un ojo puede encontrarse significativamente peor que el otro y la percepcion
de profundidad puede estar muy limitada (no necesariamente en cero).

e Muchos nifios con DVM pueden usar la vision periférica mas efectivamente que
la vision central.

e Algunos objetos pueden ser mas faciles de ver que otros, por lo que estos
nifos pueden tener dificultad para reconocer rostros o expresiones faciales.
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¢ Nifios con DVM normalmente tienen total percepcion de colores.

e Se ha descrito la visién de nifios con DVM como muy parecida a mirar a través
de un pedazo de queso suizo.

¢ Los nifios pueden presentar pobre percepcion de profundidad.

e Fuerte preferencia por una vista simplificada.

Por la misma razon (vista simplificada), el nifio también puede detestar los cuartos
atestados y otras situaciones que aparenten mucho desorden visual.

Clasificacion

La DMV se clasifica en tres grupos, el primer grupo con DVM como Unica anomalia y
una recuperacion rapida y completa. El segundo grupo incluye aquellos casos con
problemas oculares: como estrabismo, error refractivo elevado, retraso mental, entre
otros, que logran una recuperacién mas lenta y a menudo incompleta.? El tercer
grupo incluye los casos con otras anomalias oculares.*®

Grupo I: simple retraso en el desarrollo visual.
Grupo II: retraso en el desarrollo visual asociada con retraso mental.
Grupo 111: retardo visual de desarrollo asociado con anomalias oculares.**

En el grupo | se incluyen dos subgrupos: grupo A, DVM como la Unica anormalidad y
grupo B, DVM con enfermedad sistémica concomitante o antecedentes de problemas
perinatales. Las anomalias perinatales mas comunes presentadas en el grupo IB
incluyen asfixia en el nacimiento y ataques de nerviosismo. Ademas, el grupo IA se
dividen en lAl, nifios con baja visién en la presentacién al médico y 1All, bebés que
ya han mejorado en el momento en que se presentan al médico y se diagnostica por
la historia.*®

Fielder modificé la clasificacion de DVM proporcionada por Uemura y otros y la dividié
en 3 tipos: tipo I, tipo Il y tipo I11.%*® Ademas, actualmente se dividi6 el antiguo
Grupo Il en el tipo 111, que incluye nistagmos congénitos y el albinismo y el tipo 1V,
que incluye otros trastornos oculares graves.’

Caracteristicas clinicas DVM tipo |

Son nifios que no tienen la capacidad de fijar o seguir objetos en el ambiente. Por lo
general son llevados al oftalmdlogo cuando los sintomas no se resuelven en

2-4 meses. El diagndstico se confirma al excluir trastornos oftalmolégicos y después
de desaparecer los sintomas. DVM se caracteriza por una rapida resoluciéon de los
sintomas a la edad de 6 meses.*

En los bebés con DVM no se detectan alteraciones neuroldgicas u oculares que
puedan explicar sus sintomas.*® Durante la fase de deterioro visual puede encontrarse
estrabismo, con mas frecuencia los divergentes.*® Las pupilas son normales y el
examen ocular generalmente es normal.

En relacion con los resultados electrofisiolégicos en pacientes con DVM, varios
estudios han demostrado resultados normales de electrorretinogramas (ERG);" sin
embargo, poco se sabe sobre los resultados de los potenciales evocados visuales
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(PEV) en estos pacientes. Estudios iniciales de nifios con ERG normales mostraron
respuestas evocadas con discapacidad visual inicialmente, pero lograban una
respuesta normal a la edad de 4 meses. También se han estudiados nifios con DVM
cuyos PEV presentaron latencia prolongado; pero al realizar PEV a repeticion, se
observé una mejoria en la latencia a partir de los 6 meses de edad. Otro estudio
mostré potenciales evocados anormales en infantes con DVM, los cuales mejoraron
con la resolucién de sintomas.?®° Ademas, Good y Hou usaron un barrido de PEV en
nifnos con conductas visuales ausentes, y sus infantes demostraron umbrales
normales.®

Todos estos estudios tienen como inconveniente que se han efectuado en muestras
muy pequefias de nifios con DVM, por lo que no se ha podido llegar a un acuerdo en
relacién a las alteraciones del ERG y PEV, por lo que la aparicién de un PEV anormal
antes de los 4 meses no es concluyente para dictaminar el pronéstico de un nifio.
Tampoco se han podido hallar la relacién de la agudeza visual y la DVM.?*

Los diferentes estudios de neuroimagen en pacientes con DVM no han mostrado
diferencias significativas entre los pacientes y controles. Algunos casos han
presentado un patréon de mielinizacion retardaday Mercuri mostré un bebé con DVM
tipo IB con cambios difusos en la sustancia blanca y lesiones bilaterales del nicleo
lenticular.?>%3

Caracteristicas de los movimientos centrales oculares

La caracteristica definitoria de DVM es la incapacidad para fijar y seguir. Sin embargo,
otros sistemas centrales de movimiento de los ojos parecen estar intactos. Estudios
anteriores han descrito la presencia de Respuesta vestibulo-ocular completamente
normal en nifios con DVM aunque algunos (en menor proporcion) presentaron una
falta en la fase rapida.

