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Pliegues retinianos congenitos.
Presentacidn de tres casos

Dr. Ariel Prado Serrano,* Dr. Ricardo Languren Gémez,* Dra. Leonor Hernandez Salazar**

RESUMEN

El pliegue retiniano congénito es una alteracion poco frecuente caracterizada por una membrana fibrosa localizada desde
la papila hasta laregion ciliar, usualmente en el cuadrante temporal inferior de laretina; suele ser simétrico en los casos
bilaterales y se asocia con persistencia de restos de la arteria hialoidea en el periodo embrionario. Asociado a pliegue
hay un desprendimiento de la retina en forma de tienda de campafia que ocasionalmente puede ser extenso.

En el presente trabajo se describen tres diferentes casos de sujetos con pliegues retinianos congénitos asociados con
estrabismo secundario, haciéndose referencia de sus caracteristicas clinicas y su etiologia embrionaria para conocerlos y
establecer el diagnostico diferencia con otra patologia ocular cuyo tratamiento es muy distinto al de esta entidad retiniana.
Palabras clave: Pliegue retiniano congénito, desprendimiento de retina, estrabismo.

SUMMARY

Congenital retinal folds represents an extremly rare ocular fondus condition characterized by fibrous-like membranes
localized between the optic disc and the cilliary region in the inferotemporal portion of the eye. In case of a bilateral
outcome they tend to be symetric and they are in association to an incomplete regression of the hyaloid artery during the
embryologic period. It is also common an association of the congenital retinal fold with an extense tent-like complete
retinal detachment.

The current paper describes three different cases of subjects having congenital retinal folds in association with secondary
strabismus. Clinical and embriologic ethiological considerations are mentioned in order to identify and differentiate

them from other fundus retinal pathology with different therapeutic approaches.
Key words: Congenital retinal folds, retinal detachment, strabismus.

INTRODUCCION

El pliegue retiniano congénito se conoce desde 1888 cuan-
do Sulzer’shizo la primera observacién y referenciade esta
entidad (1). Posteriormente fue descrita por varios autores
(Salffner, 1902; Heine, 1904; Seefelder, 1908; Farnarier,
1911; Holm, 1923; Hoffmann, 1926).

Esta anomalia fue denominada de diferentes formas (2) —
Bulbus Septatus (Salffner), quiste retinial (Heine) (3), per-
sistenciadel epitelio de la papila dptica o de otras partes del
sistema hialoi deo, colobomadel cuerpo vitreo (Holm) —pero
su naturaleza fue primeramente establecida por Ida Mann
(4) y, desde entonces, laincidencia de esta entidad ha mos-
trado un aumento moderado debido a que se busca e identi-
fica mas durante la exploracion oftalmol 6gica.

El pliegue retiniano congénito es una alteracion que se
observaen laclinicaoftalmol 6gicacon pocafrecuencia, pero
su conocimiento es de gran importancia para poder diferen-
ciarlo de lesiones tumorales u otras alteraciones retinianas
y, aunque no se tienen datos estadisticos precisos de su inci-
dencia, hasta hace algunos afios se habian publicado 70 ca-
sos en la literatura mundial (5), no existiendo, hasta la ela-
boracion del presente trabajo, informacién de su incidencia
o prevalencia en la poblacién mexicana.

En el presente trabajo se describen tres casos estudiados
en la consulta externa de la Unidad de Oftalmologia del
Hospital General de México y que corresponden a menos
de 0.3% de laincidencia de este padecimiento en los Ulti-
mos 30 afios.
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REPORTE DE CASOS

Caso 1

Paciente femenino de 22 afios de edad; quien alos 3 afos
los padres notaron mala vision con el ojo derecho y pro-
gresiva desviacion del mismo hacia fuera. A los 13 afios
present6 bocio nodular hiperfuncionante que fue tratad,
sin otros antecedentes de importancia en su padecimiento
actual.

