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01 TRATAMIENTO DEL SINDROME DE MOEBIUS CON TOXINA
BOTULINICA COMO ALTERNATIVA A LA CIRUGIA /
Treatment of Moebius syndrome with botulinum toxin as
an alternative to surgery

Gonzalez Gran, Macarena (1); Izquierdo Mengibar, Victoria (1); Rodriguez Blanco, Claudia (1);
Carabias Orgaz, Ana (1); Bustos Garcfa, Angel (1).

(1) Hospital Universitario de Salamanca

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Estrabismo, Sindrome de Moebius, Toxina botulinica

CASO CLINICO

Se presenta el caso de una nifia de 8 meses que es derivada a consulta de estrabismo tras el
diagnoéstico de Sindrome de Moebius con pardlisis congénita del VIl y VI par craneal (PC). Pre-
senta en la exploracion una endotropia del ojo izquierdo (Ol) de unos 15° y una limitacion para la
abduccidn bilateral sin llegar a cruzar linea media. Ademas, debido a la mala oclusién palpebral,
presenta epifora del Ol. A los 3 meses, se observa con el test de Hirschberg una endotropia bila-
teral de unas 15-30°, Ol mayor que OD (figura 1), decidiéndose en ese momento programar para
tratamiento con toxina botulinica (TB) en ambos rectos medios (RM), sondaje de via lagrimal
izquierda y realizar test de duccion forzada.

Al cabo de 4 meses, se inyectan 5 unidades internacionales de TB tipo A y se comprueba al inten-
tar movilizar ambos ojos, la fuerte contraccion de los RM.

En la actualidad, tras una segunda administracion de TB justo al afio de la primera dosis, presenta
buena respuesta a la misma, observandose tres meses mas tarde, ortoforia en posicion primaria
de la mirada (figura 2).

DISCUSION / CONCLUSIONES
El Sindrome de Moebius esta caracterizado por la paralisis del VI y VII PC, junto con otras malfor-
maciones musculoesqueléticas, orofaciales, defectos cardiovasculares y neurolégicos!.

Aunque la etiologia no esta clara y se aboga por un origen multifactorial, la mayoria de autores
defienden una alteracion isquémica en la formacion de los nucleos de los PC, impidiendo su total
desarrollo.
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Respecto a los patrones de motilidad ocular, lo mas caracteristico son las endotropias asociadas
a limitaciones en la abduccién. Son también frecuentes las alteraciones de la superficie ocular
debido a la presencia de lagoftalmos por la falta de tono muscular del orbicular?.

Respecto al tratamiento, en general se aconseja cirugia de retroinsercién de RM bilateral para
tratar endotropias moderadas, 25-45 dioptrias prismaticas (DP), mientras que en casos mas seve-
ros, 65-75 PD, resulta mas eficaz la combinacidn de retroinsercion RM bilateral + transposicion
del musculo recto superior?.

El estudio de Merino P. et al4 mostré buenos resultados de la TB en endotropias paraliticas de
diferentes etiologias, donde se intenta en un primer momento el tratamiento con TB, y en caso
de fracaso, la cirugia se reserva para un segundo tiempo.

Por ello, el tratamiento precoz con TB en el sindrome de Moebius puede ser una alternativa eficaz
a la cirugia clasica que va a favorecer el desarrollo y la integracién del nifio

REFERENCIAS

1. Nieto Ramirez LE, Mejia Jaramillo S, Camayo Vdsquez T, Téllez C. Manifestaciones clinicas del sindrome de Mébius:

revisién exploratoria. Univ. Med. 2022;63(2)

2. Basic and Clinical Science Course, Section 06: Pediatric Ophthalmology and Strabismus. American Academy of Oph-

thalmology 2024-2025; 11: 146

3. Sun LL, Gole GA. Augmented vertical rectus [corrected] transposition for the treatment of strabismus in Mébius

syndrome. J AAPOS. 2011 Dec;15(6):590-2

4. Merino P, Gémez de Liario P, Villalobo JM, Franco G, Gdmez de Liafio R. Etiology and treatment of pediatric sixth

nerve palsy. J AAPOS. 2010 Dec;14(6):502-5
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FIGURA 1 - Exploracion previa a la primera dosis de toxina botulinica, donde
se observa endotropia bilateral

FIGURA 2 - Exploracidn a los 3 meses de la sequnda dosis de toxina, con
buena respuesta
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02 CORRECCION DE NISTAGMUS Y TORTICOLIS EN PACIENTE
AFAQUICO / Correction of nystagmus and torticolis in
aphakic patient
Sandoval Paredes, Livia (1); Martin Casero, Lucia (1); Sinchez Tocino, Hortensia (1); Villanueva
Gobmez, Ana (1);.

(1) Hospital Universitario Rio Hortega de Valladolid

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Catarata congénita, nistagmo, torticolis

CASO CLINICO

Vardn de 4 afios, intervenido de catarata congénita bilateral por mutacién en el gen CJA8, a los
dos meses de vida.

En la exploracién, se objetiva agudeza visual (AV) con su correccidn (csc) a media distancia de 0,2
ambos ojos. Presenta nistagmo horizontal con posicién de bloqueo en levoversién, ocasionando
un torticolis grave cara-hombro derecho (Figura 1), endotropia en posicién primaria de la mirada
de 45 dioptrias e hiperfuncion del oblicuo inferior ojo derecho (OD); pese a dos inyecciones de
toxina botulinica. El resto de la exploracion es normal.

Se indicé tratamiento quirdrgico, realizdndose retroinsercién del recto lateral de 12mm mas re-
troinsercion del recto medio de 6 mm en ojo izquierdo, y en OD, retroinsercion del recto medio
de 10mm.

En el postoperatorio precoz, el paciente presenta una AV csc de 0.2 en binocular y reduccion del
torticolis, aunque dejando una endotropia residual (Figura 2).

DISCUSION / CONCLUSIONES

El nistagmo por déficit sensorial es la forma mas comun de nistagmo infantil. Generalmente es
pendular horizontal, se atenta con la convergencia, y presenta una zona nula donde la intensi-
dad es minima. La busqueda de esa postura asocia torticolis compensador?~.

La correccioén quirurgica del nistagmo es compleja, busca disminuir su intensidad y mejorar la fi-
jacion. Cuando existe una posicidn de bloqueo clara, el objetivo de la cirugia se basa en trasladar
esa posicion a una regidon mas central y asi corregir el torticolis®*“. La cirugia se complica cuando
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asocia un estrabismo, como en nuestro caso.

Hay distintas técnicas: algunas basadas en realizar retroinserciones grandes de 2-4 musculos
rectos (Andersen), otras combinan la retroinsercion y reseccion de los cuatro musculos rectos
(Kestenbaum)®3.

En nuestro caso, se optd por tres retroinserciones asimétricas, preservando un musculo sin ope-
rar, previendo la necesidad de reintervenciones para corregir el estrabismo residual.

En conclusion, una adecuada exploracién del nistagmo y torticolis es clave para planificar una
cirugia adaptada a las necesidades de cada paciente.

REFERENCIAS

1. Gonzdlez Manrique M, Noval Martin S., Rodriguez Sdnchez J.M., Actualizacion en nistagmus pedidtrico. Acta Estra-

bolégica Vol. XLIl, Enero-Junio 2013; 1: 1-4, 24-29.
2. Papageorgiou E, McLean RJ, Gottlob I. Nystagmus in Childhood. Pediatrics - Neonatology. 2014; 55: 341-51.

3. Herndndez Martinez P. Nistagmus en la infancia. Guia de manejo. Acta Estraboldgica Vol. XLVI, Julio-Diciembre

2017; 2: 113-124

4. Mohammed Wagdy F, Eid Ismael M, Elsebaey Sarhan AE. Evaluation of the Role of Displacement Surgery in the Ma-
nagement of Congenital Nystagmus. Electronic physician. 2017; 9: 3673-6.
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FIGURAS

FIGURA 1 - Paciente con torticolis grave horizontal
compensadora, cara lado derecho.

FIGURA 2 - Paciente en dextroversion, un mes post cirugia, donde se
observa una disminucion del torticolis.
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03 MANEJO QUIRURGICO DEL ESTRABISMO EN EL MIOPE
MAGNO / Surgical management of strabismus-associated
myopia
Gonzalez Velasco, Olga (1); Villanueva Gomez, Ana (1); Pareja de Pablos , Raquel (1);

(1) Hospital Universitario Rio Hortega de Valladolid

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Cirugia Estrabismo, Estrabismo Restrictivo, Miopia Magna, Musculos Rectos
CASO CLiNICO

Mujer de 68 afios con anisometropia, ambliopia y miopia magna de unas 15 dioptrias en su ojo
derecho (OD), es remitida por estrabismo y diplopia progresiva en los ultimos 10 afios.

En la exploracién oftalmoldgica la agudeza visual es de bultos en el OD y 0.8 en el ojo izquierdo
(OI). Al realizar el cover test se observa una endotropia en el OD de 60 dioptrias prismaticas y leve
hipotropia; al explorar las versiones existe una leve limitacion de la abduccién y elevacion en el
OD (Figura 1). Ademas, la paciente presenta torticolis cara izquierda.

Se realiza Resonancia Nuclear Magnética orbitaria donde se observa en el OD un desplazamiento
del musculo recto lateral (RL) hacia inferior y nasalizacion del recto superior (RS) y recto inferior
(R (Figura 1).

Se realiza a la paciente una retroinsercion del recto medial (RM) de 12 mm con doble anclaje,
junto con una reseccion del RL de 7 mm con punto de miopexia en supraposicion no reabsorbible.
A los 2 meses de la intervencion la paciente mejora su estrabismo (Figura 2), ademas de desapa-
recer la diplopia asociada y el torticolis.

DISCUSION / CONCLUSIONES

El paciente con miopia magna puede presentar un estrabismo incomitante, llamado miopatia
restrictiva midpica (MRM), con esotropia y limitacidn de la abduccién progresiva (MAPE), que se
asocia con el tiempo a hipotropia (heavy eye), y puede llegar incluso a ser un estrabismo fixus'.

