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Portada: Figura 8. Aspecto del fondo del ojo en laneuropatia 6ptica

hereditaria de Leber. El disco esta hiperémico, con elevacion y
. borramiento del borde en toda la capa de las fibras nerviosas. Las

arteriolas retinales son tortuosas. La angiofluoresceinografia en

este caso no mostrd escapes.
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Objetivos del Aprendizaje

El estudio de este modulo de Focal Points ayudara al
lector a:

¢« Diferenciar el edema verdadero del disco del
pseudoedema

»  Abordar el diagnostico diferencial de las enfermeda-
des que producen el edema verdadero del disco

Palabras Claves: papilopatia diabética, neuropatia optica
isquémica, drusen del disco 6ptico, edema del disco optico,
neuritis Optica, papiledema, pseudoedema, oclusién venosa
retinal

Introduccion

Eledema de la cabeza del nervio optico es un signo neuro-oftalmico
comun, no especifico. Puede representar ya sea edema verdadero o
“pseudoedema” del disco optico. Si la hinchazon es producida por
edema verdadero, puede ser producida por una amplia variedad de
causas, desde el mas grave (papiledema), hasta la relativamente
inofensiva (papiloflebitis). Para evaluar con precision las multiples
causas potenciales del edema del disco optico, el clinico debe
realizar inmediatamente varias determinaciones cruciales:

1. (El edema del disco oOptico representa edema verdadero o
pseudoedema?

2. ;Eledema verdadero es producido porunaumento en la presion
intracraneal (papiledema)?

3. ;Existe disfuncion del nervio optico?

Las respuestas a estas preguntas iniciales ayudaran a dirigir otros
diagnoésticos y medidas terapéuticas.

Edema Verdadero del Disco Optico
versus Pseudoedema

La necesidad del diagnostico diferencial entre el edema verdadero
y el pseudoedema surgen en cuanto el clinico observa elevacion del
disco y borramiento del borde, sin disfuncién significativa del
nervio optico. En esta situacion, que con mayor frecuencia es
bilateral, la diferenciacion no es dificil si la atencion se concentra en
ciertas caracteristicas especificas:
1. (Tiene hiperemia el disco éptico? El edema verdadero del
disco, con excepcion de la neuropatia optica isquémica (en la
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cual también existe disfuncion significativa del nervio optico),
se asocia usualmente con congestion de lamicrovasculatura del
disco, dandole un tono rojizo acentuado. A pesar de que en los
casos de edema cronico, la hiperemia puede desaparecer a
medida que el disco se vuelve atrofico, como regla general es
poco probable que el edema de un disco no hiperémico repre-
sente un verdadero edema agudo.

2. ;Existen anomalias microvasculares sobre la superficie del
disco? El edema verdadero del disco normalmente esta asocia-
do con tales hallazgos, los cuales incluyen dilatacion y
telangiectasia de las capilares de la superficie del disco y
hemorragias en forma de llama sobre o adyacentes al disco.
Estos hallazgos ocasionalmente se observan con pseudoedema,
especificamente drusen del disco 6ptico (DDO) con isquemia
asociada, pero en general estan ausentes en los casos no
complicados.- Estas anomalias se diferencian de los vasos
telangiectasicos comunicantes observados en la neuropatia
optica hereditaria de Leber (NOHL), los cuales son principal-
mente peripapilares en su ubicacién y no exudan fluoresceina.

3. (A quéprofundidad en la retina ocurre el borramiento del
margen del disco? EI margen del disco se borra en el
verdadero edema del disco porque el disco edematoso, engro-
sado y opacificado y la sustancia de la capa de fibras nerviosas
peripapilares oscurecen tanto los vasos retinales como el limite
entre las fibras mielinizadas del nervio oOptico y las no
mielinizadas de la retina peripapilar. En el pseudoedema, el
borramiento del margen del disco a menudo se produce por
cambios a nivel del epitelio pigmentario retinal peripapilar
(EPR), y de esta forma los vasos retinales se observan clara-
mente a medida que cruzan el margen del disco. Sin embargo,
las excepciones a la regla, como mielinizacion de las fibras
nerviosas, no son infrecuentes.

| s i e S S 8 B |
Pseudoedema

Las condiciones que simulan el edema verdadero del disco pueden
clasificarse como aquellas que principalmente elevan la sustancia
del disco u oscurecen el margen del disco (ver la Tabla 1). En la
mayoria de los casos producen poca o ninguna disfuncion del nervio
optico, a pesar que los campos visuales pueden mostrar cambios
leves, como el agrandamiento de la mancha ciega o defectos
arqueados, particularmente en casos de DDO.

Discos f)pticos Elevados

Drusen. La enfermedad mas importante que imita al verdadero
edema del disco optico es el DDO. El drusen puede estar escondido
ovisible. A pesarde que la forma escondida generalmente produce
confusion con el edema verdadero, los drusen visibles sobre la
superficie del disco ocasionalmente pueden confundirse con los
cuerpos refractiles del disco que se observan en el edema verdadero
permanente. El drusen escondido, mas frecuentemente observado
en nifios, produce una apariencia especifica en el disco que usual-
mente puede distinguirse del edema verdadero. El disco no esta
hiperémico y normalmente no muestra anormalidades de la
microvasculatura de la superficie, aunque rara vez puede ocurrir
hemorragia de la capa de fibras nerviosas.
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Tabla 1. Causas de Edema del Disco Optico

Pseudoedema
Discos 6pticos elevados

Edema del disco 6ptico (EDQ)

Discos congénitamente “llenos” (estructuralmente apretados)
Hipermetropia

Residuos hialoideos

Imagenes borrosas

Capa de fibras nerviosas mielinadas
Displasia gliética

Papiledema (presion intracraneal aumentada)

Masa intracraneal

Hidrocefalia

Pseudomotor cerebral

Meningitis o encefalitis

Infiltracién granulomatosa o maligna del SNC

Edema del disco éptico con disfuncién del nervio 6ptico

Neuropatia dptica isquémica anterior (NOIA)
Neuritis 6ptica (papilitis)

Neuropatia éptica hereditaria de Leber
Compresion intraorbital del nervio éptico
Neuropatia 6ptica infiltrativa

Neuropatia 6ptica téxica

Edema del disco 6ptico sin disfuncion del nervio 6ptico

Oclusién venosa retinal central
Papiloflebitis

Papilopatia Diabética
Perineuritis Optica

inflamacion Intraocular

El borramiento del margen del disco se produce por
cambios a nivel del EPR; cominmente los tejidos peripapilares
profundos tienen un aspecto amarillento y nublado obscureciendo
el borde entre el disco y la retina, pero permitiendo que la vision de
los vasos retinales permanezca intacta (ver la Fig. 1a). Un tanto
distinta es la apariencia blancuzca, leve, liviana o aperlada del
edema de la capa de las fibras nerviosas que se muestra en la Figura
Ib. Este verdadero edema del disco tiene un borde aplumado y un
aspecto estriado en su forma leve y obscurece los vasos retinales
cuando es lo suficientemente denso.

Los drusen escondidos frecuentemente estan acompafia-
dos de otras caracteristicas que guian hacia la consideracion de éste
diagnostico. La ramificacion anomala de los vasos retinales, como
las asas, trifurcaciones y generalmente el aumento en las ramifica-
ciones, son comunes en los ojos con drusen. Ademas, la dispersién
peripapilar del EPR puede produciruna region gris o negra adyacen-
te al disco y profunda hacia la retina, que no se observa en el edema
verdadero, el cual oscurece la vision de este tejido mas profundo.
Puede observarse una apariencia “de concha” del margen del disco,
producido porla visibilidad de los margenes del drusen, pero no esta
siempre presente.
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Figura 1. 1a: Fotografia del
fondo del disco optico con
drusen escondido. Elmargen
del disco estd borroso, con
opacidad amarillenta del teji-
do papilar profundo (flecha).
Los tejidos retinales se obser-
van claramente sobre el discoy dentro de la capa de fibras nerviosas
peripapilares. 1b: Fotografia del disco 6ptico con papiledema
verdadero del disco dptico. El margen del disco esta borroso de
color blanco grisaceo, con engrosamiento opalescente de la capa
de fibras nerviosas peripapilares (flecha). Los vasos retinales estan
oscurecidos parcialmente en el margen del disco y dentro de la
retina peripapilar.