En la exploracién oftalmol 6gica se encontré: AV OD per-
cepcion de luz, sin proyeccion; Ol 20/15, exotropia derecha
de 20 DP. Segmento anterior: OD conjuntiva normal, cor-
nea transparente, pupila con restos de membrana pupilar y
pigmentacion fina en capsula anterior del cristalino, vitreo
claro. En el fondo de ojo se observo (Figura 1) un pliegue
retiniano que emergia del sector temporal de la papila, se
dirigiahaciael cuadrantetemporal inferior delaretinahasta
llegar a la capsula posterior del cristalino, (que partia del
lado temporal de la papila hacia fuera, abajo y adelante), el
cual condicionaba un desprendimiento de retina en tienda
de campafia localizado en dicho cuadrante asi como cam-
bios pigmentarios en laretina periférica; en el trayecto del
pliegue se observaban vasos retinianos; no era posible de-
terminar la localizacién del drea macular (adelgazandose a
medida que avanzaba a la parte temporal inferior del crista-
lino, lo cruzaba posteriormente en el meridiano delas 1V y
desaparecia en la ora serrata). La papila estaba retraida en
direccién al pliegue y sobre éste habia vasos retinianos que
lo acompariaban en sus 2/3 iniciales. El pliegue fue visible
con +5.00 D esféricas. El nivel general del fondo pudo ver-
se sin adicién de lentes (Figura 2) y mostré un desprendi-
miento de retinaalo largo de la banda en forma de “tienda
de campania’, asi como cambios proliferativosy pigmenta-
rios de toda la retina).

El ojoizquierdo se encontrd sin datos deimportancia para
el padecimiento actual.

Caso 2

Masculino de 6 afios de edad, con antecedente a afio de
edad de desviacién hacia fueray malavision del ojo dere-
cho. Fuereferido al servicio de oftalmologia por sospechar-
se que se trataba de un caso de retinoblastoma. Sus antece-
dentes personales y familiares no aportaron datos de inte-
rés. A laexploracion fisicaoftalmoldgicael OD revel 6 exo-
tropiaderechade 10 DP con AV de percepcion y proyeccion
de luz. Los medios refringentes fueron transparentes. El ojo
izquierdo, con excepcidn de una pequefia ametropia que co-
rrigié con graduacion refractométrica, fue normal.

El fondo de ojo derecho (Figura 3) mostré un grueso plie-
gue de retina corriendo del lado temporal de la papila hacia
los cuadrantes temporal es de la retina, discretamente eleva-
do, el cua se abria a manera de abanico del meridiano de
las VII a meridiano de las X desde el polo posterior hasta
la ora serrata; €l pliegue presentaba bandas de fibrosis que
provocaban traccion hacia fuera en el meridiano horizon-
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Fig. 1. Apariencia oftalmoscépica del ojo derecho de una mujer
de 22 afios de edad, que muestra un pliegue retiniano congénito
dirigiéndose de la papilahaciael cuadrante temporal inferior. Hay
retraccion de la papilay vasos retinianos en €l pliegue.

Fig. 2. Aspecto del fondo retiniano correspondiente al caso 1, en
el que se observa desprendimiento de retina a lo largo del plie-
gue; acompafiado de cambios proliferativosy pigmentarios.

tal, poco levantado, casi plano a nivel delaretina; después
de un corto trayecto se abria a manera de abanico hacia €l
ecuador cristaliniano, sin llegar a él, alcanzando por su li-
mite superior laalturadel meridiano delas X y por su parte
inferior entre las 7 y las 8 horas. En la parte media de éste
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Fig. 3. Fondo de ojo derecho de un nifio de 6 afios de edad en €l
cual se aprecia un ancho pliegue de laretina de origen congénito,
que partiendo de la pupila se dirige horizontalmente a sector tem-
poral. Se ven en su superficie vasos retinianos y vasos embriogé-
nicos persistentes

Fig. 4. Aspecto oftalmoscépico de un pliegue de retina congénito
que, como una banda de tejido blanquecino, parte de la papila
hacia el cuadrante temporal inferior. Se observan en su superficie
vasos retinianos y dos peguefias expansiones dirigiéndose a cua-
drante nasal superior.

ensanchamiento habia una mancha blanquecina y bandas
fibrosas de traccién que la unian con la papila. Se observa-
ron vasos retinianos en los bordes del pliegue y vasos em-
briogénicos persistentes, adheridos a su superficie.

Septiembre-Octubre 2008; 82(5)

Caso 3

Masculino de 11 afios de edad, con historia de mala vision
con el ojo derecho notada cuatro afios antes, y desviacion
del mismo ojo hacia fuera y arriba de tres afios de evolu-
cion. Sin antecedentes personalesy familiares relacionados
con el padecimiento.

Al examen fisico ocular ojo derecho con desviacién hacia
fueray arribade 25 D y 15 D respectivamente, con AV de
percepcién y proyeccion de luz. Los medios transparentes
fueron normales. Ojo izquierdo sin patologia.

