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ABSTRACT

Morning Glory Syndrome, in spite of its low incidence, has become very
important since its description by Ellsworth and then by Kindler. Besides, some
cases during their evolution may develop retinal detachment, encephalocele and
other alterations of the midline syndrome.

The disease may be uni or bilateral and typically presents an enlarged
excavated optic papila surrounded by halo of pigment alterations; from the
white tissue in the center of the disc one can see radiating narrow vessels. Visual
acuity may be affected. Pathophysiological ideas are mentioned and also
methods of treatment.

Two cases are presented; the first is a girl age six, bilateral, although in one eye
the disease was not complete and has not been complicated with retinal
detachment. but probably presents an encephalocele. The second case is
unilateral in a l7 year old boy who had a total retinal detachment, a partial
cataract with poor visual acuity.

l. 'l rabajo presentado al Vll Curso Anual de la Fundacion Oftalmologica Nacional.

Abril 24, 25 y 26 de I986.

2. De la Pundacion Olitalmologica Nacional.
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RESUMEN

El sindrome de “Morning Glory“, a pesar de su rareza. ha tomado
importancia desde su descripcién en I970 por Ellsworth y Kindler. Ademas.
algunos casos pueden desarrollar durante su evolucién, un desprendimiento de
retina y acompaarse de encefalocele y alteraciones del sindrome dc linea media.

La enfermedad uni 0 bilateral se acompaa de una papila tipicamente
aumentada de tamao, excavada, rodeada por anillo de alteracion pigmentario;
en su centro existe un tejido blanquecino del cual emergen y surcan los vasos
papilares radiados con ramificaciones estrechas. La vision se afecta en casos
severos. Se mencionan las ideas fisiopatogénicas. los métodos dc tratamiento y
se presentan dos casos. El primero bilateral en una nia, aim sin desprendi-
miento de la retina pero con posible encefalocele. El segundo, unilateral, en un
joven con desprendimiento de retina ya operado, presencia de catarata y mala
vision.

INTRODUCCION

El sindrome del “Morning Glory“ es una enfermedad rara. cuya descripcion y
nombre se deben a Ellsworth, aunque fue primero comunicada por Kindler‘ en
l970 y caracterizada por una papila aumentada dc tamao, excavada en tt'1nel y
de color rosado blanquecino. La papila esta rodeada por un anillo ancho.
blanquecino y elevado de pigmento coroido-retiniano alterado. Los vasos
retinianos emergen del centro de la papila en forma radiada y rectos. con
ramificaciones estrechas mejor visibles en el borde de la papila. El centro de la
papila es de color y aspecto algodonoso-opaco que enmascara cl origen de los
vasos y que segiin Gass, es tanto mas caracteristico cuanto mas completo es el
sindrome. Su nombre se debe al parecido de la lesion con una or, del género
“lpomoea“.

Generalmente se describe la lesion como unilateral, pero haypacientes
bilaterales. Otros pueden mostrar menor grado de progresion a manera de
sindromes “frustros".

Las primeras manifestaciones y motivacion de la consulta son la disminucion
de la vision y aparicion de estrabismo en nios. La enfermedad puede
complicarse por desprendimiento de retina y asociarse con alteraciones del
sindrome de linea media. Estas caracteristicas fueron observadas en los casos en
consideracion.
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La etiologia y tratamiento de la enfermedad son motivo de controversia, por
lo cual mencionaremos las hipotesis enunciadas. slendo la pI'll'1Clp3l una
anomalia de desarrollo.

No son muchos los casos publicados en la literatura. pero nos proponemos
revisar algunos en este estudio. A su baja incidencia se suma el desconoc|n1|ento
del sindrome y la indecision en la publicacion de casos como nos sucedro con
otros pacientes del pasado~que no se estudiaron ni se publicaron, motrvos
suficientes para llamar ahora la atencion de los oftalmologos acerca dc esta
particular enfermedad.

Ademas de un examen ocular completo. los pacientes fueron estudiados con
angiografia fluoresceinica de la retina, camplmetria, pruebas electrosnologlcas
y escanografia cerebral.