En casos en los cuales el diagnéstico del DDO no es
definitivo, las medidas diagnosticas adicionales podrian ser de
mucho valor:

1. EIDDO seheredacomo una caracteristica dominante irregular:
el examen de los padres de un nifio con sospecha de drusen
puede presentar hallazgos similares, los cuales corroboran la
sospecha clinica.

2. Laultrasonografia B-scan discrimina el drusen calcificado del
edema verdadero del disco al producir imagenes de las porcio-
nes intraoculares e intraorbitales del nervio éptico. La cabeza
del nervio 6ptico con DDO esté elevada y altamente reflectiva;
al reducirse la sensibilidad de laexposicion, el drusen calcificado
mantiene su sefial de alta intensidad dentro de la cabeza del
nervio, mientras que en el caso del edema verdadero, la inten-
sidad de la sefial se reduce junto con el resto de la sefial ocular
(no esta claro qué porcentaje de casos de DDO no calcificado
escondido puede ser detactado por medio de ultrasonido). Con
el edema verdadero, la porcion intraorbital del nervio 6ptico
normalmente es ampliada y reducird su amplitud con la mirada
lateral prolongada (la llamada prueba de los 30°), mientras que
el drusen no produce ensanchamiento del nervio intraorbital.

3. Laangiofluoresceinografia también constituye un método efec-
tivo para distinguir entre el drusen y el edema del disco. Ciertos
drusen, si estan localizados cerca de la superficie del disco,
presentan el fendmeno de autofluorescencia, los cuales pueden
observarse con la luz sin rojo de un oftalmoscopio o las
imagenes brillantes de pre-exposicion del angiograma, confir-
mando el diagndstico sin requerir el uso del tinte. El drusen,
atn en su forma escondida, tipicamente bloquea la fluorescen-
cia focalmente en los cuadros iniciales con la absorcion gradual
de tinte, el cual produce una tincion nodular tardia sin fugas
desde las capilaridades superficiales del disco (ver la Fig. 2a).
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Porel contrario, el edema del disco, produce hiperfluorescencia
difusa temprana con fugas tardias, adyacentes al disco (ver la
Fig.2b).

4. Ocasionalmente, en los casos dificiles o cuando existe pérdida
visual con drusen, el estudio de neuroimagenes puede estar
indicada para descartar el tumor intracraneal o del nervio 6ptico
e intentar gOnfirmar directamente la presencia de drusen
calcificado. Latomografia computarizada (TC) contintia sien-
do superior a las imdgenes de resonancia magnética (RNM)
para la deteccion del drusen. El calcio es representado pobre-
mente en la RNM, mientras que produce una sefial brillante y
facilmente detectada en la union posterior nervio-globo en la
TC. Sin embargo, la RNM tiene ventajas en la creacion de
imagenes de las masas intracraneales.

Otras Causas. Una apariencia elevada del disco que imita al
verdadero edema también puede producirse por residuos hialoideos
y tejido glial sobre la superficie del disco, por “llenado” congénito
del disco asociado con la entrada del nervio Optico en el ojo a través
de un canal escleral relativamente pequeiio, y por el llenado del
disco asociado con la hipermetropia.

Los residuos hialoideos se asemejan muchisimo al
papiledema cronico con gliosis secundaria. Sin embargo, los
examenes cuidadosos revelaran un disco subyacente normal y
gliosis con tendencia hacia la difusion y que se proyecta dentro del
vitreo, en lugar delaspecto adelgazado, moteado que descansa sobre
el margen del disco y la lamina de los vasos retinales que se observa
en el papiledema cronico.

Losdiscos congénitamente completos y los hipermetropicos
amenudo muestran bordes borrosos, pero la capa de fibras nervio-
sas es normal, permitiendo una vision clara de los vasos retinales
sobre el margen del disco. La ramificacion anormal de los vasos
retinales, como se observa en el drusen, puede presentarse con
cualquier estructura anormal del disco, orientando hacia la confir-
macion de este diagnostico. Las pulsaciones venosas espontaneas
usualmente se presentan en estos casos y ayudan en la diferencia-
cion.

Discos Opticos con Bordes Borrosos

Los margenes del disco optico pueden oscurecerse como resultado
de opacidades de la capa de fibras nerviosas diferentes al edema,
incluyendo la mielinacion y displasia gliotica de la capa de fibras
nerviosas. La mielinacion se observa cominmente en el margen del
disco, en el cual obscurece el limite disco-retina. Su ubicacion en
la capa de fibras nerviosas también oscurece los vasos retinales
causando un borde aplumado que se asemeja al edema verdadero.
Sin embargo, la mielinacion puede ser diferenciada facilmente del
edema, por su densa opacidad blanca, comparada con la apariencia
parcialmente translucida, blanca grisacea del edema verdadero. Los
parches aislados de fibras mielinizadas pueden estar presentes en la
retina periférica, alertando al observador sobre la naturaleza de la
opacidad peripapilar.

La displasia gliotica dentro de la capa de fibras nerviosas
puede casi semejar ¢l edema verdadero. El supuesto aumento del
tejido retinal glial peripapilar produce una opacidad estriada y
grisacea que puede oscurecer el margen del disco y los vasos
retinales. En asociacion con el "llenado” congénito y la hiperemia
leve, podria mostrar muchas de las caracteristicas asociadas con el
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Figura 2. 2a:
Angioflucresceino-
grafia, fasetardia,
de un caso de
drusen del disco
optico, mostrando
tincion nodular tardia del disco sinfuga. 2b: Angiofluoresceinografia,
fase tardia, en un caso de papiledema verdadero, demostrando
tincion tardia del disco.

edema verdadero. A pesar de que la ramificacion vascular retinal
anormal puede alertar al clinico que se trata de discos anormales, en
ciertos casos debe suponerse que el paciente muestra verdadero
papiledema hasta que pueda ser descartado por medio de estudios de
neuroimagenes y puncion lumbar.

Papiledema

El término papiledema se refiere, estrictamente, a un edema verda-
dero de la cabeza del nervio Optico que se produce por el aumento
en la presion intracraneal. La apariencia del disco en el papiledema
no se diferencia de otras formas de edema, las cuales son denomi-
nadas en forma no especifica como edema del disco optico. El
papiledema usualmente se asocia con los sintomas de aumento en la
presion intracraneal, como la cefalea, nausea y oscurecimiento
visual transitorio. La ausencia de estos sintomas plantea la interro-
gante de otra explicacion de la apariencia del disco.

A pesar de que el papiledema casi siempre es bilateral, se
pueden producir formas bilaterales, asimétricas y hasta unilaterales,
posiblemente relacionadas con anomalias de las laminas opticas con
transmision deficiente de la presion intracraneal. Sin embargo, en
general, el edema unilateral del disco indica un proceso localizado
que afecta el nervio Optico, especialmente si la funcion visual esta
comprometida. El papiledema agudo tipicamente produce una
minima disfuncion del nervio Optico, con agudeza visual, vision de
colores y pupilas normales y sin més anormalidades que el agran-
damiento de la mancha ciega en la prueba del campo visual. Sin
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embargo, el papiledema crénico puede producir descompensacion
del nervio optico y reduccion de la funcion visual, con pérdida del
campo visual generalizada o periférica.

Papiledema Agudo

Como se observa arriba, el papiledema agudo produce hiperemia
del disco optico (ver la Fig. 3). Esta propiedad es tan caracteristica
que el diagnostico es seriamente cuestionado cuando no se presenta.
Unicamente en el papiledema cronico con desarrollo de atrofia
oOptica secundaria, el disco no esta hiperémico. Ademas, como el
papiledema es frecuentemente asociado con dilatacion de la red
capilar superficial del disco existente y telangiectasia de los vasos
superficiales y peripapilares radiales, esta congestion vascular a
menudo produce hemorragias peripapilares en forma de llama. La
capa de fibras nerviosas retinales peripapilares, engrosada y par-
cialmente opacificada por el edema, es blanca grisacea y opalescen-
te, con margenes estriados v aplumados como se observan en la
Figura 1b. El edema oscurece en el margen del disco y también los
vasos retinales, porque también pasa a través de esta capa y cruza el
margen del disco. Sin embargo, en el papiledema inicial el compro-
miso de la capa de fibras nerviosas a menudo es incompleto y los
tejidos retinales peripapilares pueden estar parcialmente visibles.