En la etiopatogenia interviene el estafiloma de la parte posterior del globo ocular hacia la region

superotemporal y alteraciones anatémicas musculares por ectopia de las poleas y desplazamien-
to inferior del RL y nasalizacién del RS y RI%.

12
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Es recomendable realizar una RMN orbitaria para comprobar la localizacion muscular?.

Dentro del tratamiento quirurgico, las técnicas empleadas dependerdn de si el estrabismo tiene
restriccion y/o desplazamiento muscular®.

En el caso de no existir ninguna de las dos se puede realizar una retroinsercion del RM -reseccion
del RL clasica y cuando existe restriccion y desplazamiento muscular se puede realizar retroinser-
cion del RM junto técnicas de recolocacion muscular del RL y RS, como las de Yokoyama, Yamada
o Jensen*

En nuestra paciente se pudo realizar cirugia clasica siendo necesario asociar la miopexia en su-
praposicion del RL por el desplazamiento inferior del RL y la hipotropia asociada.

Es muy importante una correcta exploracion asociada a pruebas de imagen para la planificacion
de esta cirugia.

REFERENCIAS

1. Herndndez Martinez P, Rodriguez del Valle JM. Revision del estrabismo en miopes. Arch Soc Esp Oftalmol [Internet].

2017;92(12):585-93. http://dx.doi.org/10.1016/j.0ftal.2017.06.007

2. Utilizacion de la resonancia magnética para el andlisis de la musculatura extraocular [Internet]. Sld.cu. [citado el
16 de febrero de 2025]. Disponible en: https://temas.sld.cu/oftalmopediatria/2011/01/21/utilizacion-de-la-resonan-

cia-magnetica-para-el-analisis-de-la-musculatura-extraocular/
3. Merino P, Antén V, Chamorro M, Gémez de Liario P, Yarfiez-Merino J. Supraequatorial displacement with lateral rectus

myopexy for treatment of myopic sagging/heavy eye. Arch Soc Esp Oftalmol (Engl Ed) [Internet]. 2023;98(10):553-7.
Disponible en: http://dx.doi.org/10.1016/j.oftale.2023.06.021
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FIGURAS

FIGURA 1 - Imdgenes preoperatorias de la paciente.

(A) y de la RMN orbitaria (B). En la imagen A se observa endotropia del

OD con leve limitacion de la abduccidn y de la elevacion en el estudio de
versiones ademds de torticolis cara izquierda. En la Imagen B se observa en
el OD un desplazamiento del RL hacia inferior y nasalizacidn del RS y RI.

FIGURA 2 - Imdgenes postoperatorias de la paciente con mejoria
significativa del estrabismo y el torticolis.
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04 PAPILEDEMA COMO MANIFESTACION DE POSIBLE
DISFUNCION DE DERIVACION VENTRICULO-PERITONEAL
EN PACIENTE PEDIATRICA/ Papilledema as a manifestation
of possible ventriculo-peritoneal shunt dysfunction in a
pediatric patient

Rodriguez Sanchez, Maria (1); Jiménez Ruiz, Andrea (1); Mufioz Pérez, Marcos (1); Fernandez
Herreras, Jesus (1); Galan Risueno, Elena (1);;

(1) Hospital de Le6n

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Hidrocefalia posthemorragica, papiledema
CASO CLiNICO

Nifia de 6 afios con antecedente de prematuridad (29 semanas) e implante de vélvula de deriva-
cion peritoneoventricular por hidrocefalia posthemorragica, que acude a consulta oftalmolégica
programada.

En la exploracion, presenta agudeza visual en ojo derecho(OD) de 0.9 y en ojo izquierdo(Ol) de 1
y presion intraocular normal, siendo 12 mmHg en ambos 0jos(AO). La biomicroscopia es normal,
pero en el fondo de ojo se observa edema de papila en AO. La tomografia de coherencia 6pti-
ca(OCT) muestra engrosamiento de la capa de fibras nerviosas de la retina (RNFL: 160um en OD y
145pm en Ol), y el estudio perimétrico evidencia un leve aumento de la mancha ciega.

Ante estos hallazgos, se realizan potenciales evocados visuales(PEV), que revelan latencia pro-
longada con predominio en OD, sugiriendo neuropatia éptica bilateral leve. La resonancia mag-
nética no muestra cambios respecto a estudios previos. Neurologia y Neurocirugia recomiendan
evaluar la valvula de derivacion, y la paciente se encuentra en espera de dicha revision.

DISCUSION / CONCLUSIONES

La hemorragia intraventricular es la principal causa de hidrocefalia infantil’, y su manejo ade-
cuado es crucial para evitar déficits neurolédgicos permanentes. En este contexto, la derivacion
ventriculo-peritoneal es el tratamiento de eleccion?; sin embargo, su malfuncionamiento puede

dar lugar a complicaciones, como se sospecha en nuestra paciente.
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Aunque la incidencia de alteraciones visuales secundarias a fallos en la derivacion es baja (< 2%)3,
la ausencia de sintomas tipicos, como cefalea o pérdida visual, puede dificultar el diagnéstico*
En nuestro caso, la paciente era completamente asintomatica y no presentaba signos clinicos
evidentes de hipertension intracraneal, lo que hizo que los hallazgos oftalmoldgicos fueran clave
para sospechar una posible disfuncion de la derivacion. La presencia de edema de papila bilate-
ral, junto con los resultados de OCT y PEV compatibles con neuropatia dptica leve, motivaron la
evaluacion neurolégica y la revision del sistema de derivacion.

El nervio 6ptico, al ser el unico tracto del sistema nervioso central accesible para evaluacion
“in vivo”, juega un papel clave en la deteccién temprana de complicaciones neuroldgicas. Por
ello, la participacion del oftalmdlogo es fundamental en el diagndstico y seguimiento de estos
pacientes, destacando la importancia de contar con protocolos estandarizados que permitan una
intervencién oportuna y mejoren el prondéstico visual y neurolégico.

REFERENCIAS
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FIGURAS

FIGURA 1 - Grosor aumentado en la capa de fibras nerviosas de la retina.
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05 MANEJO INTERHOSPITALARIO Y MULTIDISCIPLINAR
DE UN SINDROME COMPARTIMENTAL POR UN ABSCESO
ORBITARIO SUBPERIOSTICO / Interhospital and
multidisciplinary management of a compartment
syndrome due to a subperiosteal orbitary abscess

Pefia Aizpuru, Leire (1); Moran Canella, Almudena (2); Guerra Calleja, Gloria (1); Cuesta Lasso,
Marta (2);

(1) Hospital El Bierzo (2) Complejo Asistencial Universitario de Le6n

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Absceso subperidstico, celulitis orbitaria, sindrome compartimental.

CASO CLIiNICO

Paciente de 10 afios con antecedente de otitis media aguda izquierda en tratamiento antibidtico
con cefuroxima. Consulta por dolor, edema y eritema palpebrales izquierdos de pocas horas de
evolucion. A la exploracion se observan: agudeza visual de 1 en ojo derecho y de 0.8 en ojo iz-
quierdo, tension intraocular de 15y 27 mmHg respectivamente, oftalmoplejia izquierda y fondo
de ojo con papila izquierda de bordes mal definidos, junto con edema de papila en la tomografia
coherencia optica (OCT) (Figura 1). Ante la sospecha de un sindrome compartimental secundario
a celulitis orbitaria se realizan cantotomia y cantdlisis inferior emergentes, con descompresion
efectiva.

La Tomografia axial computeriza orbitaria (TAC) revela sinusitis maxilar y etmoidal izquierdas
con solucion de continuidad en la pared medial orbitaria, formacion de absceso subperidstico
medial (28x7 mm) y celulitis preseptal (Figura 2). Se inicia tratamiento empirico con vancomicina
y cefotaxima intravenosas (iv) y el paciente es trasladado al Hospital de Referencia para drenaje
quirdrgico urgente del absceso.

Los cultivos del material drenado resultan positivos para Streptococcus anginosus, Serratia mar-
cescens, Prevotella loescheii y Prevotella buccae, modificandose el tratamiento a clindamicina iv
y ciprofloxacino oral. Durante la evolucion se observan resolucion del edema, el dolor y la diplo-
pia; y mejoria progresiva del edema de papila, continuando el paciente en seguimiento.

DISCUSION / CONCLUSIONES

Es habitual que la causa de celulitis orbitarias y abscesos subperidsticos sea la extension a la 6r-
bita de una infeccion del seno etmoidal en poblacién pediatrica; presentandose como proptosis
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dolorosa que se desarrolla en pocos dias (en nuestro caso, horas)'. Su etiologia es frecuente-
mente monomicrobiana y causada por bacterias grampositivas como Streptococcus pneumoniae,
Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae y Moraxella catarrhalis, siendo su evolucidn ge-
neralmente favorable y no requiriendo drenaje quirurgico.?

Presentamos el caso clinico de un nifio con celulitis orbitaria que destaca por su rapida evolu-
cién hacia absceso subperidstico y sindrome compartimental orbitario, precisando de manejo
quirdrgico urgente. Su etiologia polimicrobiana, con patégenos anaerobios y gramnegativos, es
infrecuente en la edad pediatrica®, y podria estar relacionada con la evolucion térpida del pre-
sente caso. Si bien se recomienda observar la evolucion durante 24-48h, especialmente en nifios
menores de 10 afos?*, es fundamental reconocer los signos y sintomas sugerentes de absceso y
compresion orbitaria, incluyendo la disminucién de agudeza visual, hipertensién ocular, edema
de papila y oftalmoplejia, y actuar en consecuencia, ya que un retraso en su tratamiento puede
ocasionar ceguera, trombosis del seno cavernoso, meningitis e incluso muerte.?
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FIGURAS

FIGURA 1 - Tomografia de coherencia dptica izquierda. Edema de papila con
mala definicidn de los bordes de la papila debido a la hiperpresion orbitaria.