COMUNICACION DE CASOS

Caso No. l
Mujer de 6 aos, cuyo motivo de consulta fue una exotropia desde cl

nacimiento. Era producto de un sexto embarazo con parto prematuro alas 28.5
semanas y [.236 gramos de peso; estuvo en incubadora, pero mas que todo
recibiendo fototerapia por 78 dias.

El examen revelo vision cuenta dedos a un metro en el ojo derecho y 20/ 20 en
el izquierdo; para cerca, la vision era: ojo derecho 20/500 y ojo izquierdo 20/ I00.
Refraccion: la ambliopia del ojo derecho era explicable por la anisometropia,
cuya medicion fue — 4.00. — 3.00 1 20°. mientras que el izquierdo era
hipermétrope de + 2.00 D. Se hallo una exotropia constante de —l5 dioptrias
con hlperfuncion del oblicuo superior derecho. No utilizo los anteojos recetados
a los I8 meses.

Presentaba microftalmos del ojo derecho. La presion intraocular era dc l2
mm Hg en ambos ojos. La oftalmoscopia permitia observar en el ojo derecho
una papila grande con amplia excavacion, con tejido opaco central de aspecto
algodonoso blanquecino. La papila estaba rodeada por un halo blanquccino con
alteracion del pigmento. Los vasos. adelgazados, eran mas visibles en el borde de
la papila y no en su centro. a causa del tejido opaco (Figura I).

La fovea era aparentemente normal y no-existia area alguna del fondo condesprendimiento de la retina. En el ojo izquierdo se hallo una forma incompleta
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FIG UR/1 I
Sfmlru/m1 Morning (I/or)". (‘uxu I

0 frustra dc la enfermedad_ pucs los cambios cran menos marcados y solo sc
observaba una alteracion pigmentaria peripapilar. En los ojos no se hallaron
signos dc la retinopia dc la prematurcz. Los exémcncs rcalizados fueron los
siguientes:

A. Campos wisuales que no fucron féciles dc realizar por la edad.

B. La uoroangiografia mostraba hiperfluorescencia temprana y tardia
peripapilar. con vasos retinianos adelgazados sin extravasacion y una fovea dc
aspeclo normal (Figura 2).

C. Las prucbas dc eleclrofisiologia se realizaron en ambos ojos. En cl derecho
cl electro-rctinograma indico un dao gencralizado dc los folo-recept0res_
mienlras el clcctrooculograma moslraba un epilelio pigmontario con funcion
conscrvada y las respuestas cvocadas indicaban dao en la via optica. Por cl
contrario, las alteraciones electro-rctinogrzicas fueron minimas en cl ojo
izquicrdo (Figura 3).
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La cscanografia sugirio la prcsencia de un encefalocele derecho. ya que la silla
lurca esta enlreabierta por cl lado derecho con presencia dc tejido nervioso de
igual densidad al del lobulo temporal (Figura 4). El nervio optico derecho estaba
engrosado.

Lucgo se realizo escanografia dc contraste con metrizamida. con hallazgos
similares en la silla turca_ pero sin que se pudiera evidenciar la comunicacion
entre los espacios subaracnoideo y subretiniano. Existe controversia cntre los
expertos sobre si en la nia existe agenesia del cuerpo calloso.

En el cstado actual no hay necesidad de tratamiento. Unicamente la vigilancia
por la posibilidad dc desarrollo ulterior de desprendimiento dc la retina, de lo
cual han sido informados los padres.

Caso N0. 2

. Hombre de l7 aos que consulto hace l0a0s con unode nosotros( R. l.) por
disminucion visual. El pacicnte no pudo ser seguido. Parece que la disminucion
visual se acentuo hace 5 aos a causa dc desprendimiento dc la retina, dc cuyo
aspecto se obluvieron fotografias en esa época.

En febrero de I985 fue intervenido en otro centro para un desprendimiento
total de la retina del ojo izquierdo, aparentemente sin desgarro visible. La
cirugia practicada fue un "buckling" escleral con esponja circular de silicone,
criocoagulacion y drenaje del liquido sobretiniano. El paciente fue luego
remitido a nuestra lnstitucion a causa dc recaida del desprendimiento.