A pesar que la destruccion de la copa optica fisiologica y
de la congestion venosa retinal son caracteristicas posteriores del
papiledema, su presencia no es necesaria para el diagnostico; de
hecho, la ausencia de la copa fisiologica refleja mas frecuentemente
pseudoedema que papiledema temprano. Las pulsaciones venosas
retinales esponténeas (PVE) en el disco generalmente desaparecen
amedida que la presion intracraneal aumenta a niveles anormales;
su desaparicion después de su presencia previamente documentada
en un paciente con sospecha de papiledema es una fuerte evidencia
confirmatoria. Sin embargo, su ausencia al momento del examen
inicial, es de un valor limitado, ya que el 20% de la poblacion normal
nomuestra PVE. A medida que progresa el papiledema, se hace més
facil distinguirlo del pseudoedema, con el desarrollo de aciimulos
algodonosos y de exudados sobre el disco y, ocasionalmente,
exudados maculares, edema y hemorragia. En raras ocasiones, se
produce hemorragia subretinal o preretinal.

Papiledema Cronico

El papiledema cronico puede ser mas dificil de distinguir del
pseudoedema. Como se observo anteriormente, en esta fase el disco
puede no estar hiperémico y hasta puede mostrarse palido. Las
caracteristicas adicionales de cronicidad también pueden asemejar-
se al pseudoedema:

1. Gliosis, un fenomeno reactivo a cualquier tipo de edema
cronico del disco, puede borrar los margenes del disco después
que se ha resuelto el edema verdadero. A pesar que este
borramiento puede ser similar al que se observa en el
pseudoedema, su localizacion en la capa de fibras nerviosas y
sutendencia a seguir a los vasos retinales a cierta distancia del
disco, produciendo laminacion vascular, ayuda a la diferencia-
cion.

2. Pueden reproducirse particulas refractivas sobre la superficie
del disco como resultado de la exudacion cronicarica en lipidos
con reabsorcion lenta de fluido, dejando cuerpos redondos que
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Figura 3. Papiledema e inflamacion hiperémica del disco con
dilatacion y telangiectasia de |a red capilar de la superficie del disco.

se asemejan al drusen del disco. En el examen inicial, se
diferencian del drusen en que tienden a ser més pequefios,
permaneciendo en la superficie del disco y no dentro de su
sustancia, con frecuente agrupacion en el margen del disco (ver
la Fig. 4). No estan calcificados y eventualmente desaparecen
con la resolucion del edema.

3. Los vasos optocialiarios comunicantes, los canales venosos
preexistentes en la superficie del disco que se dilatan por una
obstruccion venosa retinal central cronica, se desarrollan con el
papiledema crénico como con otras condiciones, como el
meningioma de la lamina del nervio Optico. Al contrario de las
anomalias vasculares retinales que a menudo acompanan el
drusen y las anomalias congenitales del disco, estos vasos
desviados siguen un curso evolutivo de agrandamiento con el
tiempo y caracteristicamente se entierran profundamente den-
tro de la coroides adyacente inmediatamente al disco.

4. La atrofia de la capa de las fibras nerviosas y la
neovascularizacion subretinal peripapilar pueden desarrollarse
en papiledema cronico como en drusen del disco Optico.

El papiledema, ya sea agudo o cronico puede producirse por una
variedad de condiciones, incluyendo la masa intracraneal, hidroce-
falia, infeccion de la SNC como la meningitis o meningoencefalitis,
bacteriana o viral, infiltracion por un proceso granulomatoso o
maligno, o por pseudotumores cerebrales, los cuales pueden ser
idiopaticos, inducidos por medicamentos, o relacionadas con la
obstruccion venosa cerebral. Los pacientes que presentan papiledema
deben someterse a un urgente examen de neuroimagen para descar-
tar una masa intracraneal. La consulta neurologica subsiguiente con
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Figura 4. Cuerpos refractiles (pseudodrusen) en un caso de
papiledema crénico. Estas particulas tienden a ser mas pequenas
que el drusen y acumularse en el margen del disco (flecha). Note la
hiperemia del disco.

una evaluacion de la presion abierta del fluido cefaloraquideo
(FCR) y la composicion, se obtienen si el estudio de imagenes es
normal. Otras pruebas diagnosticas pueden requerirse en ciertos
casos, cuya discusion esta fuera del alcance de este fasciculo.

Edema del Disco Optico con Disfuncién del
Nervio Optico

Los pacientes con edema del disco optico unilateral o bilateral no
producido por un aumento en la presion intracraneal a menudo
presentan sintomas de disfuncion del nervio optico y en el examen
muestran una agudeza visual o campos anormales, discromatopsia,
y una respuesta pupilar anormal (defecto pupilar aferente relativo si
la implicaciéon del nervio Optico es unilateral). Los sindromes
clinicos mas importantes en esta categoria incluyen la neuropatia
optica isquémica anterior (NOIA), neuritis Optica (papilitis),
neuropatia optica hereditaria de Leber (NOHL), compresion
intraorbital del nervio Optico, neuropatias opticas infiltrativas, y
neuropatias Opticas toxicas o metabdlicas.

Neuropatia Optica Isquémica Anterior

La NOIA es la neuropatia 6ptica aguda mas comin en pacientes
mayores de 50 afios y se manifiesta normalmente por una pérdida
aguda, indolora y monocular de la vision, la cual se desarrolla en
unas horas o en varios dias. Cualquier tipo de defecto del campo
visual correspondiente al dafio del nervio 6ptico puede observarse,
apesar que la pérdida altitudinal es laméas comin, una caracteristica
que ayuda a distinguir entre la NOIA y otras neuropatias opticas, las
cuales con menor frecuencia muestran este patron. Generalmente,
la agudeza visual esta disminuida. Un defecto pupilar aferente esta
presente invariablemente a no ser que la neuropatia Optica sea
bilateral. El edema del disco optico esta visible desde su aparicion
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y en raras ocasiones puede predecir la pérdida visual. El edema
segmental y con palidez, se ha descrito como el sello distintivo de
la isquemia del disco. Sin embargo, el edema también puede ser
hiperémico y difuso. Las hemorragias peripapilares en forma de
llama y el adelgazamiento arteriolar también se observan a menudo.

La NOIA puede clasificarse ya sea como arferitica
(NOIAA), la cual se asocia con la arteritis temporal o no arteritica
(NOIAN), ¥ cuando el cirujano observa un caso de NOIA aguda,
primero debe hacer esta diferenciacion. La NOIAA es menos
frecuente (aproximadamente en el 5% de los casos de NOIA), y
usualmente ocurre en pacientes de mas edad (edad promedio es 70
anos). El edema del disco en la NOIA es mas frecuente y es
muchisimo mas palido que en la NOIAN (ver Figura 5a). La
coroides peripapilar también puede mostrarse isquémica, produ-
ciendo edema retinal y coroidal, la cual contintia oscureciendo la
arquitectura del disco (ver Fig. 5b). La copa fisiologica del disco
optico en el otro ojo es generalmente de tamafio normal, contrario
a la NOIA, la cual a menudo es pequeiia o no se presenta.

La angiofluoresceinografia en la NOIAN revela caracte-
risticas tipicas que ayudan a distinguir entre esta forma de edema del
discoy otras formas. Enla fase temprana de llenado de laangiografia,
el disco Optico prelaminar normal se llena totalmente en 5 segundos
después de la coroides peripapilar. En la NOIA, la mayoria de los
casos muestran retardo en el llenado ya sea de un segmento o del
disco entero de por lo menos 5 segundos, lo que sugiere un flujo
microcirculatorio disminuido hacia el disco. (ver Fig. 6). Por el
contrario, otras formas de edema del disco, incluyendo el papiledema
y la papilitis, no muestran retardo en el llenado.