FIGURA 2 - Tomografia axial computarizada orbitaria. Se observa ocupacion
de senos maxilar y etmoidales izquierdos y absceso subperidstico (sefialado
por asterisco) con opacificacion preseptal como orbitaria.
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06 HEMORRAGIA SUBMEMBRANA LIMITANTE INTERNA
EN LEUCEMIA LINFOBLASTICA AGUDA INFANTIL/ Sub-
inner limiting membrane hemorrhage in childhood acute
lymphoblastic leukemia

Fernandez Alvarado, Luis Javier (1); Sanchidrian Mayo, Maria (1); Bermudez Cortés, Alberto (1);
Carbonell Ruiz, Paloma (1); Rodriguez Blanco, Claudia (1);

(1) Complejo Asistencial Universitario de Salamanca

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Hemorragia submembrana limitante interna, leucemia linfoblastica aguda, trombopenia

CASO CLINICO

Paciente varon de 14 afios con diagnéstico de Leucemia Linfoblastica Aguda (LLA) infantil ProB
de alto riesgo en noviembre de 2023 que ingresa en nuestro hospital en marzo de 2024 para rea-
lizacion de trasplante de precursores hematopoyéticos (TPH) alogénico. Se realiza tratamiento
con Blinatumomab seguido de acondicionamiento con etopésido y radioterapia corporal total
previos a la infusion de precursores hematopoyéticos.

Durante el seguimiento, el paciente presenta una trombopenia progresiva que requiere trans-
fusiones de concentrados de plaquetas hasta en 6 ocasiones. Coincidiendo con la trombopenia,
experimenta un episodio de pérdida visual brusca e indolora, definida como escotoma central
en ojo izquierdo, que permite una mejor agudeza visual corregida (MAVC) de movimiento de ma-
nos. El examen del segmento anterior no mostré alteraciones significativas en ambos ojos. En el
segmento posterior aparece una hemorragia macular asociada a trombosis de rama venosa en
el ojo izquierdo (Figura 1). La tomografia de coherencia 6ptica (OCT) mostré la presencia de una
hemorragia submembrana limitante interna (Figura 2). Dada la situacion clinica del paciente, se
decide una actitud expectante.

El paciente fue dado de alta del seguimiento con una MAVC de 0.3 y autorreabsorcién de la he-
morragia en un periodo de 3 meses.

DISCUSION / CONCLUSIONES

Las neoplasias hematoldgicas sistémicas pueden presentar afectacién oftalmoldgica hasta en un
90% de los casos®.
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La leucemia aguda es la neoplasia maligna mas frecuente en la infancia? y las manifestaciones
oftalmoldgicas relacionadas a la leucemia pueden afectar negativamente a la visién y se asocian
a un peor prondstico de supervivencia global'** Los hallazgos mas comunes en el polo posterior
incluyen hemorragias retinianas y edema de papila, siendo mucho mas infrecuentes en leucemias
linfoblasticas que en mieloblasticas?>.

Se presenta un caso infrecuente de hemorragia submembrana limitante interna en un paciente
pediatrico postrasplante en leucemia linfoblastica aguda.

Las hemorragias prerretinianas suelen producirse en la interfase entre la hialoides posterior y la
membrana limitante interna (MLI). Con menor frecuencia, se localizan entre la MLI y la capa de
fibras nerviosas de la retina*. En estos casos, la actitud expectante hasta un periodo de 3 meses
es una practica clinicamente aceptada y extendida, aunque en ocasiones se prefiera la vitrecto-
mia precoz o el drenaje con laser YAG “.

El diagnéstico precoz de estas manifestaciones es fundamental para evitar complicaciones ocu-
lares y sistémicas y mejorar la supervivencia global del paciente.
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FIGURAS

FIGURA 1 - Retinografia de ojo izquierdo al diagndstico de la hemorragia
subMLI (izquierda) y al mes de sequimiento (derecha)

FIGURA 2 - OCT del Ol del paciente: lesion en forma de domo que
corresponde a una hemorragia subMembrana limitante interna al
diagndstico (a); a los dos meses (b); y tres meses (c)
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07 TECNICA DE NISHIDA EN EL TRATAMIENTO DE LA
PARALISIS DEL VI PAR CRANEAL / Nishida procedure in the
sixth nerve palsy treatment

Pareja de Pablos, Raquel (1), Sanchez Tocino, Hortensia (1), Villanueva Gémez (1), Ana,
Benbunan-Ferreiro (1), Sol, Gonzalez Velasco, Olga (1).

(1) Servicio Oftalmologia , Hospital Universitario Rio Hortega, Valladolid

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Paralisis VI par craneal, técnica de Nishida, transposicion

CASO CLIiNICO

Mujer de 51 afios con paralisis de los pares craneales V, VI y VII izquierdos, secundaria a una ci-
rugia por neurinoma del acustico. A la exploracién oftalmolégica se evidencia lagoftalmos por
paralisis facial, ulcera neurotrdéfica y endotropia de 45 dioptrias prismaticas (DP). Se realiza una
cirugia de reinervacion facial a cargo de cirugia maxilofacial, implantacion de pesa de oro, para
disminuir la exposicién corneal, tarsorrafia lateral transitoria e inyeccion de toxina botulinica en
recto medio.

Se realiza retroinsercion de recto medio izquierdo de 10 mm junto con inyeccidn de toxina botu-
linica. También se suturan los rectos verticales, sin seccionarlos, a una distancia de 9mm desde
su insercion, colocandolos en esclera, en direccion del recto lateral, a 15 mm del limbo (Técnica
de Nishida) (Figura 1).

Ademas, se sutura membrana amnidtica sobre zona del recto medio y sobre superficie corneal.
Tras un mes presenta ortotropia en posicion primaria de la mirada, acompariada de ptosis palpe-
braly limitacién en la aduccién debido al efecto de la toxina botulinica, con una mayor capacidad
de abduccion (Figura 2).

DISCUSION / CONCLUSIONES

Presentamos una paciente con pardlisis VI par craneal grado 4 en la que se realiza una técnica
quirdrgica de trasposicion sin desinsercidn de los musculos verticales.

El tratamiento de las paralisis VI con desviaciones mayores a 10 DP debe ser quirurgico?, una vez
trascurridos 6 meses sin recuperacion y tras revertir las contracturas mediante el uso de toxina.
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La técnica de Nishida consiste en fijar parcialmente los musculos recto superior e inferior y sutu-
rarlos a la insercion del recto lateral, o directamente a la esclera®. Se puede asociar toxina botu-
linica en recto medio para reducir la contractura. El objetivo es generar un efecto de brida similar
a una transposicion, pero sin seccionar los musculos. Esto se decidié debido a la asociacion de
pardlisis del V par craneal de nuestra paciente con afectacion del segmento anterior (ulcera neu-
rotrdfica), lo que aumentaba el riesgo de provocar isquemia. De este modo la técnica es menos
agresiva, con mejor recuperacion funcional y menor riesgo de complicaciones?.

La técnica de Nishida es una opcidn quirurgica segura y eficaz para mejorar la abduccidn en para-
lisis VI par grado 4 en pacientes con riesgo de isquemia ocular®.
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FIGURAS

FIGURA 1 - Diagrama de la técnica de Nishida realizado en la paciente.

FIGURA 2 - Imagen postoperatoria de la paciente (A) posicion primaria de la
mirada. (B) Ptosis. (C) mirada hacia la izquierda. (D) mirada hacia la derecha.

26



Jornada de
Residentes
SOFCALE

08 CICLOS ALTERNANTES DE ESTRABISMO Y ORTOTROPIA
EN UN PACIENTE PEDIATRICO CON ANTECEDENTE DE
TRAUMATISMO CRANEOENCEFALICO: UN CASO DE
ESOTROPIA CICLICA / Alternative cycles of strabismus
and orthotropia in a pediatric patient with a history of
cranioencephalic trauma: a case of cyclic esotropia

Rivera Balza, Paola Gioconda (1); Del Estad Cabello, Aurora (2); Rubalcava Lopez, Sarai Yoselin
(1); Rubio Dacosta, Clara (1); Vargas de Luna, Andrea del Rosario (1);

(1) Hospital General de Segovia (2) Hospital Universitario Virgen del Rocio

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Ciclica, esotropia, estrabismo
CASO CLiNICO

Varén de 7 afios, quien acudié por esotropia (ET) de ojo derecho (OD), alternante, de un mes,
asociado a diplopia, tras traumatismo craneoencefalico (TCE) leve con evaluacién neuroldgica
inicial normal.

En la primera consulta, se documenté una agudeza visual (AV) de 0.7 en OD y 0.8 en ojo izquier-
do (Ol), con refraccion bajo cicloplejia de +0.75 OD y +1 Ol. En posicidn primaria, el paciente se
encontraba ortotrépico (figura 1), sin limitaciones ni restricciones. Sin embargo, el cover test
con correccidn evidencié una ET alternante, dominando OD con +12 dioptrias prismaticas (dp) de
cercay +8 dp de lejos.

Tras varios meses, la familia refirié desviacidon ocular alternante diaria (figura 2), corroborado
posteriormente mediante un registro detallado. Fue confirmado un ciclo de desviacion-ortotro-
pia cada 48 horas, acompafado de ausencia de estereopsis. Se diagnosticé de esotropia ciclica
(EC).

Planificamos tratamiento quirurgico tras verificar OD dominante, ET con angulo estable de +50
dp de cerca y +45 dp de lejos. Se realizé una retroinsercion del musculo recto medio de 5 mmy
una resecciéon del musculo recto lateral de 8 mm en el Ol, estabilizando la alineacién ocular.
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DISCUSION / CONCLUSIONES

La EC es una forma poco comun de estrabismo, caracterizada por ciclos alternantes!, tipicamen-
te de 48 horas, que comprenden 24 horas de esotropia persistente seguidas por 24 horas de or-
totropia®. En este paciente la presencia del ciclo esotropia-ortotropia fue crucial para confirmar
el diagnéstico.

La etiologia de la EC sigue siendo incierta. Se ha propuesto que puede manifestarse espontanea-
mente o tras factores desencadenantes 3; en nuestro caso, el antecedente de TCE podria haber
actuado como factor precipitante. Entre las hipétesis etioldgicas se incluyen alteraciones en el
reloj biolégico, anomalias del sistema nervioso central, y un incremento en la relaciéon conver-
gencia/acomodacion (AC/A)%, lo que resalta la importancia de una evaluacién integral a estos
pacientes.