En el estudio del fondo de ojo derecho (Figura 4) se ob-
servo un grueso pliegue de retina que se extendia de la por-
cion superotemporal de la papila, como unabandadetejido
blanquecino, hacia el sector temporal de laretina, llegando
a la capsula posterior del cristalino; ademas de otros dos
pliegues que emergian del sector nasal de la papila diri-
giéndose al cuadrante nasal superior de laretina por debajo
y delante del borde temporal inferior del cristalino, pasan-
do alaora serrata. Los vasos retinianos fueron visibles en
su superficie atodo lo largo del pliegue. Partiendo también
de la papila habia dos bandas fibrosas que en un corto tra-
yecto sedirigian al sector nasal superior. El pliegue fuevis-
to con + 4.00 D esféricas.

DISCUSION

El pliegue retiniano congénito es una formacion de aspecto
fibroso que se extiende desde la papila a laregion ciliar (1),
usualmente en el cuadrante temporal inferior de la retina,
simétricamente en |os casos hilaterales y tipicamente asocia-
da con persistencia de restos de la arteria hialoidea (2, 3),
pero no en formainvariable en lalineade lafisuraembriona-
ria (6). Sin embargo, cualquier parte de la retina puede estar
involucrada y no es rara una direccion vertical (2, 6). En
casos excepcionales, € origen no estaen lapapiladpticasino
en laretinavecina (7). Asociado con el pliegue hay un des-
prendimiento de la retina en forma de tienda de campafia
gue ocasionalmente puede ser extenso (8). En la gran ma-
yoria de |os casos una arteria hial oidea persistente o alguna
desusramascorrealo largo delacrestadel pliegue, pero se
han reportado casos donde éstas pueden no ser vistas (9,
10). También puede haber vascularizacion adicional por ra-
mas de la arteria central de laretina que se desarrollaron en
el pliegue a partir de la papila (11).

El pliegue es frecuentemente bilateral y se presenta en
0j0s que, por otra parte, son normales (5). Con frecuencia
se ven formas menos extensas de pliegues retinianos debi-
das a un fendbmeno natural pero transitorio durante el cierre
de la fisura embrionaria (10). Durante el periodo de desa-
rrollo activo, la capainterna de la copa Opticatiende a cre-
cer mas que la capa externa 'y posteriormente no se realiza
una perfecta aposicion de las capas; dando como resultado
laformacion de estos pliegues (11).

La etiologia del pliegue retiniano congénito es muy dis-
cutida. IdaMann (1935) (2) considera que su origen es pri-
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mitivo, ciertamente antes de la formacion del vitreo secun-
dario y amenudo tan temprano como en la etapa de 13 mm,
justamente cuando la hendidura se esta cerrando y las capas
de la retina no estéan totalmente diferenciadas (9-11). Las
peculiaridades de la regién de la hendidura pueden modifi-
carse por € pliegue. La causa primaria parece deberse a
una persistencia de los vasos hialoideos y de aquellos ele-
mentos del vitreo primario que llegan a unirse con un area
de la capa interna de la capa ptica, que evita el desarrollo
del vitreo secundario. Solamente antes de la formacién esta
€l vitreo primario en contacto con laretina (10), y lapersis-
tencia localizada de este contacto puede ocasionar, ya sea
unatraccion del resto hialoideo y del canal de Cloquet fuera
de su posicion normal, una traccion hacia arriba de la reti-
na como un pliegue, 0 ambas simultaneamente (11, 12).

Otras teorias que se han dado para explicar la etiologia
del pliegue son:

1.Adhesiones de tejido conectivo entre la tlnica vascular
del cristalino y la region ciliar que, a retraerse, causan
un desprendimiento de la retina en forma de tienda de
campaha (2).

2. El pliegue representa una hipertrofia del tejido glial de
|a papila de Bergmeister’s (13).

3.La anomalia ha sido ocasionalmente encontrada en aso-
ciacion con lesiones que sugieren inflamaciéon fetal (11,
13), hipotesis poco probable por lafaltade diferenciacion
de toda laretina.

4.El pliegue representa unaformaleve o frustrada de fibro-
plasia retrolenticular (10, 14).

5.Por persistencia de la vaina glial que rodea los vasos
hialoideos y cuyo maximo desarrollo se alcanza durante
el quinto mes para desaparecer posteriormente (15), y por
lo que a medida que el ojo se desarrolla estos tejidos
anormal mente persistentes se pondrian tensos, siendo des-
plazados por el vitreo primario el cual es empujado hacia
el centro (8).

Se considera que, aun cuando todos |os casos no tienen la
misma etiologia, la primera explicacién es la mas aceptable
aunque tal vez no enteramente satisfactoria. Una situacion
gue puede ser desechada es que el defecto primario seauna
hipertrofia del tejido neural o que los restos hialoideos y la
proliferacion glial estén asociados con aberraciones del de-
sarrollo y no necesariamente con factores etiol 6gicos pri-
marios (10, 12).