Los movimientos sacadicos estan ausentes en casos de DVM, pero a medida que
vuelve la capacidad de fijacion y los movimientos de seguimiento de los ojos,
aparecen los movimientos sacadicos. Harris demostré en un estudio que pacientes
con DVM tenian campo binocular completo normal, a pesar de la imposibilidad de fijar
y seguir. Esto sugiere que los centros oculomotores para generar movimientos
oculares suaves y la funcion cerebral estan intactos.?*%* El nistagmo transitorio ha
sido reportado en la literatura en los nifios con DVM, aunque esto parece representar
la minoria de los casos.?®

El retraso en la maduracioén visual representa un espectro de la enfermedad y hay
varias instancias donde los nifios con presunta DVM aislado también tenian otros
problemas de desarrollo. Existen casos que presentan retrasos en el desarrollo del
lenguaje, retrasos en el desarrollo motor, por lo general relacionados a casos de
prematuridad o pequerios para la edad gestacional.

Uno de los estudios mas significativo es retrospectivo y realizado por Hoyt, de nifios
aislados diagnosticados con maduracion visual retardada de 1981 a 2001, que revel6
un alto nivel de problemas de desarrollo neurolégico y la educacién.*® El estudio
incluyé 98 nifios con al menos 3 afios de seguimiento y aporté los siguientes
resultados: 93 pacientes tenian agudeza visual excelente (20/20), pero 22 tuvieron
problemas de aprendizaje y 11 tenian un diagndstico de trastorno por déficit de
atencion.™ Lo que sugiere que esta patologia no tiene un resultado completamente
benigno y con un seguimiento mas prolongado se pueda revelar que casos
originalmente clasificados como DVM aislados en realidad tengan otros retrasos
asociados o incluso DVM tipo 1.
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Caracteristicas clinicas DVM Tipo 11

DVM Tipo |l se caracteriza por ser nifios con déficit de atencion y fijacion que,
ademas, tienen alteraciones neurolégicas y o de aprendizaje. La resoluciéon de los
sintomas visuales es mas lenta e incompleta a menudo comparado con DVM tipo 1.
Muchos nifios en esta clasificacion tienen retraso mental asociado con convulsiones o
espasmos infantiles relacionados con la asfixia, hipoglucemia, hipocalcemia, la
esclerosis tuberosa, el sindrome de Aicardi y asi sucesivamente.?® Los sintomas
visuales con frecuencia mejoran cuando las convulsiones se tratan.

Los nifios en esta categoria a menudo muestran signos de dafio a causa generalmene
de la hipoxia presente con frecuencia en prematuros.?* Campo binocular completo
generalmente afectado en esta poblaciéon y las neuroimagenes se encuentran
anormales. El nistagmo puede estar presente y puede ser debido a otra causa
neurologica.

Caracteristicas clinicas DVM tipo 111

Los bebés en esta categoria se han asociado a nistagmos congénitos y al albinismo.
Su vision comienza a mejorar después que los nifios con DVM tipo I. A menudo, el
nistagmo se encuentra ausente durante el periodo de DVM?’ y puede aparecer con
grandes oscilaciones lentas en el momento de la recuperacion visual. Otras
presentaciones de DVM tipo Ill son movimientos cadticos del ojo con pobre fijacién y
nistagmo pendular de gran amplitud.

Se pueden incluir en esta clasificacion, ademas, aquellos pacientes con diagndstico de
cataratas bilaterales totales u opacidades corneales severas asociadas a nistagmo. El
deterioro visual en dichos nifios puede parecer adelantado y estar fuera de proporcion
al defecto ocular en si, pero puede mejorar proporcionalmente con tiempo.

Infantes con ausencia de respuesta visual pueden mostrar una normalizacion
dramatica después de la correccién de un defecto refractivo miépico elevado.?®

Caracteristicas clinicas DVM Tipo 1V

Esta clasificacion redne a los nifios que presentan trastornos oculares graves que
incluyen: distrofias de retina, hipoplasia del nervio 6ptico y coloboma macular.?*

Resolucidn de los sintomas y prondstico

La resolucion de la vision parece ser cada vez mayor cuando se compara el grupo |
con el grupo 11 y I11. Tresidder®® demostré diferentes tasas de retorno a la visién
normal segun la clasificacion de los pacientes. En el marco del sistema de clasificacién
utilizado por Tresidder, la mejoria visual comenzé de la siguiente forma: grupo