En un periodo de tiempo entre 4 y 8 semanas, se corrige el
edema del disco en la NOIA, dejando una atrofia optica segmental
odifusaensulugar, Posteriormente, si laNOIA se muestraen el otro
0jo, se produce la apariencia clinica del “pseudosindorme de Foster
Kennedy (SFK)”, con edema del disco en el ojo severamente
afectado y atrofia oOptica en el otro ojo. Por el contrario, el SFK
verdadero se produce poruna masa intracraneal como un meningioma
subfrontal, el cual gradualmente presiona el nervio dptico causando
atrofia, desarrollandose posteriormente a un tamafio que aumenta la
presion intracraneal, produciendo edema del disco (papiledema) en
el otro ojo.

Neuritis Optica (Papilitis)

La neuritis Optica se presenta en pacientes jovenes (edad promedio
de 32 afios), en sumayoria mujeres (cerca del 75%), y se manifiesta
por una pérdida visual monocular subaguda desarrollandose en el
periodo de los dias y semanas subsiguientes. El dolor periorbital,
especificamente por el movimiento del ojo, es comiin (>90%) y a
menudo precede la pérdida visual. Aunque en la mayoria de los
casos el disco éptico se muestra normal desde su aparicion, en
aproximadamente el 35% es edematoso, en cuyo caso se le llama
papilitis. El edema del disco es no especifico, usualmente hipérmico
y difuso. Puede presentarse una exudacion macular en forma de
estreila, una caracteristica tipica de la neuroretinitis, en cuyo caso,
una enfermedad demielinizante subyacente es poco probable.

La papilitis puede ser aislada o asociada con los procesos
virales, demielinizantes, vasculiticos o granulomatosos. Las infec-
ciones virales pueden afectar las meninges o parénquima del nervio
Optico directamente o por una reaccion inmunologica lenta (neuritis
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Figura5. 5a: Apariencia del
disco dptico es la NOIA no
arteritica. El edema es
segmental, con leve palidez
superimpuesta y hemorra-
gias en forma de llama. 5b:
Apariencia del disco 6ptico
en la NOIA arteritica. La
palidez es mas pronuncia-
da, y en este caso, la
isquemia coroidal peripapilar crea una edematizacién palida de la
retina y la coroides peripapilar profunda (flechas), con mayor oscu-
recimiento del borde del disco-retina.

Optica postviral). Esta afectacion ocurre con frecuencia en nifios y
es particularmente bilateral y simultanea desde su aparicion. La
neuritis Optica demielinizante puede ser aislada o estar asociada con
laesclerosis multiple (EM); aproximadamente el 30% de los pacien-
tes con un primer episodio de neuritis Optica aislada desarrollaran
EM en un periodo de tiempo de 5 afos. El lupus eritematoso
sistémico y otras vasculitis pueden asociarse con la inflamacion del
nervio Optico, y la minoria de los casos muestran edema del disco.
Finalmente, los procesos granulomatosos como la sifilis y la
sarcoidosis pueden afectar los nervios oOpticos. A pesar que la
neuritis Optica en estos desordenes tiende a presentarse en asocia-
cion con otros signos oculares de la enfermedad, como uveitis,
corioretinitis, o periflebitis retinal, puede producirse en forma
aislada.

En el caso de neuritis optica normal, con presentacion
clasica y una recuperacion en un periodo de tiempo entre 1 y 3
meses, las pruebas auxiliares generalmente no son necesarias para
el diagnostico. Sin embargo, usualmente se recomiendan las image-
nes de la RNM del cerebro y las orbitas, para evaluar el futuro riesgo
de EM y seguir las recomendaciones del tratamiento indicadas en el
Examen de Tratamiento de la Neuritis Optica, Las imégenes de la
RNM pueden mostrar inflamacion y del nervio dptico afectado
caracteristico de la neuritis como de las lesiones de la materia blanca
periventricular consistentes con la demielinizacion; también puede
descartar las lesiones compresivas o infiltrativas. En ciertos casos,
particularmente cuando se asocian con signos oculares (vasculitis
retinal, corioretinitis o uveitis), como dolor, pérdida visual, o
inflamacion del disco, donde se plantea el interrogante sobre los
procesos especificos de las enfermedades que requieren tratamien-
to, los nuevos eximenes hematologicos, serologicos y otros pueden
ser valiosos. Pueden requerirse muestras de suero y liquido
cefaloraquideo, VDRL y FTA-ABS para descartar la neutiris
luética; pueden utilizarse radiografias del torax, el Scan con Galio,
los niveles de la enzima angiotensina convertasa (EAC) en el suero,
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Figura 6. La angiofluoresceinografia, en su fase temprana, NOIAN,
mostrando un llenado segmental demorado del disco (flecha). La
coroide peripapilar se llena en esta fase.

y las pruebas cuténeas para detectar la sarcoidosis, la incidencia de
sedimentacion eritrocita, los anticuerpos antinucleares (AAN), y
pueden requerirse nuevas pruebas antigénicas para evaluar el lupus
y otras enfermedades vasculiticas.

Una forma especifica de papilitis fue descrita originalmen-
te por Leber como la neurorenitis idiopatica en forma de estrella.
En este sindrome, el dolor al movimiento ocular es menos frecuente,
y el edema del disco optico esta acompafiado por exudacion
macular en forma de una estrella total o parcial (ver Fig. 7). Lalesion
macular puede estar presente desde el inicio o puede desarrollarse
durante varias semanas después del edema del disco. La retina
peripapilar puede estar edematosa y pueden estar presentes otros
signos de inflamacionretinal o vascular. Laangiofluoresceinografia
revela un prominente escape en el disco sin escape macular, ya que
la ubicacién principal de inflamacion es el disco, y los capilares
parafoveales permanecen intactos; los exudados maculares pueden
producir el defecto de bloqueo de fluoresceina.

A pesar que muchos casos son precedidos por una enfer-
medad viral y se consideran virales o postvirales de origen, el
sindrome también se asocia con la sifilis, toxoplasmosis, y, mas
recientemente, con lainfeccion de Bartonella (Rochalinaea) henselae
(“enfermedad del arafazo de gato”). Deben considerarse las prue-
bas serologicas en estas enfermedades.

En los casos bilaterales, los diagnosticos diferenciales
incluyen el papiledema, la papilopatia hipertensiva, y la vasculitis.
En estos casos, se requiere estudio de neuroimdgenes, puncion
lumbar, e interconsultar con Medicina Interna. La neuroretinitis
solo se relaciona en raras ocasiones con la EM, y sin nuevas
caracteristicas sospechosas, no se requiere una evaluacion para
enfermedades demielinizantes.

La Neuropatia Optica Hereditaria de Leber

La NOHL, aunque poco comun, es una consideracion importante en
el diagnéstico diferencial del edema del disco optico ya que en
muchos casos no se requiere otra evaluacion si su apariencia es
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Figura7. Fotografia de fondo del ojo en la neurorenitis idiopatica en
forma de estrella. El disco 6ptico esta edematoso, asociado con
exudacion macular en forma de estrella.

patognomonica. Normalmente afecta a los hombres entre los 10y 30
anos pero puede ocurrir mas tarde; ocasionalmente afecta a las
mujeres, probablemente porque la NOHL se transmite por medio
del ADN mitocondrial. Cuando la historia clinica es positiva,
generalmente afecta-la primera generacion de varones.

El sindrome se presenta inicialmente con una pérdida
visual aguda, severa (<20/200), indolora e inicialmente monocular,
asociada con el defecto pupilar aferente y la disminucion del campo
visual central o cecocentral. La apariencia clasica de fondo del ojo
que se muestra en la Figura 8 (ver portada) usualmente incluye:
1. Hiperemia y elevacion del disco Optico y engrosamiento de la

retina peripapilar, causando el llamado pseudoedema del disco;
2. Telangiectasia peripapilar; y
3. Tortuosidad de las arteriolas retinales de tamafio mediano.

