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RESUMEN

Este reporte describe la presentacién concomitante de foveosquisis midpica y fibras de mielina en
una paciente con miopia elevada. La primera puede ser un hallazgo incidental, pero no infrecuente
en pacientes con miopia elevada, y causa pérdida visual central severa. La segunda es infrecuente,
y en casos muy raros se presenta asociada a miopia ipsilateral y estrabismo. Ambas entidades
deben incluirse en el diagndstico diferencial de un paciente alto miope con disminucién de la

vision central. La tomografia de coherencia dptica es el medio auxiliar de eleccion.

Palabras clave: Foveosquisis midpica; fibras de mielina; Sindrome de Straatsma;

tomografia de coherencia dptica.
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ABSTRACT

This case report describes the concomitant presentation of myopic foveoschisis and myelinated
retinal nerve fibers in a patient with elevated myopia. The myopic foveoschisis may be an
incidental but not uncommon finding in highly myopic eyes, leading to severe central vision loss.
Myelinated retinal nerve fibers are infrequent and in rarely cases they are associated with
ipsilateral myopia and strabismus. Both entities should be including as differential diagnosis of

central vision loss in high myopia, and optic coherence tomography is the leading as auxiliary test.

Key words: Myopic foveoschisis; myelinated retinal nerve fibers; Straatsma’s syndrome;

optical coherence tomography.
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INTRODUCCION

La alta miopia esta caracterizada por elongacion excesiva y progresiva del globo ocular, y
resulta en una variedad de cambios secundarios del fondo de ojo que pueden provocar dafio
visual, incluyendo desprendimiento de retina, esquisis macular midpica, agujero macular,

neovascularizacion coroidea y areas de atrofia coriorretinal.?)

La foveosquisis midpica (MF, por sus siglas en inglés) es bien reconocida como una de las
mayores causas de pérdida visual en ojos con alta miopia. EI término de retinosquisis foveal
miopica fue introducido en el afio 1999 por Takano y Kishi para describir la separacién de
las capas retinianas internas en la macula en pacientes con alta miopia y estafiloma

posterior. Aunque una condicion similar fue descrita por Calbert Phillips en el afio 1958, el
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enfoque en la MF solo gan6 espacio como una complicacion macular independiente bien
reconocida en este grupo de pacientes, desde el advenimiento de la tomografia de coherencia
Optica (OCT, por sus siglas en inglés). En especial, la OCT de dominio espectral ha
mejorado los diagndsticos con exactitud, lo que ha permitido mejor entendimiento de esta
entidad y mayores enfoques para su manejo. Incluso, a partir de su aparicion se ha propuesto
una definicion tomografica de la MF: separacion de las capas intrarretinianas,
predominantemente las capas externas, en una capa externa mas delgada y una capa interna
mas gruesa, con columnas en puentes hiperreflectivas y destruccion retiniana

subsecuente.®*

Los diferentes enfoques para el manejo de la MF en la era del OCT spectral son también
revisados con particular énfasis segln la opinion de los cirujanos expertos en las variadas

técnicas usadas y sus tasas de éxito.®

La FM forma parte de una serie de cambios maculares que ocurren en pacientes adultos con
miopia mayor de 8 dioptrias, llamada maculopatia midpica. El estafiloma, las estrias de laca,
la mancha de Fuch, la membrana neovascular coroidea midpica y la atrofia coriorretiniana
midpica son encontrados también con frecuencia en retinografias realizadas en estos

pacientes en estudios pilotos.

Sin embargo, las fibras de mielina se encuentran entre un 0,3 a 0,6 % de la poblacién. En un
estudio de poblacion en China se observd una prevalencia de 4 por cada 1 000 ojos, en
aproximadamente 7 de cada 1 000 personas. Normalmente la mielina no se extiende al
espacio intraocular. La mielinizacion de la via visual anterior comienza a los 5 meses de
gestacion en el cuerpo geniculado lateral y culmina a los 8 meses en el trayecto retrobulbar
del nervio dptico. La presencia de fibras de mielinas en el fondo de ojo no tiene preferencia por
sexo. En la mayoria de los casos no se afecta la agudeza visual y en casos muy raros se
presenta asociada a miopia ipsilateral, estrabismo y ambliopia (Sindrome de Straatsma).
Ocasionalmente ha sido reportado en asociacion con otras patologias oculares, incluyendo
nistagmo, coloboma, aplasia macular, queratocono y membrana epirretinal. Otras de las
patologias con las que se asocia son: neurofibromatosis, pupila de Marcus Gunn,

vitreorretinopatias, Sindrome de Down y Gorlin.®

La mayoria de las publicaciones sobre MF, en la actualidad, han sido serie de casos de

centros médicos aislados, enfocados en los aspectos clinicos o quirurgicos; pero en Cuba no
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se encontrd ningun reporte sobre esta patologia asociada al sindrome de mielinizacion de las

fibras nerviosas retinianas (MFNR).