IA - 15 semanas, el grupo IB - 15,7 semanas, el grupo Il - 45,7 semanas y

grupo Il - 21 semanas. Este estudio también demostré que todos los nifios en el
grupo | recuperaron la vision normal, en el grupo Il ninguno recuperé la agudeza
normal y en el grupo 111 todos los nifios alcanzaron una agudeza visual normal-baja.?°

Fielder describié tiempos similares de mejora para DVM tipo I, Il y 11l y también
demostré una amplia gama de mejoras en nifios con DVM tipo IV para los 5 a

46 meses de edad.'” Sin embargo, existen estudios con nifios DVM tipo IV donde se
han confirmado que algunos de ellos se mantienen ciegos, y no llegan a recuperar
ningun grado de vision, aunque no fueron identificadas caracteristicas clinicas como
predictivas.
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Condiciones asociadas en casos de DVM aislada

El retraso en la maduracion visual se asocia con otras condiciones tales como la
prematuridad, problemas perinatales y los dafios estructurales del cerebro,
posiblemente son sutiles. Es posible que en DVM aislados, estos insultos sean lo
suficientemente sutiles como para causar solo sintomas visuales y no se presentan
otras alteraciones neuroldgicas. Pueden haber otros factores maternos que
contribuyan a DVM; por ejemplo, recién nacidos que han estado expuestos a la
cocaina a través de la adiccion materna.

Existen otros estudios, en refugiados en Tailandia, donde se han recogidos diferencias
entre los nifios estudiados y los casos control britanicos. Se encontraron asociados
bajos niveles de micronutrientes como la vitamina A, vitamina C, &cido félico y la
tiamina.® Aunque no esta recogida como causa de deficiencia visual temprana en esta
poblacién, estos autores han postulados que las diferencias iniciales son posiblemente
el resultado de las deficiencias nutricionales durante los periodos criticos de la
gestacion.

El diagndstico diferencial para un bebé que aparentemente esta ciego es un principio
general. Sin embargo, después de una evaluacion apropiada y pruebas
oftalmoldgicas, esta lista puede ser reducida a unas pocas opciones. El impedimento
visual cortical se asocia a menudo con un poco de historia de eventos perinatales
como hipoxia perinatal, accidente vascular cerebral, la meningitis y la hipoxia
adquiridos. En un estudio, las convulsiones se asociaron con un 53 % de los casos y
la paralisis cerebral con un 26 %.%°

Métodos de ayuda para nifios con ceguedad cortical
Los terapeutas ensefian una gran variedad de estrategias. Por ejemplo:?’

¢ Los infantes y nifios pequefios mostraran cuando y donde ellos ven mejor por
sus conductas adaptables. Pruebe posiciones diferentes y siga la direccion de
su nifo.

e Debe proporcionarse el apoyo de cabeza durante obra o sesiones de trabajo
para evitar cambio involuntario del campo visual.

e Los nifios con DVM pueden ver a menudo los colores, use los colores
fluorescentes luminosos que les gusta; el rojo, ponga amarillo, rosa y naranja.

e Si el nifio usa mucha energia en las tareas motoras finas, trabaje
separadamente lo motor y la vision hasta que sea posible integrar los dos.

e Use los objetos familiares (el biberodn, la cuchara, el plato, el juguete del bafio,
entre otros) uno en un momento. La familiaridad y simplicidad son muy
importantes.

e Busque los juguetes y actividades que motivan al nifio.
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CONCLUSIONES

La evaluacion de un nifio con incapacidad de enfoque visual y de atencion, requiere
un examen oftalmolégico cuidadoso. DVM es un diagnoéstico de exclusion y requiere
descartar otras posibles causas. Se debe interrogar sobre la historia perinatal,
incluyendo los posibles eventos de hipoxia o de cualquier abuso de sustancias durante
el embarazo. El examen inicial debe incluir la refraccion.

A principios de la evaluacién, debe tenerse en cuenta si el nistagmo espontaneo esta
presente. La ausencia del nistagmo indica una via visual anterior normal. Sin
embargo, si el nistagmus esta presente, un cuidadoso examen visual, asi como de
neuroimagenes ayudaran en el diagndstico.

En la presentacion inicial, los padres necesitan entender que la evaluacion de nifios
con DVM implica un enfoque multidisciplinario entre el oftalmélogo y el pediatra. Si no
hay otras anomalias sefialadas (DVM aislado), entonces los padres necesitan estar
seguros de que el pronéstico es bueno para la agudeza visual de sus hijos. Los
sintomas deben resolverse a los 6 meses de edad, con aumento del riesgo de
anomalias visuales en el futuro. Sin embargo, poco se sabe acerca de las secuelas del
desarrollo a largo plazo en estos pacientes por lo que se recomiendan chequeos
regulares con pediatria y oftalmologia.
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