Por el contrario de las neuropatias Opticas inflamatorias con
edema, en el NOHL el disco no muestra fuga o tincién de la
angiofluoresceinografia. Usualmente, el otro ojo se afecta en sema-
nas o meses, y el disco optico afectado inicialmente se vuelve
atrofico, con pérdida de telangiectasias peripapilares. La pérdida
visual casi siempre es permanente, aunque en la minoria de los casos
se ha reportado la recuperacion parcial de la vision afios después de
la pérdida inicial.

LaNOHL se ha relacionado con una mutacién mitocondrial
del ADN, a menudo en la posicion 11778, con mutaciones en la
3460, 14484 y menos comunmente en la 15257. La prueba sangui-
nea para estas mutaciones puede confirmar el diagnostico y también
puede brindar informacion sobre el prondstico, ya que la mutacion
en la 11778 se asocia con menor frecuencia a la recuperacion visual
espontanea. En pacientes sin una historia clinica positiva, se reco-
mienda el estudio de neuroiméagenes para descartar otro tipo de
pérdida de la vision mas facil de tratar,

Compresion Intraorbital

A pesar de que la mayoria de las lesiones compresivas intraorbitales
del nervio optico no producen edema del disco, pueden haber
excepciones. Los pacientes normalmente presentan pérdida visual
lenta y progresiva, y pueden presentar signos asociados con las
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enfermedades orbitales como el edema palpebral, retraccion o
lagoftalmos; ptosis; proptosis; o anormalidad muscular extraocular.
Dichos signos pueden ser muy lentos, y el cirujano debe diferenciar-
los para diagnosticar correctamente las enfermedades orbitales
iniciales. Ademas, la presencid ya sea de los vasos desviados
optociliares o los pliegues coroidales, aunque no especificos para la
masa orbital, levantaran sospechas.

Las lesiones orbitales mas comunes que producen
neuropatia optica, particularmente si existen signos orbitales relati-
vamente moderados, incluyen la enfermedad ocular tiroidea, el
meningioma de la cubierta del nervio 6ptico, y el glioma. La
inflamacion orbital idiopatica que produce neuropatia dptica nor-
malmente se asocia con claros signos de inflamacién y dolor agudo.
El hemangioma cavernoso, aunque comiin en la drbita, solo ocasio-
nalmente produce neuropatia 6ptica compresiva. En pacientes con
una enfermedad tiroidea ocular clinica aparente, la orbitopatia
puede presionar el nervio optico en el apice y ocasionalmente puede
causar el edema del disco. La enfermedad en los senos adyacentes
a la orbita puede causar neuropatia Optica por una abertura en la
orbita o el canal Optico. Si existen sospechas de una lesion con
presion orbital, se recomienda el estudio por neuroimégenes. A
pesar que las imagenes de la RNM de alta resolucion son la éptima
prueba para evaluar las anomalias del tejido blando en la érbita,
particularmente para diferenciar entre el meningioma y el glioma,
la TAC con secciones pequefias es una alternativa altamente
aceptable y se prefiere para la evalucion de la calcificacion y las
anormalidades pequefias.

Neuropatia Optica Infiltrativa

Lainfiltracion de la cabeza del nervio optico por células inflamatorias
o neoplasicas produce una pérdida visual progresiva y a menudo
severa. En ocasiones, la implicacién del nervio dptico puede ser el
signo indicativo de una enfermedad sistematica. Las causas mas
comunes incluyen la sarcoidosis, glioma, y leucemia; la metastasis
al nervio optico se presenta en raras ocasiones. Puede existir edema
del disco no especifico (si la infiltracion es retrolaminar) o infiltra-
cion celular prelamilar visible, ya sea difusa o focal, la cual tiende
a ser mas opaca, con una decoloracion grisasea o amarillenta (ver
Fig. 9). Cuando el edema o la pérdida visual persiste o progresa en
una manera anormal por las causas comunes de la neuropatia optica
o cuando el infiltrado prelaminar es visible, se realizan pruebas
auxiliares para las lesiones infiltrativas. Tales pruebas incluyen el
estudio de neuroimagenes paradescartar cualquier lesion compresiva
y confirmar la infiltracion parenquimal o meningea, los analisis
del LCR para las células inflamatorias o neopldsticas o elevacion
proteinica, y la serie de pruebas usuales para la sarcoidosis.

El diagnéstico correcto en estos casos es esencial, ya que
la terapia de radiacion paliativa para la infiltracién maligna puede
mejorar la vision significativamente, aunque el pronostico a largo
plazo no es bueno. La terapia con corticosteroides, si se inicia a
tiempo, puede revertir parcialmente el dafio como resultado de una
infiltracion inflamatoria.

La Neuropatia Optica Téxica y Metabélica

Laneuropatia 6pticacomo resultado de causas toxicas o metabolicas
usualmente presentauna pérdida visual subaguda, bilateral, simétri-
ca, ¢ indolora, afectando la vision central y causando escotoma
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central o cecocentral temprano. En su presentacion temprana, los
signos oftalmologicos pueden ser minimos o no detectables; la
agudeza visual, las reacciones pupilares, las pruebas de colores
estandares, la perimetria y los discos 6pticos pueden ser normales.
Latinica anormalidad puede seruna leve depresion de la sensitividad
visual enlaregion de fijacion sobre la perimetria concentrada dentro
de los 5° centrales o en la prueba de rejilla de Amsler. Sin embargo,
a medida que la molestia se vuelve progresivamente més severa, la
pérdida visual central empeora, con disminucién de la agudeza
visual y la vision de colores y un escotoma central en la perimetria.
Los discos opticos ocasionalmente desarrollan un edema de tamafio
mediano a moderado; la exposicion ya sea al metanol como al glicol
etileno causa una rapida aparicién y pérdida visual bilateral severa
con edema del disco prominente. La toxicidad con amiodarona
puede presentarse con pérdida aguda de la vision y edema del disco
similar a la NOIA.

El diagnostico requiere una historia clinica cuidadosa de
los posibles medicamentos u otra exposicion toxica, adicciones o
deficiencias dietéticas. Estos sindromes de edema del disco bilate-
ral con pérdida visual no deben confundirse con el papiledema
agudo, el cual normalmente no presenta pérdida visual. Sin embar-
go, el estudio de neuroimagenes y los examenes de FCR a menudo
se realizan en pacientes para diagnosticar una lesion infiltrativa,
meningitis, o para descartar el papiledema cronico, lo que puede
producir pérdida visual.

Edema del Disco Optico sin Disfuncién
del Nervio Optico

Cuando el edema del disco se presenta con alguno de los signos de
disfuncion del nervio 6ptico, o no presenta signos, las consideracio-
nes deben incluir el papiledema, las anomalias vasculares retinales,
la papilopatia diabética, y la inflamacion de las estructuras adyacen-
tes como la retina, uvea, o las meninges. En los casos bilaterales, la
pruebas iniciales se realizan para descartar la presion intracraneal
elevada, ya que este el es diagndstico mas importante como causa
de la elevacion del disco sin pérdida visual.

Oclusion Venosa Retinal Central

La oclusion venosa retinal central (OVRC) frecuentemente se
asocia con el edema del disco optico moderado por su congestion
venosa. Se presenta normalmente en pacientes mayores de 50 afios
con factores de riesgos vasculopaticos como la hipertension y la
diabetes sistémica, los estados de hiperviscosidad o
hipercoagulabilidad, o el glaucoma. A pesar que el edema del disco
en estos casos se puede distinguir normalmente por las hemorragias
retinales presentes y un engrosamiento desproporcionado de las
venas retinales, los casos tempranos o moderados pueden ser
confusos. En general, la vision se preserva a menos que la hemorra-
gia afecte la macula, o se presenta un defecto pupilar aferente
minimo, o no se presenta defecto.

Papiloflebitis

El sindrome de congestion venosa retinal unilateral y el edema del
disco optico en pacientes jovenes y saludables, fue llamado origi-

Academia Americana de Oftalmologia

Figura 9. Neuropatia optica infiltrativa en un caso de leucemia
linfocitica aguda. El infiltrado es visible sobre la superficie del disco
como una opacidad densa, amarillenta, suave y liviana diferente del
edema tipico no especifico,

nalmente papiloflebitis por Lonn y Hoyt en 1966, y también se ha
descrito como la vasculitis del disco éptico v el sindrome de la
mancha ciega agrandada. Este es un subconjunto de la OVRC en
pacientes jovenes donde el edema del disco es usualmente promi-
nente, posiblemente relacionado con la inflamacion venosa retinal
central del disco, con oclusion venosa secundaria y edema del disco.