La EC no suele resolver espontaneamente?. EL manejo inicial debe centrarse en optimizar la AV
mediante correccion refractiva y en reducir la acomodacién en casos de relacién AC/A elevada
4. En nuestro paciente, a pesar de la correccion refractiva, la persistencia de los ciclos llevé a la
necesidad de tratamiento quirurgico, considerado el manejo estandar?. Se realiz6 cirugia conven-
cional ajustada al angulo de desviacion observado en los dias estrabicos, con resultados clinicos
satisfactorios, logrando una alineacidn ocular estable y evitando sobrecorrecciones en los dias

de ortotropia.
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FIGURAS

FIGURA 1 - Periodo de aparente ortotropia

FIGURA 2 - Periodo de esotropia manifiesta, utilizando gafas con correccion
refractiva
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09 LA IMPORTANCIA DE UN MANEJO OFTALMOLOGICO
PRECOZ EN LA TOXOPLASMOSIS CONGENITA.
A PROPOSITO DE UN CASO / The importance of
early ophthalmological management in congenital
toxoplasmosis. A case report

Cordero Arias, Ana (1); Sanchez Tocino , Hortensia (1); Villanueva Gémez, Ana (1); Benbunan
Ferreiro, Sol (1); Hernandez Blazquez, Maria (1)

(1) Hospital Universitario Rio Hortega

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Toxoplasmaosis, coriorretinitis
CASO CLiNICO

Mujer de 40 afios con un embarazo controlado, cuyas serologias y ecografias eran normales, pero
en el tercer trimestre la revision ecografica detectd hidrocefalia con ventriculomegalia. Ante
este hallazgo, se realizé una serologia materna que mostré IgM negativa e 1gG positiva y PCR del
liquido amnidtico positiva para Toxoplasma gondii.

Tras el parto, el recién nacido mostré ventriculomegalia y lesiones hiperecogénicas intraparen-
quimatosas cerebrales (Figura 1), sugerentes de toxoplasmosis congénita (TC). La confirmacion
diagndstica se obtuvo mediante serologia del recién nacido que requirié ingreso en cuidados
intensivos.

En la exploracién oftalmoldgica se observé un amplio foco de coriorretinitis macular en el ojo
derecho (OD), con hemorragias inferiores y signos de traccioén vitrea. Ademas, se observé hipo-
pigmentacion periférica de la lesion coriorretiniana, indicativo de infeccién activa (Figura 2). En
el ojo izquierdo no se observaron alteraciones.

Con el diagndstico de coriorretinitis activa en el OD y la presencia de afectacion sistémica, se

.....

prednisona hasta la inactividad de la afectacion oftalmoldgica.

En los primeros 6 meses de seguimiento, se observé pigmentacion progresiva del foco de corio-
rretinitis, sin nuevas lesiones activas. Se suspendieron los corticoides, pero se mantuvo la pauta
antibidtica. El nifio presentd secuelas de retraso psicomotriz, como dificultad para la sujecion
cefélica e incapacidad para la fijacion visual.
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DISCUSION / CONCLUSIONES

Presentamos un caso muy infrecuente en la actualidad. La TC se transmite de forma vertical
durante el embarazo. Su manifestacién clinica mas comun en recién nacidos es la coriorretinitis,
que puede ir acompariada de calcificaciones cerebrales e hidrocefalia’, como en nuestro paciente.
En Esparia, la incidencia de toxoplasmosis gestacional es muy baja, lo que ha llevado a la elimi-
nacion del cribado sistematico para detectar esta infeccion en embarazadas?.

Actualmente, sélo existen recomendaciones preventivas para su manejo®. No obstante, en nues-
tro caso la ausencia de cribado sistematico y el desarrollo ecografico normal inicial del feto con-
tribuyeron a un retraso diagnéstico de TC.

Aunque la TC suele ser subclinica al momento del nacimiento, puede ocasionar enfermedades inca-
pacitantes en el feto dando lugar a secuelas irreversibles sistémicas y oculares a largo plazo®.

Creemos que es fundamental enfatizar la importancia del cribado y prevencién de toxoplasmosis
en embarazadas, aunque su frecuencia sea muy baja, debido a las fatales consecuencias sobre el
feto. Ademas, es importante destacar el rol crucial del oftalmdélogo en su diagnéstico, tratamien-
to y seguimiento.
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FIGURA 1 - Resonancia magnética cerebral sin contraste mediante
ténica swaddle. Se observa ventriculomegalia supratentorial, a expensas
principalmente de los ventriculos laterales y del tercer ventriculo, con
cuarto ventriculo de tamarfio normal, identificando una pequeria zona de
estenosis a nivel del acueducto de Silvio, condicionado por la presencia
de un material hipointenso. Hallazgos compatibles con hidrocefalia no
comunicante (obstructiva), de probable etiologia post-infecciosa

FIGURA 2 - Fondo de ojo de ojo derecho: Se observa una extensa drea

de retinocoroiditis localizada predominantemente en la region macular,
asociada con hemorragias en la zona inferior y una ligera traccion vitrea. Se
evidencia hipopigmentacion periférica lesion coriorretiniana, siendo estos
hallazgos sugestivos de una infeccion activa por Toxoplasma gondii.
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10 SINDROME DE GRADENIGO: UNA PATOLOGIA POCO
COMUN EN EL DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE LAS
PARALISIS OCULOMOTORAS / Gradenigo’s Syndrome: a
rare pathology in the differential diagnosis of oculomotor
paralyses

Muiioz Pérez, Marcos (1); Rodriguez Sanchez, Maria (1); Jiménez Ruiz, Andrea (1); Calderén
Marquez, Italo Alberto (1); Galan RIsuefio, Elena (1);

(1) Hospital de Le6n

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Diplopia, paralisis oculomotora, otitis

CASO CLIiNICO

Nifio de 7 afios de edad que acudid a urgencias con diplopia binocular de 2 dias de evolucion.
Como antecedentes destacaba una otitis media derecha tratada con antibiético tépico, y poste-
riormente cefalea frontal y periocular derecha. En la exploracion se evidencié una paralisis del VI
par craneal derecho, con diplopia en posicidn primaria y dextroversion. El resto de la exploracion
oftalmoldgica y neurolégica fue normal. Ante estos hallazgos, se decidid su ingreso para estu-
dio. Se realizaron pruebas de imagen. La resonancia magnética craneal mostro alteracion de la
intensidad de la sefial en la porcidn anterior del dpex petroso y clivus. La tomografia de pefiascos
confirmd erosién 6sea en la porcidn petrosa del temporal, lo que llevd al diagndstico de sindrome
de Gradenigo. El tratamiento consistié en antibioterapia intravenosa (levofloxacino) y corticoide
oral (dexametasona), con evolucion favorable. Posteriormente se evidencié persistencia de la
diplopia, por lo que se pauté una inyeccion de 5 unidades de toxina botulinica en el recto medio
del ojo derecho, con buena respuesta. A los 6 meses, el paciente permanecid asintomatico.

DISCUSION / CONCLUSIONES

El sindrome de Gradenigo, descrito clasicamente como la triada de otitis media, dolor retroorbi-
tario y paralisis del VI par craneal, es una complicacion rara pero grave de las infecciones otorri-
nolaringoldgicas!. La cercania anatdmica del vértice petroso al seno cavernoso y al trayecto del
VI par craneal hace que este nervio sea particularmente susceptible en infecciones avanzadas de
oido medio?®. Esto lo convierte en un elemento clave para el diagndstico diferencial de diplopia
binocular en pediatria. La resonancia magnética craneal y la Tomografia axial computerizada
(TAC) de periascos resultan herramientas indispensables para confirmar la extension de la infla-
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macion y el compromiso 6éseo, diferenciando este sindrome de otras causas oftalmoldgicas de
diplopia, como estrabismo adquirido, neuropatias craneales idiopaticas o procesos expansivos
intracraneales®. El tratamiento con antibioterapia precoz es crucial para resolver la inflamacion,
restaurar la funcidn del VI par y prevenir complicaciones mas graves, como oftalmoplejia multi-
ple o trombosis del seno cavernoso?. El seguimiento oftalmolégico es clave para monitorear la
resolucion de la diplopia. En nuestro caso no hubo una resolucién completa hasta que se realizé
la inyeccion de toxina botulinica, algo no descrito en la bibliografia en este sindrome. En conclu-
sion, el sindrome de Gradenigo debe considerarse en pacientes pediatricos con diplopia y antece-
dentes de otitis media. Su reconocimiento temprano por el oftalmoélogo puede ser decisivo para
garantizar un prondstico visual favorable.
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FIGURAS

FIGURA 1 - Tomografia computerizada, ventana de hueso que muestra
alteracion de la densidad dsea en la porcion petrosa del temporal

FIGURA 2 - Resonancia Magnética: secuencia FLAIR que muestra alteracion
de intensidad de la sefial de la porcidn anterior del apex petroso derecho y
clivus.
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11 SINDROME DE COGAN-REESE COMO CAUSA DE GLAUCOMA
INFANTIL / Cogan-Reese Syndrome as a Cause of Pediatric
Glaucoma

Montejo Elorza, Almudena (1); Nieto Gomez, Cristina (1); Martinez Campo, Ibrahim (1);
Edouard Hermoso, Casandra (1); Torres Medina, Jesus (1);

(1) Complejo Asistencial de Avila

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Sindrome Cogan-Reese, Glaucoma infantil

CASO CLINICO

Varén de 8 afios acude a consulta para valoracidn rutinaria. En la exploracién muestra una agu-
deza visual de 0.9 en ojo derecho (OD) y 1 en ojo izquierdo (Ol). La biomicroscopia muestra, en
Ol, un nevus difuso que ocupa casi la totalidad del iris, sin otras alteraciones. La gonioscopia
del Ol presenta un angulo grado | de Shaffer en temporal y depdsitos de pigmento en angulo
iridocorneal. Ademas, la presién intraocular (P10) en Ol es de 33 mmHg, siendo normal en OD.
La campimetria computarizada no es valorable por exceso de falsos positivos y la tomografia
de coherencia éptica (OCT) resulta normal. Con ello se establece el diagnéstico de sindrome de
Cogan-Reese y se inicia tratamiento con brinzolamida tépica y posterior seguimiento periddico
mediante OCT papilar y medicién de PI10. Actualmente el paciente presenta una presion intrao-
cular de 18mmHg en ambos ojos y conserva un espesor adecuado de la capa de fibras nerviosas
retinianas.