Fue principalmente Weve (1935 y 1938) (1) quien atrajo
la atencién a la naturaleza genética del pliegue falciforme.
El observo esta anormalidad en gemelos homocigotos de
cuatro afios de edad y supuso |la presencia de un gen autoso-
mico recesivo. La frecuencia de padres consanguineos pa-
rece suponer estateoria. Otros autores (Mann, 1935y Theo-
dore, 1940) (2) son de lamismaopinion. Sorshy, sin embar-
go, llamala atencién al hecho que (con pocas excepciones)
sblo los hombres parecen ser |os af ectados, pensando que la
posibilidad de herencialigada a sexo no puede ser descar-
tada (3, 6). A favor de esto se encuentra el hecho que una
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familia descrita por Weve (1935) mostré coexistencia de
pliegue falciforme con pseudo-glioma, que esta ligado al
sexo (1). El hecho que dos de los cuatro casos descritos por
Theodore y Ziporkes afectaron mujeres no descarta la he-
rencia ligada al sexo, ya que la penetrancia del gen es a
veces muy fuerte en mujeres portadoras (2, 12, 13).

El examen histolégico muestra que la prominencia es un
pliegue de retina atraido hacia adentro (7). Sélo la capa in-
terna de la copa 6ptica esta envuelta en € pliegue, no siendo
afectado el epitelio pigmentario (8). No sdlo en el pliegue
sino en toda la retina puede haber proliferacion displasica
gue sugiere un disturbio del crecimiento delacapainternade
la copa Optica en un estadio temprano (10). Este deja por
fuera alguna sugestion de que la anomalia es al inicio un
desprendimiento traumético o unainflamacién localizada (9).
El haber sido demostrada su presencia en fetos de cuatro
meses, también deja por fuera su asociacién con la retinopa
tiadel prematuro (10). Con frecuencia se hallan rosetas reti-
nianas y otros tipos de diferenciacion anémala (11).

No es comiin encontrar gruesos defectos en el 0jo, pero si
pueden asociarse cataratas congénitas y ocasionalmente un
pseudoglioma o un desprendimiento de retina en €l otro ojo
0 en alguno de sus descendientes. Han sido reportados gra-
dos avanzados de deficiencia mental o microcefalia (5, 6).

Consideraciones embriol 6gicas
Los principales puntos de importancia embriolégica a ser
considerados son:

1.Lanaturaleza del tejido que compone €l pliegue.
2.Larelacion del pliegue con la arteria hialoidea.
3.Laposicion del pliegue.

La naturaleza del tejido en el pliegue

En todos los casos que han sido examinados microscopica-
mente, €l pliegue esta compuesto por una reduplicacién de
la retina (membrana limitante interna y conos y bastones
inclusive) sin envolver el epitelio pigmentario. La estructu-
ra retiniana es a veces desordenada, las capas estan imper-
fectamente diferenciadas y hay frecuente presencia de rose-
tas. No se puede dudar en cualquiera de los casos, que €
pliegue esta formado enteramente por la capa interna de la
copa optica (10).

La relacion del pliegue con la arteria hialoidea

Aqui también en todos | os casos examinados microscopica-
mentey en muchos de aquellos vistos clinicamente hay evi-
dencia de unién de la arteria hialoidea o de una de sus ra-
mas a la cuspide del pliegue. En algunos casos esto es Uni-
camente un simple hilo. Sin embargo, Badtke no considera
gue laarteriahial oidea esté necesariamente adheridaal plie-
gue (2).

Posicién del pliegue

Estaesvariable. El pliegue no puede tener conexion prima-
riacon lafisurafetal, aunque puede a veces ocupar la posi-
cion de ésta. Puede aparentemente ocurrir en cualquier me-
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ridiano, pero de acuerdo con los casos de Weve's (14) y de
Ida Mann (8), hay una marcada predileccién por €l cua-
drante temporal inferior, externo alalineadelafisura; y en
todos ellos |a papila esta envuelta. No existen aqui estructu-
ras normales capaces de determinar esta posicion, ni hay
grandes vasos del vitreo embriogénico. A la fecha no es
posible dar razén alguna. La teoria enunciada anteriormen-
te, que la condicién consiste esencialmente en una adhe-
sién anormal del vitreo primario a la pared interna de la
copa Optica con impedimento de la formacion del vitreo se-
cundario en ese lugar, parece ser consistente con €l hallaz-
go clinico. Ello explicala presencia de vasos de vitreo em-
briogénico en el borde libre del pliegue y esta de acuerdo
con los tres tipos de casos descritos, a saber, aquellos que €l
pliegue se extiende todo €l trayecto desde la papilaalaora
serrata, aquellos en que se extiende sdlo parte del camino
pero los vasos van sobre él y aguellos en quelaregion dela
hendidura es envuelta (13).