Este desorden normalmente se presenta como la OVRC,
con quejas visuales leves, pero ocasionalmente presenta
oscurecimientos visuales transitorios, posiblemente secundarios al
edema del disco. La agudeza visual tipicamente es normal o con
disminucion moderada segan la hemorragia macular o el edema. No
se presenta defecto pupilar aferente, la vision en colores es normal,
y las pruebas del campo visual muestran agrandamiento del punto
fisiologico ciego. Pueden presentarse anormalidades del campo
adicionales minimas, debido a la afectacion retinal.

La evaluacion del fondo de ojo muestra un engrosamiento
venoso retinal marcado asociado con el edema del disco 6ptico
hiperémico (ver Fig. 10). Las hemorragias retinales que se extien-
den hacia la region ecuatorial se presenta en muchos casos, pero
otros signos adicionales de inflamacion o isquemia, como la
periflebitis retinal o la no perfusién capilar, sélo se observan con
poca frecuencia. La angiofluoresceinografia normalmente demues-
tra una dilatacion venosa retinal marcada, tincién y fuga, asociado
con la circulacion demorada; las regiones de oclusion capilar
observadas con la OVRC isquémica unicamente se muestran en
raras ocasiones. La vasculitis sistematica ocasionalmente se repor-
ta, y deben considerarse las consultas reumatologicas.

Papilopatia Diabética

La papilopatia diabética se refiere al edema del disco optico gene-
ralmente auto-limitante que puede desarrollarse en los pacientes
diabéticos. Los reportes originales usualmente indican una apari-
cion bilateral unicamente en pacientes jovenes, diabéticos, con
dependencia de insulina, pero los datos mas recientes sustentan una
definicién mds amplia: la presencia de diabetes tipo 1 o 11 a cualquier
edad; edema del disco dptico unilateral o bilateral; y la ausencia de
la disfuncion del nervio optico sustancial (en el mas minimo defecto
pupilar aferente y la depresion moderadamente generalizada o
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Figura 10. Fotografia del fondo del ojo en la papiloflebitis, con
edema del disco marcado, hemorragia peripapilar, y engrosamiento
venoso retinal difuso.

aumento de la mancha ciega en los campos visuales). La agudeza
visual puede ser disminuida por una maculopatia diabética coexis-
tente. La falta de evidencia de la inflamacion ocular o la elevacion
de la presion intracraneal también es esencial en el diagnostico.

Los pacientes normalmente presentan molestias visuales
leves, no especificas como borrosidad o distorsiones moderadas, o
no presentan quejas. El compromiso del disco o los discos opticos
pueden mostrar ya sea edema hiperémico no especifico o, en
aproximadamente la mitad de los casos, una telangiectasia marcada
de la microvasculatura superficial interna, la cual puede confundir-
secon laneovascularizacion (ver Fig. 1 1). Estos vasos telangectsicos
siguen una distribucion generalmente radial, contraria al patrén de
ramificacion no uniforme de la neovascularizacion, y tienden a
cubrirlasuperficie del disco, mientras que los frondos neovasculares
a menudo se extienden dentro de la cavidad vitrea. La
angiofluoresceinografia caracteristica de la telangiectasia muestra
una limitacién en el escape del medio de contraste haciala sustancia
del discoy laretina peripapilar, “ensombreciendo” los vasos retinales.
Por el contrario, la fuga anteriormente dentro del vitreo, con
oscurecimiento de los vasosretinales, ocurre en el tejido neovascular.
La verdadera neovascularizacion del disco ocasionalmente esta
superimpuesta en el edema de la papilopatia diabética. Laretinopatia
diabética y el edema macular cistoido pueden presentarse durante la
aparicion de la papilopatia.

En los casos bilaterales, la diferencia entre el papiledema
puede ser imposible, y el estudio de neuroimagenes y la puncion
lumbar a menudo son necesarias. Si estos estudios son negativos, o
en casos unilaterales de pacientes con diagnostico de diabetes,
usualmente no se requieren otras investigaciones. El edema del
disco generalmente se resuelve espontaneamente entre 3 y 12
meses.

Otra Inflamacion
La inflamacion adyacente al nervio 6ptico puede causar edema del

disco sin disfuncion significativa. La perineuritis optica es el
término usado para describir la inflamacion de la cubierta del nervio
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Figura 11. Papilopatia diabética. Telangiectasia tipica de la super-
ficie visible, sobrepuesta al edema verdadero en la sustancia del
disco. Los vasos dilatados siguen un patrén radial predominante,
contrario a la proliferacion ramificada del tejido neovascular.

Optico, con afectacién minima, o sin afectacion del parenquima. Se
muestra con edema del disco Optico al no existir otros hallazgos: la
agudeza visual y las pupilas a menudo son normales, y los campos
visuales pueden mostrar inicamente déficits periféricos moderados
o agrandamiento de la mancha ciega. El estudio de neuroiméagenes
puede mostrar engrosamiento y aumento de la cubierta del nervio
optico afectado. El sindrome es poco comun y ocurre con mayor
frecuencia con sifilis y sarcoidosis; las pruebas para estos desorde-
nes estan indicados en pacientes con este sindrome.

La inflamacion intraocular puede presentar edema optico
conjuntamente. Los desordenes como la pars planitis, la retinitis, y
el sindrome de Irvine-Gass pueden causar edema del disco sin
disfuncion significativa del nervio optico. En cualquier caso de
edema del disco es asintomatico no definido, y la evaluacion ocular
detallada es esencial.

|
Conclusion

La inflamacion del disco optico es un signo no especifico. El
diagnéstico diferencial incluye el pseudoedema, papiledema por
aumento en la presion intracraneal, y las etiologias isquémicas,
inflamatorias, hereditarias, compresivas, infiltrativas, toxicas, y
vasculares retinales. El tratamiento correcto depende de diferenciar
con exactitud entre el pseudoedema y el edema verdadero, la
identificacion de aquellos pacientes con presion intracraneal eleva-
da, y distinguir entre los sindromes con disfuncion del nervio optico
y aquellos sin disfuncion.

Dr. Anthony C. Arnorld, es Profesor Asociado de Oftal-
mologia, Jefe de la Division de Neuro-Oftalmologia, y
Director del Centro de Neuropatia Optica de UCLA en el
Instituto Ocular Jules Stein, Departamento de Oftalmologia
en la Universidad de California, en Los Angeles, CA.
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Rincon del Clinico

El Rincén del Clinico intenta proporcionar puntos de vista adicionales sobre el tema tratado en este
numero de Focal Points. Los asesores han sido invitados por el Comité de la Revision Editorial para
responder las preguntas realizadas por el Comité Consultivo de Educacion de Oftalmologos en Ejercicio de
la Medicina. Aunque el comité consultivo revisa los fasciculos, cada asesor responde sin leer los mismos o

las respuestas de otros asesores. —Ed.

1. ;Qué sintomas visuales podrian esperarse en el drusen del
nervio dptico? ;Existe algiin tratamiento efectivo para tratar
estos sintomas?

Dr. Mizen: La mayoria de los pacientes con drusen del
nervio optico no presentan sintomas; la condicion se detecta
incidentalmente en el examen de rutina. Sin embargo, tales pacien-
tes pueden experimentar oscurecimientos transitorios de la vision,
para los cuales no existe un tratamiento efectivo. El drusen puede
asociarse con el defecto de campo visual que permanece estable por
un periodo de tiempo. En algunos pacientes, usualmente aquellos
con drusen avanzado, la pérdida repentina del campo visual perifé-
rico puede ocurrir con un patron de neuropatia optica isquémica
anterior (NOIA); se cree que esto es producido por la oclusion de
vasos pequefios causados por el acimulo de drusen en el disco.

Dr. Sergott: Los drusen del nervio oOptico son
condensaciones de material calcificado con forma ondulada, ante-
rior a la lamina cribosa del nervio dptico. Los pacientes a menudo
estan asintomaticos, y los drusen del nervio Optico se detectan
durante un examen de rutina.