DISCUSION / CONCLUSIONES

El sindrome de Cogan-Reese es una de las tres entidades que conforman el sindrome iridocor-
neal endotelial (ICE) y cuyas principales complicaciones son el glaucoma secundario y el edema
corneal. Se trata de una patologia poco frecuente que generalmente se presenta de forma uni-
lateral.

Si bien es cierto que se han visto casos en pacientes varones, la mayoria de los casos de sindrome
de Cogan-Reese reportados hasta el momento se han dado en mujeres. Ademas, es una patologia

que se manifiesta entre los 20 y los 50 afios, siendo casi excepcional en edades tempranas?>.

Por otro lado, las manifestaciones clinicas de esta entidad suelen incluir nédulos o atrofia de iris
asi como sinequias anteriores periféricas. En nuestro caso el unico hallazgo fue el cambio en la
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pigmentacion del iris. Ademas, a diferencia de nuestro paciente, el aumento de la presion intrao-
cular no suele manifestarse hasta estadios avanzados de la enfermedad®.

Cuando un sindrome de Cogan-Reese se presenta de forma tan infrecuente como este caso, es
decir, en un varén en edad infantil, es necesario hacer un correcto diagnéstico diferencial para
descartar otras patologias. Entre ellas, destacan la distrofia corneal polimorfa posterior; asocia-
da a glaucoma y cambios en camara anterior e iris, o los trastornos tumorales e inflamatorios del

iris.

En conclusion, el sindrome ICE puede producir complicaciones como alteraciones iridianas o cie-
rre angular progresivo con el posterior desarrollo de glaucoma. Ante la sospecha de sindrome ICE
es imprescindible realizar una exploraciéon exhaustiva del segmento anterior para establecer un
adecuado diagndstico y posterior tratamiento. En estos pacientes resulta crucial un seguimiento
periédico para poder actuar precozmente ante cualquier complicacion, especialmente si se pre-
senta en edades tempranas, para fomentar el correcto desarrollo visual. Finalmente, debemos
recordar que, aunque este sindrome es mas comun en mujeres jévenes, podemos encontrarlo en
la edad pediatrica y por ello no debemos descartarlo de inicio.
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FIGURA 1 - Biomicroscopia de polo anterior de ambos ojos. Se observa, en
Ol, nevus de iris con moteado que ocupa casi la totalidad del iris respetando
un sector en region temporal superior
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12 ASTROCITOMA PILOCITICO DE TRONCOENCEFALO:
UNA MANIFESTACION INFRECUENTE DE LA
NEUROFIBROMATOSIS TIPO 1 / Brainstem pillocytic
astrocytoma: an unusual feature of neurofibromatosis

type 1

Hernandez Blazquez, Maria (1); Sanchez Tocino, Hortensia (1); Villanueva Gomez, Ana (1);
Cordero Arias, Ana (1); Benbunan Ferreiro, Sol (1);

(1) Hospital Universitario Rio Hortega de Valladolid

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Neurofibromatosis, glioma, astrocitoma pilocitico
CASO CLINICO

Mujer de 6 afilos con manchas color café y efélides axilares, sin comorbilidad neurolégica ni sis-
témica relevante, en seguimiento por Neurofibromatosis tipo 1 (NF1). La Resonancia Magnética
Nuclear (RMN) revelaba gliomas de ambos nervios dpticos (GNO) (Figura 1A), mayor del derecho
alcanzando los 12 mm de didmetro. Se observaron lesiones focales hiperintensas en T2 sin realce
de contraste en varias zonas como en pedunculos cerebelosos, hemisferio cerebeloso izquierdo
y ganglios basales, algunas de nueva aparicion (“unidentified bright objects”, UBO). Se derivd
para valoracion oftalmoldgica, observandose nddulos de Lisch. La agudeza visual (AV) fue 0.8 en
ojo derecho (OD) y 1.0 en ojo izquierdo (Ol). La capa de fibras (RNFL) era 93/91 OD/OIl. La cam-
pimetria mostraba pérdida de campo superior OD y el fondo de ojo (FO) impresionaba de palidez
temporal de ambas papilas.

A los 3 afos, la paciente comenzd con clinica neuroldgica y una lesion en hemiprotuberancia
izquierda y pedunculo cerebeloso medio, compatible con astrocitoma pilocitico (Figura 1B). Se
constaté aumento de tamafio y edema perilesional, por lo que requirié cirugia, sin lograr resec-
cién completa y dejando oftalmoplejia internuclear izquierda como secuela (Figura 2). Tras 5
anos, la AV se mantiene estable, con disminucion de RNFL 55/68 OD/OI, escotoma temporal
inferior OD y crecimiento del astrocitoma mesencefaloprotuberancial.

DISCUSION / CONCLUSIONES

Presentamos un caso infrecuente de astrocitoma pilocitico por su localizacién en troncoencéfalo
en una paciente con NF1. Esta enfermedad genética cursa con lesiones tumorales, la mayoria
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benignas, como neurofibromas cutaneos a nivel periférico’. A nivel del sistema nervioso central,
los GNO son los mas frecuentes, con una prevalencia del 15% y generalmente asintomaticos,
tipicos en < 6 afos, lento crecimiento e incluso regresidon espontanea®. Estos pacientes tienen
mayor probabilidad de presentar gliomas de bajo grado, como astrocitomas pilociticos localiza-
dos principalmente en cerebelo, seguidos de nervio éptico y quiasma, y siendo rara su ubicacién
en troncoencéfalo (3%)3. Otro hallazgo principal son lesiones hiperintensas en T2 en RMN cere-
bral, conocidas como UBO. Localizadas en sustancia blanca, cerebelo, troncoencéfalo, ganglios
basales o talamo, con significado clinico incierto. Tienden a regresar y no captan gadolinio, dife-
rencidndose de los gliomas*.

Esta predisposicion tumoral sugiere realizar RMN periddicas, especialmente cuando existe fo-
calidad oftalmoldgica o neurolégica. Es necesario un abordaje multidisciplinar, coordinando es-
pecialidades como Oftalmologia, Dermatologia, Neurocirugia y Oncologia, para su diagndstico
precoz. El tratamiento sera individualizado, dependiendo de la clinica, localizacién y velocidad
de crecimiento del tumor? 24,
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FIGURAS

FIGURA 1 -

A. RMN craneal axial ponderada en T1, en la que aparece engrosamiento
de ambos nervios opticos compatible con GNO, sin extension a quiasma
(flechas rojas).

B. RMN craneal axial ponderada en T2, que muestra el astrocitoma
pilocitico localizado en protuberancia (flecha amarilla), describiéndose
como una lesion quistica multitabicada, con componente sdlido y edema

perilesional. Produce efecto masa con compresion y desplazamiento del IV
ventriculo.

FIGURA 2 -Imdgenes clinicas donde se aprecia limitacidn a la aduccidn de
Ol. El ojo contralateral presentaba nistagmus horizontal a la abduccion.
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13 OFTALMOPARESIA BILATERAL POR CELULITIS
ORBITARIA COMPLICADA CON TROMBOSIS DE VENA
OFTALMICA SUPERIOR (TVOS) IZQUIERDA / Bilateral
ophthalmoparesia due to orbitary cellulitis complicated
with left superior ophthalmic vein thrombosis

Rubalcava Lopez, Sarai Yoselin (1); Lopez Velasco, Rosario (1);

(1) Hospital General de Segovia

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Celulitis Orbitaria, Oftalmoparesia, Trombosis de venta oftalmica superior

CASO CLINICO

Mujer de 70 arios con cefalea de 10 dias de evolucidn, consulta por edema palpebral y secre-
ciones oculares en ojo izquierdo (Ol). Antecedente de tabaquismo, dislipidemia y tratamiento
bucodental en semanas previas. A la exploracién presenta proptosis, oftalmoparesia, diplopia,
qguemosis y disminucién de agudeza visual, compatible con celulitis orbitaria izquierda. La To-
mografia computarizada (TC) inicial muestra absceso orbitario izquierdo en pared medial orbi-
taria sin complicaciones intracraneales. Se ingresa para antibioterapia intravenosa. Valorada por
otorrinolaringologia (ORL) descarta afectacion sinusal. A las 48 horas presenta bilateralizacion
del cuadro, (Figura 1) se valora por neurologia y se realiza posteriormente un TC con contraste
mostrando trombosis de vena oftalmica superior (TVOS) izquierda, sin trombosis de seno caver-
noso ni de senos venosos intracraneales (Figura 2). Se consulta al programa de optimizacion de
antibidticos, ajustando tratamiento antibidtico previo y afladiendo cobertura contra anaerobios.
Después de 24 horas se introducen corticoides. Tras evolucion favorable y 9 dias de antibidtico
intravenoso se decide alta con antibiético oral hasta completar 5 semanas y corticoide en pauta
descendente. En el seguimiento posterior la paciente se encuentra estable y sin secuelas.

DISCUSION / CONCLUSIONES

La TVOS es una entidad excepcional, potencialmente grave, que consiste en la formacién de
trombos en la vena oftalmica superior.! Existen pocos casos publicados en la literatura. Se pre-
senta como complicacién de diversas etiologias: infecciosa, inflamatoria, traumatica, neoplasica
o por hipercoagulabilidad. Clinicamente se manifiesta con proptosis, oftalmoparesia, diplopia,
edema palpebral, dolor ocular y disminucién de agudeza visual.'* Se presenta un caso de oftal-
moparesia bilateral por celulitis orbitaria complicada con TVOS izquierda, de etiologia infecciosa,
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sin patologia otorrinolaringoldgica, con antecedente de manipulacién bucodental previa como
presunto origen del cuadro bilateral, con una notable respuesta a antibidticos intravenosos y
especialmente al afadir cobertura para anaerobios.

