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UMMARY

The incidence of abnormalities
of the optic nerve is on the
rise, especially optic nerve
hypoplasia. It is important
to know the wide range of
abnormalities as they can
impair the vision of a child.
Abnormalities such as optic
hypoplasia, morning
glory anomaly, and coloboma
may be associated with systemic
disorders that could get to
harm a child’s life. Currently
there is no cure for the optic
nerve anomalies, hence early
identification is
intervene and prevent possible

nerve

crucial to

consequences.
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NTRODUCCION

Las anomalias en el nervio 6ptico
pueden ser asintomaticas o causar
deficiencia severa en la agudeza
visual. En muchos casos son
hallazgos incidentales al valorar
el fondo de ojo. Muchas entidades
presentan discapacidad visual
acompaniadas por alteraciones
neuroldgicas y sistémicas, las

cuales pueden causar la muerte.

IPOPLASIA DEL
NERVIO OPTICO

PTI

La hipoplasia del nervio optico
es la anomalia mas comun.?
Esta enfermedad no progresiva
y congénita se caracteriza por
disco oOptico pequeiio, signo de
“doble anillo”, adelgazamiento
de las fibras
tortuosidad vascular. El signo de
“doble anillo” se describe como

nerviosas 'y

un halo peripapilar de color
amarilluzco, moteado y bordeado
por un anillo con pigmentacion
aumentada o disminuida. El disco
optico pequefio se caracteriza
por tener vasculatura grande y
usualmente tortuosa. Estos signos
son importantes pero no son

considerados  patognomonicos
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de dicha enfermedad. Se pueden
presentar alteraciones sistémicas
en especial las anormalidades
endocrinas y neuroldgicas. Con
neuroimagenes el nervio optico se
visualiza hipoplasico junto con el
quiasma 6ptico. Esta anomalia no
tiene predileccion sobre género y
la etiologia se desconoce. Ciertas
investigaciones han encontrado
relacion con la exposicion a
agentes teratdgenos, siendo el
alcohol y las drogas factores
incidencia.*
Embriolégicamente, la alteracion

que aumentan la

en el desarrollo prenatal ocurre
entre la sexta semana y cuarto
mes de gestacion donde se
desarrolla un menor numero de
axones del nervio Optico.® La
agudeza visual varia de 20/20
a no percepcion de luz. Esto se
correlaciona a la integridad de
las fibras papilomaculares y no al
tamafo del disco. Las anomalias
a nivel de sistema nervioso
central se dan en linea media y
se ve en casos con afectacion
bilateral o unilateral del nervio
optico. Anormalidades en la
glandula pituitaria se encuentran
en un 15% de esta enfermedad.’
Los hallazgos endocrinolégicos
son importantes en dichos casos
ya que pueden afectar el eje
neuroendocrino.
aniridia, coloboma,
y estrabismo pueden ser otras
asociaciones oculares congénitas.

Microftalmos,
nistagmus

Figura 1. Hipoplasia de nervio optico

Figura 2. Sindrome de morning glory.

INDROME DE
MORNING GLORY

El sindrome de morning glory
es una malformaciéon del nervio
optico que se clasifico asi por
su semejanza con la flor de
enredadera. Se caracteriza por
la presencia de un disco Optico
aumentado de tamafio con
excavacion profunda, disposicion
radial de
retiniana y presencia de tejido
glial.”” Tiene una incidencia muy
baja y afecta equitativamente
a ambos  géneros.'”
presentarse  unilateralmente y
asociarse ~ con astigmatismo,

hipermetropia y miopia. El 30%

la vascularizacion

Suele

de los pacientes con sindrome de
morning glory logran alcanzar
una agudeza visual de 20/40 o
mejor.’