Los defectos del campo visual son los sintomas mas
comunes del drusen del nervio 6ptico. Posiblemente por la compre-
sion de fibras nerviosas o isquemia, el drusen produce defectos de
la copa de las fibras nerviosas, agrandamiento fisiologico de la
mancha ciega, o constriccion generalizada del campo periférico. La
pérdida visual central es inusual, presentindose a menudo con
hemorragia macular subretinal o neovascularizacion subretinal.
Solo en raras ocasiones la pérdida visual central puede presentarse
sin hemorragia retinal; en estos casos, se requieren estudios de
neuroimagen y serologicos para excluir lesiones compresivas e
inflamatorias. Solo en las raras ocasiones de neovascularizacion
que responde a la fotocoagulacion con laser, no existe ningin
tratamiento disponible para la pérdida de campo visual asociado con
el drusen del disco 6ptico.

2, ;Chales son las quejas visuales usualmente asociadas con el
papiledema? ;Cusles son los cambios del campo visual asocia-
dos con el papiledema agudo? ;papiledema crénico?

Dr. Mizen: Los pacientes con papiledema usualmente se
quejan de vision borrosa, y posteriormente se define con mayor
exactitud como oscurecimientos transitorios de la vision,

Sin embargo, muchos pacientes con papiledema no pre-
sentan queja visual. Si el papiledema es secundario a la hipertension
intracraneal, la cefalea es la queja sistémica mas frecuente. Los
cambios del campo visual asociados con el papiledema por
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hipertension intracraneal son el agrandamiento de la mancha ciega
y defectos de escalén nasal; también puede observarse una
constriccion generalizada del campo visual periférico.

Dr. Sergott: El papiledema, definido como el edema del
disco 6ptico producido por un aumento de la presion intracraneal,
causa oscurecimientos visuales transitorios (OVTS). Los OVTS
son episodios de vision borrosa o pérdida visual que demora
segundos, contraria a la amaurosis fugaz, que demora entre 1 y 5
minutos, o hasta una hora. Ademas, los OVTS unilaterales o
bilaterales, a menudo se presentan con cambios ortostaticos. En
raras ocasiones, el papiledema puede asociarse con el edema macu-
lar y puede presentar pérdida de la agudeza visual central.

El papiledema agudo produce agrandamiento fisiologico
de la mancha ciega. A medida que el papiledema se vuelve crénico,
pueden aparecer los defectos del campo visual de la capa de fibras
nerviosas de cualquier tipo. Los cambios del campo visual incluyen
(1) escalon nasal, (2) defectos arqueados y altitudinales, (3) cons-
triccion generalizada, (4) defectos paracentrales en el drea de
Bjerrum, y (5) una afectacion eventual de la agudeza visual central.

3. ;Cudl esel curso clinico usual parala neurorretinitis idiopatica
de Leber, y se recomienda algtin tratamiento?

Dr. Mizen: Cuando se excluyen las causas infecciosas de
la neurorretinitis, la mayoria de los pacientes con neurorretinitis
idiopatica se recuperan espontaneamente en los meses subsiguien-
tes. Algunos pacientes inicialmente presentaran distorsion de la
vision central. Sin embargo, la mayoria (pero no todos) recuperan
una buena agudeza visual después de 6 meses. La posible causa de
la neurorretinitis es una enfermedad viral previa. Puede presentarse
lainterrogante sobre la enfermedad del arafiazo de gato, causada por
Bartonella henselae, si la historia clinica del paciente presenta
aranazo de gato por exposicion o contacto.

Dr. Sergott: La neurorretinitis idiopatica de Leber se
caracteriza por edema del nervio optico hemimacular o totalmente
macular en forma de estrella. Los pacientes usualmente presentan
pérdida unilateral de la vision asociada ocasionalmente con la
molestia periorbital que empeora con el movimiento del ojo.

En su forma normal, la neurorretinitis idiopatica de Leber
se considera postviral por naturaleza y se corrige espontineamente
sin tratamiento. Sin embargo, los cirujanos deben prestar atencion
a las enfermedades inflamatorias intraoculares y sistémicas que
imitan la neurorretinitis de Leber, De particular importancia es la
sarcoidosis y la fiebre de arafiazo de gato (causada por Bartonella
henselae). A pesar que estas dos enfermedades a menudo presentan
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una historia y hallazgos fisiologicos diferentes de la neurorretinitis
de Leber, los cirujanos deben evitar el sobrediagndstico de la
neurorretinitis idiopatica de Leber, si se puede encontar otra causa
mas especifica y tratable.

4. ;Si un paciente estd tomando hidrocloruro amiodarona
(Cordorone®) y presenta inflamacion del disco éptico, cuil es
el procedimiento adecuado y cudiles son las recomendaciones
para el médico de cabecera y el cardiélogo del paciente?

Dr. Mizen: Una paciente que requiere tratamiento con
amiodarona usualmente tiene una condicion cardiaca compleja y
factores de riesgos vasculares significativos. Se ha probado la
toxicidad sistémica con amiodarona con afectacion de las funciones
pulmonares, del higado y la tiroides. Cuando el edema del disco
Optico se presenta en estos pacientes, la historia clinica y la evalua-
cion son criticos, ya que la neuropatia 6ptica isquémica anterior no
arteritica (NOIAN) se presenta en este grupo de pacientes con
factores de riesgos vasculares. Debe realizarse una tasa de
eritrosedimentacion y posiblemente una biopsia de la arteria tempo-
ral para descartar la arteritis.

Una variable desconcertante es la implicacion en raras
ocasiones de la neuropatia Optica toxica con amiodarona. Si la
historia clinica del paciente muestra una pérdida lenta y progresiva
de la visién, puede ser neuropatia toxica.

Mi recomendacion para el médico de cabecera y el cardio-
logo en pacientes con edema del disco Optico con amiodarona es
evaluar correctamente la necesidad del medicamento, y posible-
mente descontinuar su uso. Si el progreso clinico es consistente con
el de la NOAIN tipica, puede continuarse con amiodarona si es
necesario, dandole seguimiento al progreso visual.

Dr. Sergott: La amiodarona es un agente antiarritmico
altamente efectivo que en raras ocasiones causa neuropatias opticas
bilaterales con edema del disco y pérdida visual severa. Si se
contindia con amiodarona en este caso, la pérdida visual es irrever-
sible.

Hasta hace poco, la amiodarona era el tnico agente
farmacologico efectivo para tratar ciertas arritmias cardiacas de alto
riesgo. Afortunadamente, desde hace poco se dispone de otros
medicamentos. Cuando un paciente presenta los hallazgos descritos
anteriormente, el oftalmologo debe contactar de inmediato a su
cardidlogo, explicarle la etiologia de la pérdida de la vision, y
recomendar la suspension del medicamento para evitar el riesgo de
una pérdida de la vision bilateral irreversible. Debido a que descon-
tinuar el medicamento puede ser muy peligroso, el oftalmélogo y el
cardidlogo deben tratar juntos la condicién del paciente.

5. (Cual es el defecto tipico del campo en la neuropatia 6ptica
isquémica anterior? ;El tipo de defecto de campo visual ayuda
al cirujano a distinguir entre la NOIA y la neuropatia dptica
demielinizante?

Dr. Mizen: El déficit del campo visual mas comun repor-
tado en pacientes con NOIA es el altitudinal. Estos defectos relacio-
nados al meridiano horizontal, ayudan a distinguir entre la NOIA y
la neuritis Optica, en la cual se reporta un escotoma central o mayor
afectacion del campo visual central. Sin embargo, los datos de la
ONTT (de las siglas para el Tratamiento de la Neuritis Optica) han
mostrado que los defectos altitudinales pueden presentarse con
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neuropatia optica demielinizante, asi como con los déficits de
hemicampo monocular con relacion al meridiano vertical. Por lo
tanto, la diferencia clinica entre la NOIA y la neuropatia optica
demielinizante se basa en dos factores, la apariencia del nervio
optico y la edad del paciente. Primero, el nervio dptico muestra una
inflamacion isquémica caracteristica en la NOIA, mientras que se
muestra normal en la mayoria de los pacientes con neuropatia Optica
demielinizante. Segundo, la NOIA se presenta con mayor frecuen-
cia en pacientes de mas edad, mientras que la neuropatia optica
demielinizante es mas comun en pacientes mas jovenes.