Este caso difiere con las series publicadas de TVOS, donde la mayoria tienen origen aséptico.! Es
esencial la realizacién de TC con contraste o Resonancia magnética para confirmar el diagndstico
de TVOS y descartar diagnoésticos diferenciales como trombosis de seno cavernoso'? El trata-
miento es debatido y las recomendaciones se basan en series de casos!*; incluyendo antibidticos,
anticoagulantes, corticoides? y cirugia.

La TVOS es una complicacién asociada que requiere un manejo estrecho junto con otros servicios
porque supone un riesgo vital y la posibilidad de complicaciones con extension a sistema ner-
vioso central (trombosis de senos venosos). Es importante la colaboracién multidisciplinar entre
oftalmologos, otorrinolaringdlogos, neurdlogos, radidlogos e internistas.

REFERENCIAS
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FIGURA 1 - Evaluacion de la motilidad ocular extrinseca a las 48 horas

del ingreso: la paciente presenta bilateralizacion del cuadro de celulitis
orbitaria: en ojo izquierdo se observa limitacion en todas las posiciones
diagndsticas de la mirada y en ojo derecho se muestra limitacidn incipiente
a la dextro-infraduccion y dextroduccion.

FIGURA 2 - TC de drbita con contraste. Imagen tubular serpiginosa

que discurre en direccion anteroposterior desde el dpex orbitario,
correspondiente con la vena oftdlmica superior izquierda engrosada con
pared hipercaptante, que sugiere trombosis de dicha estructura.
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14 ELECTRORRETINOGRAMA MULTIFOCAL: CLAVE
DIAGNOSTICA DE LA ENFERMEDAD DE STARGARDT/
MULTIFOCAL ELECTRORETINOGRAM: KEY
DIAGNOSIS OF STARGARDT DISEASE

Fernandez Herreras, Jesus(1) Labrador Velandia, Sonia (1) Rodriguez Sanchez, Maria (1) Mufioz
Pérez, Marcos (1) Moran Canella, Almudena (1)

(1) Hospital de Leon

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Distrofias retinianas, Electrorretinograma (ERG), Stargardt
CASO CLiNICO

Se presenta el caso de un nifio de 8 afios remitido por pérdida de vision. No refiere disminucion de
agudeza visual (AV), pero sus padres objetivan dificultades en la vida cotidiana por pérdida visual
desde hace 1 afio. No ha presentado problemas para el aprendizaje. No refiere antecedentes per-
sonales, ni familiares de interés. En la exploracidn, la AV es de 0,3 en ambos ojos con correccion.
La presion intraocular (PI0O) es normal. En las laminas de Ishihara, dificultad para realizarlas, en
especial rojo-verde.

El fondo de ojo (FO) se encuentra una leve disminucidn del fulgor retiniano. En la tomografia de
coherencia 6ptica (OCT) (Figura 1), se observa una disrupcion de las capas externas de la retina
bilateral con predominio en la zona foveal. Ante estas alteraciones, se realiza una autofluores-
cencia (Figura 2), donde existe una hipoautofluorescencia central con hiperautofluorescencia
perifoveolar compatible con una imagen en ojo de buey.

Se decide complementar con el estudio de potenciales visuales evocados (PVE), los cuales se
encuentran dentro de la normalidad tanto en amplitud como latencia. Se realiza un electrorreti-
nograma (ERG) flash sin alteraciones. Sin embargo, en el ERG multifocal (ERGmf) se observa una
disminucién de la amplitud a nivel de los fotorreceptores maculares.

Ante los hallazgos de las pruebas realizadas, se realiza un estudio genético donde se identifican
variantes patogénicas del gen ABCA4 y del gen OPNL1W compatible con enfermedad de Stargar-
dt/fundus flavimaculatus.

DISCUSION / CONCLUSIONES

La Enfermedad de Stargardt es la distrofia macular hereditaria mas comun. En este caso,
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se encuentran hallazgos caracteristicos de esta entidad como: la alteracion de la percepcion del
color, la autofluorescencia, y la OCT. !

Estos datos se ven reforzados por las pruebas electrofisioldgicas, donde el ERG multifocal juega
un papel clave. Ya que aunque el ERG flash nos da una imagen global de la retina, no nos permite
detectar defectos topograficos aislados De ahi, la importancia de realizar un ERG multifocal don-
de se pueden observar alteraciones en regiones concretas y patrones especificos??

Ademas, este caso resalta la importancia de una evaluacién oftalmoldgica integral en nifios con
sintomas inespecificos de pérdida visual y el dificil diagndstico de estas enfermedades aun con el
estudio genético. Esto se debe principalmente a que son enfermedades con una gran diversidad
genotipica y un fenotipo muy similar, pero no idéntico Por lo que elverdadero reto es poder esta-
blecer con certeza un diagndstico, unos factores pronésticos y un tratamiento.
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FIGURAS

FIGURA 1 - OCT: disrupcion de las capas externas de la retina en ambos ojos
con predominio de la zona foveal.

FIGURA 2 - Autofluorescencia: hipoautofluorescencia central con
hiperautofluorescencia perifoveolar compatible con una imagen en ojo de
buey.
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15 HAMARTOMA COMBINADO DE RETINA'Y EPITELIO
PIGMENTARIO DE LA RETINA. ESTUDIO MULTIMODAL /
Combined hamartoma of the retina and retinal pigment
epithelium. Multimodal study

Martin-Casero, Lucia (1); Sdnchez-Tocino, Hortensia (1); Villanueva-Gémez, Ana (1);

(1) Hospital Universitario Rio Hortega

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Hamartoma combinado de retina y epitelio pigmentario de la retina,

membrana epirretiniana, miopia
CASO CLiNICO

Varén de 13 aflos miope en tratamiento con lentes de contacto de uso nocturno. Ha dejado el
tratamiento y acude por mala visidn en ojo derecho (OD) y cefalea. A la exploracion, la agudeza
visual (AV) es de 0.6 en OD y 1 en ojo izquierdo (Ol). La refraccion es de -4 -0.75a 115en OD y
-6.25 en Ol. En el fondo de ojo (FO) se observa una lesion elevada prepapilar y membrana epirre-
tiniana (MER) peripapilar en OD. La tomografia de coherencia éptica (OCT) revela un engrosa-
miento hiperreflectivo prepapilar y la OCT-Angiografia (OCT-A) demuestra una vascularizacion
intrarretiniana. Se diagnostica de hamartoma combinado de epitelio pigmentario de la retina y
retina (CHRRPE). Se realiza resonancia magnética que es normal.

DISCUSION / CONCLUSIONES

Presentamos un caso de CHRRPE en un adolescente. EL CHRRPE es una lesion retiniana congénita
que aparece generalmente en la infancia. No es habitual observarla en nifios recién nacidos, y se
ha descrito en ojos con fondo previamente normal’. A pesar de su benignidad, se caracteriza por
pérdida indolora de AV, como en nuestro paciente, y puede cursar con estrabismo, miodesopsias,
leucocoria y dolor?. La mayoria no presenta manifestaciones sistémicas, pero existe asociacion
con enfermedades como la neurofibromatosis tipo 2, que fue excluido en nuestro caso.

El diagndstico se basa en la funduscopia, junto a las técnicas de imagen multimodal OCT y OCT-A.
En el FO destaca la presencia de una lesidon pigmentada levemente elevada de color grisaceo,
MER y tortuosidad de los vasos retinianos®. No hay un consenso establecido para el manejo de
esta entidad. Existe controversia en cuanto a la intervencién de vitrectomia para el control de la
MER, ya que esta se encuentra incluida en la lesion®.
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Ante un nifio que acude a consulta debe realizarse exploracion ocular completa, ya que pueden
encontrarse alteraciones en el FO inesperadas y que solo un estudio minucioso y técnicas de ima-
gen multimodal nos permiten llegar al diagndstico adecuado.
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FIGURA 1 - Retinografia (Clarus) en la que se observa lesion prepapilar y
membrana epirretiniana peripapilar.

FIGURA 2 - Tomografia de coherencia dptica - Angiografia en la que se
evidencia vascularizacion intrarretiniana y tomografia de coherencia dptica
con engrosamiento hiperreflectivo prepapilar.
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16 HETEROGENICIDAD CLINICA DE LA CEGUERA NOCTURNA
ESTACIONARIA CONGENITA / Clinical heterogeneity of
congenital stationary night blindness

Benbunan-Ferreiro, Sol (1); Sanchez-Tocino, Hortensia (1); Hernandez Blazquez, Maria (1);
Cordero Arias, Ana (1); Galindo Ferreiro , Alicia (1);

(1) Hospital Universitario Rio Hortega

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Ceguera nocturna estacionaria congénita, Electroretinografia.

CASO CLINICO

Se presentan dos casos de ceguera nocturna estacionaria congénita (CSNB) que reflejan la hete-
rogenicidad clinica y genética de esta enfermedad.

Caso 1: Vardn de 3 afios consulté por nistagmo y disminucion de la agudeza visual (AV). Presenta-
ba un nistagmo horizontal de pequefia amplitud, ambliopia profunda y una AV a media distancia
de 0,2 en el ojo derecho (OD) y 0,3 en el ojo izquierdo (Ol). La refraccion ciclopléjica reveld astig-
matismo midpico bilateral (OD -0,5 -2,25 a 31°; Ol -0,25 -2 a 153°). El fondo de ojo mostré una
leve hipopigmentacidn peripapilar sin alteraciones periféricas (Figura 1). Fue imposible realizar
electrofisiologia por falta de colaboracion. El analisis genético confirmé una mutacion en el gen
CACNA1F en homocigosis, asociada a CSNB2A.

Caso 2: Nifla de 8 aflos asintomatica, sin antecedentes familiares que a la exploracion presentd
AV 0,7 en OD y 0,8 en Ol. La refraccion ciclopléjica evidencié una miopia magna (OD -10,5 -0,5 a
68°; 01 -10,25 -1,25 a 98°), con longitudes axiales de 26,57 mm en el OD y 26,63 mm en el Ol. En
el fondo de ojo se observé palidez papilar, atrofia peripapilar y un patrén teselado (Figura 2). EL
estudio genético identificé una mutacién en el gen LRIT3 en homocigosis, asociada a CSNB1F.