OLOBOMA DE
NERVIO OPTICO

El coloboma de nervio dptico es
una anomalia congénita causada
por el cierre incompleto o anormal
de la
Se caracteriza por presentar un
disco agrandado, demarcado con
excavacion blanca en forma de

hendidura embrionaria.

pelota que se puede extender a
coroides o a esclera adyacente.
El defecto
inferonasalmente y

suele extenderse

pueden
encontrarse colobomas retinianos
en la periferia. El coloboma se
puede

bilateralmente y

encontrar unilateral o
varia desde
asintomatico a  sumamente
abrasivo de la agudeza visual.
Los
pueden asociarse con multiples
anormalidades como lo son el
sindrome CHARGE, el sindrome
de Walker-Warburg, la secuencia
de Goldenhar y el sindrome de

Aicardi.

colobomas oculares

STAFILOMA
PERIPAPILAR

El estafiloma peripailar es una
anomalia rara,
y usualmente

no hereditaria
unilateral. Al
fondo del ojo se encuentra una
excavacion profunda que rodea
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al disco optico. El disco optico
se localiza en la porcion mas
profunda de la excavacion y
puede tener apariencia normal
o con cierta palidez temporal.
Se diferencia del sindrome de
morning glory en que el patrén
vascular se mantiene normal. Los
pacientes llegan a presentar una
marcada reduccion de la agudeza
visual del ojo afectado.

EGALOPAPILA

Lamegalopapilaesundisco dptico
agrandado con morfologia del
disco optico normal. Usualmente
es bilateral y el disco suele tener
un didmetro mayor a 2.1mm. Los
pacientes pueden llegar a tener
un punto ciego mas grande de lo
normal y ocasionalmente llegan a
tener disminucion de la agudeza
visual.’

GUJERO OPTICO

Un agujero

depresion en
nervio. Tiene una prevalencia de
1 por cada 10.000 pacientes y
es bilateral en el 10-15% de los
casos.!! Se visualiza como una
excavacion redonda en el margen
del disco oOptico.
estos agujeros son relativamente

optico es
la cabeza del

una

Usualmente

benignos en su mayoria, sin
embargo, pueden llegar a causar
disminucion de la agudeza visual
de rapida progresion. El defecto
mas comun en el campo visual

suele ser un escotoma arqueado
por el movimiento de las fibras
alrededor de la depresion.®

iNDROME DE
DISCO INCLINADO

El sindrome de disco inclinado es
una condicion en la que el disco
optico tiene un angulo oblicuo. La
porcion superotemporal del disco
optico se encuentra elevada y la
porcion inferonasal se encuentra
desplazada resultando en una
apariencia ovalada. Entre el 0.4-
3.5% de la poblacion general
padece este sindrome y entre
37.5 a 80% de los casos éstos son
bilaterales.” Errores refractivos,
alteraciones en campo visual,
anormalidades  retinianas y
alteraciones en la vision del color
pueden llegar a asociarse a esta
condicion.?

ONCLUSION

Las anormalidades del disco
optico no son una condicion
inusual. En muchos casos pueden
relacionarse con malformaciones
sist¢tmicas ademas de la
afectacion de agudeza visual.
Por ende, se requiere un abordaje
multidisciplinario para detectar
simultdneamente anormalidades
sistémicas y asi asegurarse
de su Optimo desarrollo. Es
importante concluir mencionado
que el propodsito de programas de

intervencion y estimulacion visual

temprana es lograr minimizar el
impacto visual del paciente con
anomalias en el nervio optico.

ESUMEN

La incidencia de anomalias del
nervio 6ptico estd en ascenso, en
especial la hipoplasia del nervio
optico. Es de suma importancia
tener conocimiento del amplio
rango que existe de anomalias
ya que pueden perjudicar la
vision del nifio. Anomalias como
la hipoplasia del nervio Optico,
anomalia de morning glory, y
coloboma pueden asociarse a
alteraciones sistémicas las cuales
la vida del
Actualmente no hay una cura per
s¢ para las anomalias de nervio
optico por lo que la identificacion
temprana es crucial para poder

amenazan nifno.

intervenir y prevenir posibles
consecuencias.
Descriptores:
nervio 6ptico,

Anomalias del
hipoplasia del
nervio optico, congénito
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