Lacausade laadhesion es oscura. No hay signos de cam-
bios inflamatorios, pero no pueden ser excluidas las hemo-
rragias en un estadio temprano. Las teorias de inflamacién
fetal o de su asociacion con la retinopatia del prematuro
como ya fue visto, son poco probables (10).

En algunos casos de |a serie de Weve's una forma atipica
de pigmentacion retiniana (puntos circulares y crecientes
de pigmento en la region ecuatorial y arededor de la papi-
la) ocurre en pacientes con estos pliegues retinianos y en
otros miembros de la misma familia. En muchos pacientes
hay miopia, y a veces ausencia de pigmento con dificultad
en distinguir los vasos retinianos de los coroideos. El ha-
Ilazgo comun de porciones persistentes del sistema sangui-
neo hialoideo se han definido como una entidad indepen-
diente. La Unica probable relacién del pliegue retiniano po-
dria ser con un desprendimiento retiniano congénito y con
un pseudo-glioma de desarrollo. En los casos reportados,
dos fueron del genero masculino y uno del femenino. En
todos | os casos se observaron ramas de |0s vasos retinianos
en la superficie del plieguey en uno de ellos evidencia cli-
nica de persistencia de restos de la arteria hialoidea, recor-
dando que esta patol ogia se trata de una variedad posterior
de persistencia de vitreo primario (11-13).

En los tres casos lalesion fue unilateral y el ojo afectado
el derecho, siendo constante, desde temprana edad, la exo-
tropia consecutivay la pérdida de la funcién visual.

Es importante mencionar que estos pliegues retinianos no
deben confundirseni por su topografiao evolucién, con mem-
branas epirretinianas que se presentan con otras alteraciones
oculares: enfermedad oclusiva vascular retiniana, retinopa-
tia de células falciformes, diabetes mellitus, enfermedades
inflamatorias intraoculares, traumatismos oculares contusos
0 con heridas penetrantes con hemorragias vitreas, todo tipo
de cirugiaocular especia mente extraccion de cataratay ciru-
gia de desprendimiento de retina, laser o crioterapia para
desgarros retinianos, tumores intraoculares como angiomas
retinianos y hamartomas, telangiectasias, macroaneurismas
arteriolares retinianos y retinosis pigmentaria (10-14).
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En realidad, estas membranas se tratan como una forma
deproliferacion vitreorretiniana (15). Son idiopéticas cuando
se forman en ojos sanos sin enfermedad ocular asociada ni
antecedentes y pueden ocurrir en gente joven e incluso ser
congénitas como los casos reportados, aunque su localiza-
cion y topografia son diferentes (16).

Clinicamente la membrana epirretiniana macular tiene
aspecto de celofan (14). Al contraerse, produce pliegues en
la superficie retiniana, |os vasos se ven tortuosos y en oca-
siones pueden verse traccionados haciael centro delamem-
brana que si esta excéntrico, puede traccionar la févea. A
veces se desarrollan pequefias hemorragias y en ocasiones
se produce edema retiniano en membranas de larga evolu-
cion (15). La traccién de las membranas puede producir
bloqueo del flujo axoplasmico lo que produce exudados al-
godonosos, que mejoran después de laremocion de lamem-
brana (16). La filtracion vascular extensa produce también
coloracion blanquecina de la retina, aspectos oftalmoscopi-
COS que, en conjunto o separadamente, no se observaron en
los casos reportados (17).

CONCLUSIONES

El pliegue retiniano congénito es una anomalia poco fre-
cuente en el Servicio de Oftalmologia del Hospital General
de México, no existiendo informacion epidemiol égica so-
bre su prevalencia en poblacion mexicana y tampoco ha-
biéndose aclarado satisfactoriamente su etiologia.

L os pliegues retinianos generalmente se desarrollan en el
sector temporal de laretinay en particular en el cuadrante
temporal inferior, aunque pueden presentarse en cualquier
direccién. No parece haber conexién primaria con la fisura
fetal, pero puede ocasionalmente ocupar |a posicion de ésta.
Solamente la capa interna de la copa 6ptica es envuelta en
el pliegue, € epitelio pigmentario no es afectado. Se les ha
atribuido una herencia ligada al sexo y afectar la mayoria
de las veces a sexo masculino siendo importante su ade-
cuada visualizacién oftalmoscépica y entendimiento dife-
renciandolos de otra patologia ocular cuyo tratamiento es
distinto a de esta entidad retiniana.
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