Dr. Sergott: La NOIA se presenta en dos formas: arteritica
(NOIAA), la cual se asocia con la arteritis de células gigantes
(temporal), y no arteritica (NOIAN), de etiologia incierta pero
probablemente vasculopatica. En la NOIAA, el defecto de campo
visual normal disminuye notablemente la agudeza visual central, a
menudo limitandolo al movimiento de manos o peor. Enla NOIAN,
la pérdida altitudinal inferior es el defecto de campo visual mas
comun. La pérdida visual central puede ocurrir pero oscila entre una
pérdida minima (20/25) y una vision severamente afectada (cuenta
dedos).

Se llegd a pensar que el tipo de defecto de campo visual
ayudaba a distinguir entre la NOIA y la neuropatia Optica
demielinizante, pero los resultados del ONTT junto con las
técnicas mas precisas y exactas de perimetria automatizada han
mostrado que los defectos altitudinales inferiores son muy frecuen-
tes en laneuritis Optica. Por lo tanto, el cirujano depende del historial
oftalmico, médico y neurologico del paciente, asi como los hallaz-
gos del examen para distinguir entre estas dos enfermedades.

6. ;Sielcirujano sospecha que un paciente presenta papiledema,
existe algin tiempo adecuado de observacion? ;Existen signos
que indiquen el progreso del aumento de la presion intracraneal
o patologia de CNS?

Dr. Mizen: En el caso de un paciente con elevacion de la
cabeza del nervio Optico, varios parametros historicos y clinicos
dictan el proceso recomendado. En el caso de un paciente con
cefalea y edema del disco 6ptico, se ordena la RNM y posiblemente
una puncién lumbar. En el caso de un paciente con disco 6ptico
elevado sin cefalea, la perimetria es critica — si los campos visuales
son normales y no presentan cefalea, los exdmenes semanales
mostraran si el proceso progresa, se corrige, o se estabiliza. Sinohay
progreso después de 1 mes, ni cefalea u otros sintomas neurolégicos,
y los campos visuales permanecen normales, recomiendo evalua-
ciones mensuales por algin tiempo para asegurar que no se desarro-
lla ningln déficit del campo. Si el paciente presenta discos 6pticos
elevados sin cefalea pero con perimetria anormal, se prescribe la
RNM vy la puncién lumbar. La hipertension intracraneal idiopética
usualmente se asocia con la cefalea, el diagnostico se realiza
inicamente con la RNM y la puncion lumbar mostrando una
elevacién en la presion intracraneal con parimetros de LCR
normales.

Dr. Sergott: En este caso, no existen reglas del tiempo de
observacion adecuado, y la decision de proceder con otras evalua-
ciones, como la RNM y la puncion lumbar, dependen de los signos
sospechosos observados porel cirujano. En nuestra clinica, normal-
mente fotografiamos los discos Opticos y luego reexaminamos al
paciente después de una semana. El desarrollo de las hemorragias de
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la capa de fibras nerviosas peripapilares, edema retinal peripapilar,
y pliegues peripapilares concéntricos (lineas de Paton) son un fuerte
indicativo que el paciente presenta papiledema. Tal paciente requie-
re un estudio de neuroimagenes inmediato.

7. ;La papilitis postviral en nifios puede diferenciarse
clinicamente del papiledema o siempre se requiere el estudio de
neuroimagenes en este hallazgo?

Dr. Mizen: La inflamacién del disco optico bilateral en
nifios es un hallazgo preocupante que generalmente requiere el
estudio de neuroimagenes. La hipertension intracraneal en adultos
usualmente se asocia con cefalea, pero este sintoma es menos
comun en nifios que presenten esta enfermedad. En un nifio con
buena agudeza visual y edema del disco, se recomienda la RNM
seguida de una puncién lumbar con medidas de la presién y analisis
de los parametros del LCR: quimicos, celulares y cultivos. En una
historia clinica de enfermedad viral previa, el desarrollo subsiguien-
te del edema del disco asociado con la pérdida de la agudeza se
define como papilitis postviral. Tales pacientes muestran una mejo-
ria esponténea, aunque el tratamiento con corticosteroides produce
una rapida recuperacion de la vision en algunos casos reportados,
especialmente aquellos con afectacion del nervio 6ptico bilateral.

Dr. Sergott: En ciertos casos clinicos, se puede distinguir
entre la papilitis postvitral y el papiledema, pero otros casos requie-
ren estudios de neuroimagenes. El papiledema, seglin nuestra expe-
riencia, es invariablemente bilateral pero puede ser altamente
asimétrico, mientras que la papilitis postviral puede ser unilateral.
La papilitis postviral puede asociarse con una reaccion celular
vitrea; esta reaccion se presenta en el papiledema tnicamente con
aumento repentino de la presion intracraneal con hemorragia dentro
del espacio vitreo (sindrome de Terson). Finalmente, la papilitis
postviral a menudo se asocia con disminucion de la agudeza visual,
mientras que el papiledema agudo no se asocia con la pérdida de la
vision central, excepto en el caso de edema macular concomitante.

8. ;Laneuropatia 6ptica isquémica se presenta en pacientes con
diabetes mellitus? ;Como se distingue de la papilopatia diabé-
tica?

Dr. Mizen: La neuropatia Optica isquémica usualmente se
asocia con pérdida de la agudeza visual, déficit de campos visuales
altitudinales, y la apariencia del edema isquémico del disco optico.
Por el contrario, la papilopatia diabética usualmente se asocia con
una buena agudeza, agrandamiento de la mancha ciega en caso de
déficit del campo visual, y la hiperemia del disco optico que puede
imitar laneovascularizacion. La apariencia del disco con papilopatia
diabética es la del papiledema de la hipertension intracraneal; esta
gimilitud con la neovascularitis a menudo requiere
angiofluoresceinografia. Debido a que estos discos también imitan
al papiledema, puede confundirse con casos de papilopatia diabéti-
ca bilateral, pero no si la condicion es unilateral. En casos unilate-
rales, la confusion con la neuropatia optica isquémica usualmente se
aclara segtin la edad del paciente, donde la neuropatia diabética se
presenta en pacientes mas jovenes.

Dr. Sergott: La papilopatia diabética es una condicion
poco conocida que produce el edema del disco optico. La presenta-
cion clasica de la papilopatia diabética se presenta en pacientes con
diabetes mellitus de larga data (a menudo una enfermedad de
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aparicion juvenil), con edema del disco simultaneo bilateral que
clinicamente no puede distinguirse del papiledema. La vision del
paciente usualmente se disminuye sélo levemente. El edema del
disco se corrige en forma espontinea en 3 meses aproximadamente,
y también existe una mejoria de la pérdida visual en la mayoria de
los pacientes. Sin embargo, existe la posibilidad de una pérdida de
la vision permanente significativa.

La papilopatia diabética, contraria a la neuropatia Optica
isquémica, a menudo es bilateral simultanea, ain cuando es alta-
mente simétrica. También se presentan casos unilaterales. LaNOIA
normalmente es unilateral al momento de la pérdida de la vision
aguda del paciente. En la NOIAN, el disco contralateral normal-
mente puede presentar una anomalia congénita, de apariencia
“apretada”. La papilopatia diabética no siempre se presenta en los
discos mas vulnerables. Finalmente, la papilopatia diabética pre-
senta capilares del disco con un aspecto telangiectdsico con mayor
frecuencia que en la NOIAN. Ademds, existe un mejor pronostico
en la papilopatia diabética para la recuperacion de la vision.

El Dr. Thomas R. Mizen, es un neuro-oftalmélogo practicante en
el Centro Médico Rush-Presbyterian de St. Luke en Chicago, IL.

El Dr. Robert C. Sergott, es Co-Director del Servicio de Neuro-
Oftalmologia en el Hospital Wills Eye en Philadelphia, PA.
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