Por tal razon, se presenta un caso de foveosquisis midpica concomitante con el Sindrome de
Straatsma, en Cuba, para describir estas entidades como diagnostico diferencial de
disminucion severa de la vision central en pacientes con miopia elevada y destacar la

importancia de la tomografia de coherencia 6ptica como medio auxiliar de eleccion.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 37 afios de edad, quien asistié a la consulta de Vitreo - Retina del
Instituto Cubano de Oftalmologia “Ramén Pando Ferrer”, remitida del Servicio de Cirugia
Refractiva de la misma institucién, con historial de disminucion visual de aproximadamente

dos afio de evolucién, del ojo izquierdo (Ol), sin buscar atencion médica.

En la anamnesis, se recoge que la paciente presentaba desde la nifiez mala vision de ambos
ojos; peor en el ojo izquierdo (Ol), con estrabismo asociado, para lo cual llevé tratamiento
con oclusores y el uso de lentes de contacto, con evolucién favorable [antecedente de mejor
agudeza visual corregida (MAVC) previa]. OD: 1,0 y OIl: 0,4). Pero refiri6 mayor

disminucion de la vision del Ol desde hacia dos afios aproximadamente.

Al examen oftalmolégico, el ojo derecho (OD) estaba en ortoforia y el Ol presentaba una

esotropia de 30°. La MAVC fue de 1,0 en el OD y de 0,3 en el Ol, con una refraccion de:

OD: + 3,00-0,50 x 80° (1,0) y OI: -7,00 — 0,50 x 135° (0,3).
Queratometria: OD: 42,75 x 90°; 42,50 x 180°. Ol: 43,25 x 90°; 42,50 x 180°.

Longitud Axial: OD: 23,05 mm. Ol: 27,06 mm.

Al examen del segmento anterior ambos 0jos presentaban facoesclerosis. La biomicroscopia
del segmento posterior del OD fue normal y en el Ol se observé un area blanca, estriada, de
bordes plumosos, superficial, a nivel de la capa de fibras nerviosas de la retina, que seguia el
recorrido de la arcada temporal superior y partia del disco Optico. Se extendia hacia el sector

temporal, asociada a estafiloma posterior.
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Se le realizaron iméagenes con el OCT-SD [Spectralis OCT (HRA + OCT), Heidelberg
Engineering GmbH, Germany] con los protocolos de adquisicion: MultiColor,
autofluorescencia de fondo (FAF, por sus siglas en inglés), lines macular 0° y 90° y grosor
macular. Se encontr6 una imagen hiporreflectiva intrarretiniana, compatible con separacion
de las capas internas de la retina. Basado en lo anterior, se consider6 como diagndstico una

foveosquisis midpica asociada al Sindrome de Straatsma (Fig. 1, 2, 3, 4 y 5).

Fuente: Tomada de Imagenes MultiColor.

Fig. 1 - Fibras de mielina.
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Tomada de: OCT-SD.

Fig. 2 - Estafiloma posterior.
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Tomada de: OCT-SD.

Fig. 3 - Foveosquisis macular.

Fig. 4 - Fibras de mielina. Imagen de Autofluorescencia.
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Fig. 5 - Fibras de mielina. Imagen de infrarrojo.

DISCUSION

La foveosquisis midpica es una condicion propia de la miopia patolégica, que se genera en
parte, segun algunos investigadores, por la presencia de traccién vitreomacular, tanto
anteroposterior, como tangencial; esto probablemente relacionado con rigidez de la

membrana limitante interna.