DISCUSION / CONCLUSIONES

La CSNB es un trastorno hereditario no progresivo que se manifiesta en la infancia causada por
disfunciones en la neurotransmision entre fotorreceptores y células bipolares, donde la nicta-
lopia, aunque caracteristica, no siempre es sintomatica debido a la adaptacién funcional, como
en los casos presentados. Ademas, la agudeza visual puede verse afectada, especialmente por la
miopia alta asociada, como hemos visto en el segundo caso.?
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Se distinguen dos subtipos: CSNB1, que afecta las células bipolares ON y se asocia con miopia
alta y nictalopia sintomatica. Asociada principalmente a mutaciones en NYX, también se han
descrito casos relacionados con LRIT3, como en la segunda paciente. La CSNB2 compromete la
liberacién de neurotransmisores en los fotorreceptores y se asocia con mutaciones en CACNA1F,
como en el primer caso.>?

Tanto el electroretinograma como el estudio genético cumplen un papel fundamental en el diag-
noéstico de la CSNB y de cualquier patologia de pérdida visual sin causa aparente. En el seno de
la CSNB, el electroretinograma suele mostrar un patrén electronegativo, reflejando alteraciones
postransduccionales#

Estos casos destacan la diversidad clinica de la CSNB y la necesidad de un enfoque diagndstico
integral.
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FIGURAS

FIGURA 1 - Fondo de ojo con leve hipopigmentacion peripapilar sin otras
alteraciones.

FIGURA 2 - Fondo de ojo con palidez papilar, atrofia peripapilar y aspecto
teselado
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17 VALOR DE LA EXPLORACION OFTALMOLOGICA EN EL
DIAGNOSTICO DEL SINDROME DE ALPORT / The value
of ophthalmic examination in the diagnosis of Alport
syndrome
Carabias Orgaz, Ana (1); Sanchidrian Mayo, Maria (1); Izquierdo Mengibar, Victoria (1);
Gonzalez Gran, Macarena (1); Trebol Lopez, Jacobo (1);

(1) Hospital Universitario de Salamanca

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Atrofia macular, Sindrome de Alport
CASO CLiNICO

Varén de 14 aios diagnosticado de lupus eritematoso sistémico a los 10 afios en Venezuela tras
presentar hematuria asociada a insuficiencia renal. Derivado desde medicina interna por disminu-
cién de agudeza visual (AV) en ambos ojos (AO) de meses de evolucion. Carecia de antecedentes
oftalmoldgicos de interés y habia sido tratado con corticoides a altas dosis y actualmente con
mofetil micofenolato.

Presentaba una mejor AV corregida de 0.5 en AO. En el segmento anterior destacaba la presencia
de catarata subcapsular posterior en AO y subcapsular anterior en Ol (figura 1).

En la fundoscopia se observaban unos flecks perifoveales y la tomografia de coherencia éptica de
macula mostraba una llamativa atrofia macular temporal de AO muy caracteristica (figura 2) que
hizo sospechar un sindrome de Alport como primera posibilidad diagnéstica.

Posteriormente, la audiometria evidencié hipoacusia neurosensorial bilateral leve por lo que se
tramito el andlisis genético de mutaciones en genes del colageno IV con el fin de obtener el diag-
noéstico de certeza.

DISCUSION / CONCLUSIONES

El sindrome de Alport es un trastorno genético infrecuente caracterizado por fallo renal progre-
sivo, hipoacusia y patologia oftalmoldgica, que suele presentarse en edades jévenes. Comporta
una serie de alteraciones en el coldgeno tipo IV que afectan, entre otros, a la membrana basal
de cérnea, cristalino y retina. Las manifestaciones oftalmoldgicas incluyen erosiones corneales
recurrentes, opacidades corneales, lenticono, catarata o retinopatia’~.
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El adelgazamiento macular temporal como el que presenta este paciente, es un signo muy carac-
teristico de la enfermedad y es mas comun en aquellas formas de herencia recesiva y ligada a X.
Refleja principalmente el adelgazamiento de las capas internas de la retina®.

El diagnéstico definitivo se basa en la secuenciacion genética de diversas variantes patogénicas
que codifican el colageno tipo IV. No obstante, puesto que los tests genéticos pueden no estar
disponibles en todos los medios, el diagndstico puede realizarse en base a un cuadro clinico com-
patible, la historia familiar y biopsia renal o cutanea.

La imagen multimodal junto con una exploracién oftalmoldgica exhaustiva son esenciales en el
diagndstico de esta enfermedad, asi como para predecir su gravedad o el tipo de herencia*.
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FIGURAS

FIGURA 1 - Imagen de l[dmpara de hendidura de OD con catarata
subcapsular posterior y Ol con catarata subcapsular anterior y posterior.

FIGURA 2 - Imagen de retinografia de calidad limitada por la presencia de
catarata subcapsular, en la que se aprecian unos depdsitos amarillentos
subretinianos tipo flecks perifoveales en AO. La imagen de OCT macular
muestra el adelgazamiento temporal tipico de estos pacientes.
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18 ALTERACIONES VISUALES Y OCULOMOTORAS TRAS
CIRUGIA DE MACROADENOMA HIPOFISARIO / Visual and
oculomotor alterations after pituitary macroadenoma
surgery
Prieto Dominguez, Laura (1); Para Prieto, Marta (2); Gonzalez Fernandez, Maria Gloria (1);
Bermejo Rodriguez, Isabel (1); Gomez Tomds, Maria (1);

(1) Hospital Clinico Universitario de Valladolid; (2) Instituto Universitario de Oftalmologia Aplicada (IOBA)

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Exotropia, Fijacion inestable, Hemianopsia bitemporal

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un vardn de 72 afios que, tras una cirugia de reseccion parcial de un ma-
croadenoma hipofisario por abordaje parietal, complicada con meningitis postoperatoria, desa-
rrollé un defecto campimétrico bilateral y diplopia progresiva. En la exploracion oftalmoldgica la
agudeza visual fue de 1 en el ojo derecho (OD) y 0,8 en el ojo izquierdo (Ol). La motilidad ocular
extrinseca mostré una incapacidad para la convergencia y el cover test una exotropia con domi-
nancia alterna con inestabilidad en la fijacién, mas evidente en el ojo izquierdo. En el fondo de ojo
se observo una palidez difusa de ambas papilas.

El campo visual 30-2 mostré una hemianopsia bitemporal, mas marcada en el Ol y la tomografia
de coherencia 6ptica (OCT) del nervio éptico una atrofia en pajarita con adelgazamiento superior
e inferior en ambos ojos con alteracion de los valores de la capa de células ganglionares (Figura
1). La microperimetria reveld una fijacién inestable en el Ol.

Dada la complejidad del caso se planted como tratamiento inicial un programa de ejercicios vi-
suales y coordinacidn ojo-mano fina que consistio en la realizacién de tareas dirigidas a mejorar
la estabilidad de la fijacidn y la precisiéon motora. Posteriormente, se considerara la cirugia de la
exotropia para corregir la desviacion ocular. EL macroadenoma permanece sin signos de progre-
sion hasta la fecha.

DISCUSION / CONCLUSIONES

El macroadenoma hipofisario es una neoplasia habitualmente benigna que puede producir al-
teraciones visuales debido a la afectacién del quiasma dptico. La hemianopsia bitemporal es la
manifestacion clasica de la compresidn quiasmatica, aunque puede haber otras manifestaciones
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como diplopia o exotropia debido disfunciones complejas de las vias oculomotoras'.

La atrofia en “pajarita“ observada en la OCT del nervio dptico y la afectacion del grosor de la
capa de células ganglionares son indicativas de un dafio estructural irreversible que es compati-
ble con una neuropatia éptica compresivaZ.

La particularidad de este caso se centra en que el paciente presenta un defecto de campo visual,
una alteracion en la motilidad ocular y una fijacion inestable, ademas de un dafio en las fibras
del nervio éptico por compresidn quiasmatica. Ante la escasa literatura de casos similares y au-
sencia de guias estandarizadas para el manejo de estos casos especificos hay que ser cautos en
el abordaje de este tipo de pacientes®*. Es indispensable un tratamiento multidisciplinar que
incluya rehabilitacion visual y valoracion oftalmoldgica conjunta por especialistas en estrabismo
y neurooftalmologia.
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FIGURAS

FIGURA 1 - Campo visual 30-2 que muestra una hemianopsia bitemporal junto con
tomografia de coherencia dptica de nervio dptico que evidencia atrofia en pajarita
con adelgazamiento superior e inferior de la capa de fibras nerviosas de la retina y
disminucion del grosor de la capa de células ganglionares.
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19 MANEJO DE AGUJERO MACULAR TRAUMATICO
RECIDIVANTE EN UN NINO. / Management of Recurrent
Traumatic Macular Hole in a Child.

Jiménez Ruiz, Andrea (1); Mateos Hernandez, Amancia (1); Mufioz Pérez, Marcos (1);
Rodriguez Sanchez, Maria (1); Garcia Lorenzo, Victor (1);

(1) Hospital de Leén

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Agujero macular, Manejo terapéutico y Trauma ocular infantil

CASO CLINICO

Vardn de 11 afios que acudié a urgencias por vision de miodesopsias tras traumatismo con balén
en ojo derecho (OD) de pocas horas de evolucién. A la exploracién, presenté agudeza visual (AV)
inferior a 0,05, pupila midriadtica poco reactiva a la luz y edema de retina temporal con desgarro
en periferia. En la tomografia de coherencia éptica (OCT) se visualizé un agujero macular (AM) y
desprendimiento neurosensorial de la retina. EL desgarro se traté con fotocoagulacion laser, y se
pauté tratamiento antiinflamatorio y corticoideo tépico para el edema de retina. El paciente re-
quirié tratamiento hipotensor por ser corticorespondedor. La evolucidn fue favorable, con signos
de mejoria precoz y cierre espontaneo del agujero en seis meses. Tras afio y medio de seguimien-
to, el paciente presentd disminucion de AV y recidiva del AM, con un didmetro maximo de 387
micras. Tras un periodo de observacion de tres meses y ante la falta de mejoria, se decidi6 tra-
tamiento quirurgico. La cirugia consistio en vitrectomia con preservacion del cristalino, pelado
de membrana limitante interna (MLI), inyeccién de concentrado de plaquetas y gas SF6 al 20%
como taponador. A las 24 horas, el paciente presentd un cierre completo del AM con buen perfil
anatémico y buena evolucion posterior. En la actualidad, se encuentra estable clinicamente, AM
cerrado, AV 0.4, desgarro correctamente sellado y placa de atrofia en el polo posterior como
secuela.

DISCUSION / CONCLUSIONES

El agujero macular es una patologia relacionada con la edad; sin embargo, en poblacidn infantil,
su causa principal es traumatical. En AM traumaticos de pequefio tamario, el tratamiento conser-
vador es la primera linea terapéutico, ya que hasta un tercio pueden cerrarse espontaneamente
en los primeros meses de seguimiento’?. El tratamiento quirurgico es de eleccién en agujeros de
mayor tamario o sin resoluciéon espontanea2. Aunque la recidiva del agujero macular es poco fre-
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cuente en nifos, su aparicion se asocia con un peor pronoéstico visual y cuenta con escasa biblio-
grafia. Por ello, un abordaje quirdrgico temprano podria ser la opcién mas adecuada. En nuestro
caso, ademas de la cirugia convencional, se empled un concentrado de plaquetas en el AM, lo que
favorece una mayor tasa de cierre sin aumentar las complicaciones®. Este caso aporta una alter-
nativa terapéutica con buen resultado visual en caso de recidiva y resalta la importancia de un
seguimiento estrecho a largo plazo para detectar complicaciones y mejorar el prondéstico visual.

REFERENCIAS

1. Liu J, Peng J, Zhang Q, Ma M, Zhang H, Zhao P. Etiologies, characteristics, and management of pediatric macular

hole. Am J Ophthalmol [Internet]. 2020;210:174-83. Disponible en: http://dx.doi.org/10.1016/j.ajo.2019.09.014

2. Helmy YAH, EINahry AG, Zein OE, Charbaji S, Yonekawa Y, Mansour HA, et al. Pediatric and adolescent traumatic
macular hole: A systematic review. Am J Ophthalmol [Internet]. 2024;265:165-75. Disponible en: http://dx.doi.or-
9/10.1016/j.ajo.2024.05.001

3. Wachtlin J, Jandeck C, Potthéfer S, Kellner U, Foerster MH. Long-term results following pars plana vitrectomy with

platelet concentrate in pediatric patients with traumatic macular hole. Am J Ophthalmol [Internet]. 2003;136(1):197-
9. Disponible en: http://dx.doi.org/10.1016/50002-9394(03)00105-3

61



Sociedad de Oftalmologia Castellano Leonesa

FIGURA 1 - Retinografia OD con placa de atrofia y ldser periférico.

FIGURA 2 - OCT AM previo a cirugia vs. ultima revision.
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20 DIFERENTES FORMAS DE PRESENTACION DE LA
RETINOSQUISIS JUVENIL LIGADA AL CROMOSOMA X /
Different manifestations of X-chromosome-linked juvenile
retinoschisis.

Torres Medina, Jesus (1); Martinez Campo, Ibrahim Roberto (1); Montejo Elorza, Almudena (1);

Edouard Hermoso, Casandra (1); Nieto Gomez, Cristina (1);

(1) Complejo Asistencial de Avila

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Estrabismo, Oftalmologia pediatrica, Retinosquisis juvenil ligada al cromosoma X.
CASO CLiNICO
Presentamos dos casos diferentes de retinosquisis juvenil ligada al cromosoma X (RJLX).

El primero, un varén de 16 afios de ascendencia africana con sospecha de ambliopia en ojo iz-
quierdo (Ol). La agudeza visual (AV) del ojo derecho (OD) era 0.6 y cuenta dedos en Ol. En el
fondo de ojo derecho se evidencia esquisis foveal (imagen en “rueda de carro”) sin retinosquisis
periférica y en Ol un desprendimiento de retina (DR) total secundario a un gran agujero macular y
a un agujero en periferia inferior (Figura 1). La tomografia de coherencia éptica del OD discrimina
los espacios cistoides en la capa nuclear interna y liquido subretiniano (Figura 2). La vitrectomia
en Ol es desestimada por mal prondstico, iniciandose dorzolamida tépica en ambos ojos (AO) y
posteriormente acetazolamida oral mejorando AV de OD a 0.8.

El segundo caso, un varén de 12 meses de nacionalidad espafiola con endotropia, el cual seguia
los objetos en monocular con el Ol. La exploracién evidencié un DR inferior en AO con afectacion
macular, tratandose con vitrectomia posterior mas endoldser y silicona intraocular AO. Tras ello,
el OD cursa con DR completo no subsidiario de tratamiento por mal prondstico y en el Ol progresa
la esquisis temporal-inferior, rodedndose con laser argén y manteniéndose estable. Estudio ge-
nético materno: variante ¢,3G>A:p.Metlllep en gen RS1 en hemicigosis.

DISCUSION / CONCLUSIONES

La RJLX posee una herencia recesiva ligada al cromosoma X, presentandose habitualmente en
nifos de entre 5y 10 afios con problemas para leer. El principal signo es la aparicion de una fo-
veosquisis bilateral que puede evolucionar hacia la atrofial , asociada a retinosquisis periférica
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en la mitad de los afectados.

Presentamos dos casos en los que, en raras ocasiones, la enfermedad debuta con estrabismo o
nistagmo asociada a retinosquisis periférica avanzada, agujero macular e incluso DR2, siendo el
segundo caso de ellos aun mas inusual® por la afectacion tan precoz, lesiva y bilateral.

Ante el mal prondstico de la cirugia vitreo-retiniana en casos muy avanzados y aunque no existe
un claro consenso en el tratamiento farmacdlogico, varias publicaciones arrojan buenos resulta-
dos en la mejoria de la foveosquisis con inhibidores de la anhidrasa carbdnica tépicos e incluso
orales si no existe una clara respuesta o en casos severos desde el diagndstico®.

Por tanto, es fundamental conocer sus manifestaciones comunes e inusuales para conseguir un
diagnéstico diferencial y un tratamiento precoz con el fin de evitar la ceguera irreversible.
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FIGURA 1 - Imagen superior: ojo derecho, “imagen en rueda de carro® en
region macular. Imagen inferior: ojo izquierdo, gran agujero macular con
desprendimiento de retina secundario.
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FIGURA 2 - Imagen superior: Primera tomografia de coherencia dptica
macular del ojo derecho realizada al paciente. Imagen inferior: misma
prueba realizada a los tres meses en ojo derecho.
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Nieto Gémez (3) , Almudena Montejo Elorza (4), Jestus Torres Medina (5)

(1) Residente de primer afo del Servicio de Oftalmologia del Hospital Nuestra Sefiora de Sonsoles, (2,3) Adjunta del Servicio de
Oftalmologia del Hospital Nuestra Sefiora de Sonsoles,4 Residente de segundo ano del Servicio de Oftalmologia del Hospital Nuestra

Senora de Sonsoles, (5) Residente de tercer ano del Servicio de Oftalmologia del Hospital Nuestra Sefiora de Sonsoles.

PALABRAS CLAVE / TERMINOS RELEVANTES

Ambliopia, correccién dptica, membrana iridopupilar persistente

CASO CLIiNICO

Se presenta el caso de una nifia de 10 afios remitida a consulta por disminucion de la agudeza
visual sin otros antecedentes de interés. A la exploracion inicial, la agudeza visual sin correccion
(AVSC) era de 0,5 en ambos ojos (AO). Con correccion éptica, mejord a 0,8 en OD (-0,75 cilindro a
178°; +3,75 esférico) y a 0,7 en Ol (-1,25 cilindro a 174°; +4,5 esfera).

Durante la exploracion oftalmolégica con biomicroscopia, se identificaron restos de membrana
iridopupilar en ambos ojos (Figura. 1), los cuales generaban un defecto refractivo significativo. Se
observan filamentos delgados que se extienden desde el borde pupilar hacia el centro, caracteris-
ticos de esta anomalia congénita. Los filamentos no interfieren completamente con el eje visual,
pero contribuyen al desarrollo de defectos refractivos como astigmatismo e hipermetropia.

El manejo inicial consistié en la prescripcion de correccion éptica con lentes adecuadas para
compensar el astigmatismo y la hipermetropia detectada. Se recomendé seguimiento periddico
para monitorizar la evolucién de la agudeza visual y descartar la progresion de la ambliopia.
DISCUSION / CONCLUSIONES

La membrana iridopupilar persistente es una anomalia congénita que representa los restos de la
tunica vasculosa lentis. Esta membrana puede variar desde una estructura insignificante hasta
una membrana densa que obstruya el eje visual. En algunos casos, la membrana puede causar

errores refractivos significativos, y asociar ambliopia si no se trata adecuadamente.®?

La correccion optica temprana y el seguimiento adecuado pueden mejorar la funcién visual y
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prevenir complicaciones motoras oculares. Un estudio reciente mostré que la mayoria de los
pacientes con anomalias estructurales congénitas en polo anterior que se sometieron a cirugia
lograron una mejora en la agudeza visual, aunque con una alta incidencia de complicaciones

postoperatorias como hipertension ocular y hemorragias intravitreas.®

En este caso, la correccién 6ptica permitié una recuperacién funcional notable, mejorando la
agudeza visual y evitando la necesidad de intervenciones quirurgicas inmediatas.

CONCLUSIONES

La persistencia de la membrana iridopupilar plantea un desafio unico en el manejo de las anoma-
lias congénitas estructurales. Este caso resalta la efectividad de un enfoque conservador basado
en la correccion 6ptica, que no solo optimiza la agudeza visual, sino que evita las complicaciones
asociadas con procedimientos quirurgicos invasivos. La evidencia actual apoya esta estrategia
como una alternativa segura y eficaz, subrayando la importancia de priorizar métodos menos
invasivos en pacientes pediatricos
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FIGURAS

FIGURA 1 - Membrana iridopupilar persistente en una nifia de 14
arios en el ojo derecho
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