Se sugiere que la maculosquisis midpica, la esquisis foveal y la vitreosquisis en la miopia
elevada deben entrar todas dentro de la familia de la maculopatia mi6pica (MTM).® Se
encuentra en el 9 % de los pacientes con miopia degenerativa o patoldgica y estafiloma
posterior. En el 50 % de los pacientes puede progresar como agujero macular y

desprendimiento de retina dentro de un plazo de dos afos.
Han sido multiples los tratamientos quirdrgicos que se han descrito hasta la actualidad.”)

Gracias a la aparicién del OCT, su diagndstico es sencillo y se puede realizar el seguimiento

posquirdrgico de los casos que lo ameriten,®910.11.1213,14)
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Las fibras nerviosas mielinizadas constituyen generalmente un hallazgo de exploracion
oftalmolégica porque son asintométicas. Raramente evolucionan, presentan regresion o
desaparicion, lo que se puede observar después de una neuritis Optica, enfermedades

vasculares isquémicas, entre otras.

La MFNR es mas comun en 0jos miopes, como se presentd en este reporte, que en
hipermétropes; y cuando ocurre en estos ultimos, es en el ojo con error refractivo mas bajo.
La miopia ha sido reportada en estudios previos del 35 al 58 % en estos pacientes y un 83 %

con refraccion de hasta 6 dioptrias.®

Straatsma y otros describen que estos pacientes presentan con frecuencia ambliopia y miopia
axial, las cuales forman la triada del Sindrome de Straatsma, con una prevalencia del 0,03 al
10 %, lo que estd en concordancia con otros autores, quienes argumentan igual
planteamiento porque estimula el crecimiento del globo ocular, interfiere con la visién y

desarrolla ambliopia, causada, a su vez, por la pérdida de transparencia retiniana.®>67

La repercusion en la agudeza visual que produce la MFNR es variable y esta influenciada
por su localizacién y la coexistencia 0 no de otra patologia ocular. Si el area de
mielinizacion es extensa o si involucra la macula, la funcién visual es peor y los pacientes
pueden presentar con mas frecuencia miopia axial severa, con ambliopia.*®) En el caso que
se presentd, la paciente tenia una ambliopia anisometrépica y estrabismo; pero, a pesar de
eso, alcanz6 durante su desarrollo visual una agudeza visual mejor corregida de la unidad en
el OD y 0,4 en el Ol porque recibid tratamiento oclusivo y correccion éptica con lentes de
contacto desde su nifiez, lo que demuestra que el respeto de la macula por las fibras de
mielina, el area pequefia que ocupaban y la no presencia de un alto grado de anisometropia
(se considera un promedio de -13,00 D), influyeron en el resultado visual final de la
paciente, como esta descrito en la literatura.!? Pero, ademas, lleva a otra inferencia: que la
presencia de la foveosquisis midpica fue la que empeord la visién central de la paciente en
los ultimos afios; y que por las caracteristicas fundoscopicas descritas, no se le hizo el

diagnostico clinico, sino que este fue a través del uso del OCT- SD como medio auxiliar.

Parulekar y otros autores han postulado que existe MFNR adquirida y puede ocurrir como
respuesta a la ruptura de la lamina cribosa, como por ejemplo, en un glioma de la cabeza del

nervio Gptico.?% 21
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Teniendo en cuenta lo anterior, se podria dudar si la existencia de la MFNR en este caso es
primaria o adquirida, porque no existe la evidencia médica, ni la referencia verbal por parte
de la paciente, ni escrita en la historia clinica, de su presencia desde la nifiez; pero no se
recogieron antecedentes personales de enfermedad que pudiera haber provocado la aparicion
de fibras de mielina de forma adquirida, lo que hizo inferir que eran de causa primaria, pero

que no se habia hecho su diagndstico anteriormente.

Se ha reportado su presencia en diferentes miembros de una misma familia, lo que sugiere
que un factor genético podria jugar un papel importante. Es posible que entre familiares sea

méas comun de lo que se ha publicado.

El sindrome de Straatsma es una enfermedad que no se diagnostica con mucha frecuencia,
probablemente porque no se conocen las caracteristicas clinicas que lo integran; sin
embargo, es muy importante tenerlo presente como diagndstico diferencial por el impacto

visual que provoca en los que lo padecen.

Conclusiones

La foveosquisis macular puede concomitar con el Sindrome de Straatsma y provocar pérdida
severa de la vision central. La tomografia de coherencia dptica puede explicar los sintomas
visuales de los pacientes en ojos con alta miopia, e incluso mostrar alteraciones en casos

asintomaticos.
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