El examen revelo agudeza visual de 20/ I5 en ojo derecho. Elojo izquierdo no
tenia percepcion luminosa y se hallaba en exotropia. Noexistia reaccion pupilar
y la tension ocular era 6 mm Hg. Prcsentaba una catarala de localizacion
temporal. nuclear y capsular. El ojo derecho era normal en su vision, tension y
biomicroscopia.

A pesar de la catarata. se observo en el fondo del ojo izquierdo que la retina
eslaba reaplicada (excepto en la region inferior) con un “buckling"alto. anchoy
abundantes cicalrices de criocoagulacion. La papila era grande, excavada y
rodeada de un halo blanquecino de hipopigmentacion. En su centro habia un
l6jidO blanco algodonoso que no dejaba ver el centro dc la papila; los vasos
radiados, rectos y delgados, eran mejor visibles en el borde la misma (Figura 5).

El fondo del ojo derecho era normal y también la angiografia y el campo
visual. Las angiografias del ojo izquierdo moslraban hiperfluorescencia

60



SlY\l)ROMl-L ".\‘l()R.\I.\(; (il.()R\ "

‘ “>

Q l~)l:!:I¢-=I»'iI:0II1II!;!
HGURA 4

Simlrume Morning (1/ury. u.\’pe('!u.\" e.s"¢'a!1ugru_/im.\. (uxu I.

1

I FIGURA 5
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temprana y tardia peripapilar; existian unas pequeas zonas hiperfluorescentes
en la region inferior. quiza por posible extravasacion del colorante.

Las pruebas electrofisiolégicas indicaron normalidad en el ojo derecho. En el
O_]0 izquierdo el electro-retinograma no es registrable. demostrando dao
generalizado en los foto-receptores.

El electrooculograma indico un epitelio pigmetario alterado en su funcion.
Las respuestas evocadas solo fueron registradas con luz blanca, lo que indica
conducclon unica a nivel cortical.

La escanografia cerebral demostré un globo ocular hipoplasico. al igual que el
nervio optico y los musculos intrinsecos con hipertrofia de la glandula lagrimal;
también disminucion del llenado de la arteria cerebral media izquierda,
utilizando la metrizamida. No se evidencio encefalocele ni otras anomalias.

DISCUSION

La etiologia del sindrome “Morning Glory“ parece ser un trastorno
embrionario en el desarrollo de la papila y el nervio optico. Para Pendlerl, se
debe a una falla en la fusion de la esclera posterior que produce herniacion de la
papila y la retina peripapilar. Apple‘ cree en la falta de cierre de la fisura
embrionaria en su parte superior que conduce al prolapso de la papila. Beyer‘
sugiere un defecto en la disgénesis embrionaria del ectodermo y el mesoderno.

El “Morning Glory“ se puede asociar a colobomas. desprendimiento dc la
retina, microftalmos. restos de la arteria hialoidea, restos de la papila de
Bergmeister y a las alteraciones sistémicas como encefaloceles (especialmente
esfeno-etmoidales), agenesia del cuerpo calloso y algunas anomalias de la linea
media de la cara5~“-79‘.

Un 30 a 70% de los pacientes con “Morning Glory“ desarrollan desprendi-
miento de la retina, parcial 0 total°~‘°~"»'3»'~‘, generalmente de tipo no
regmatogeno; en un caso fue no regmatogeno. Su fisiopatogenia. segun los
diversos autores, es la siguiente:

A. Kindler' cree en una exudacion subretiniana por proceso inflamatorio
inespecifico a causa de la presencia de vasos subretinianos anomalos.

B. Ellsworth y Hamada" sugieren una traccion subretiniana por proliferacion
glial y formacion dc rosetas alrededor de la papila optica.
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C. Para Haik“ son defectos que permiten la comunicacion entre los espacios
subretiniano y subaracnoideo (que puede demostrarse por la escanograa
comparativa con metrizamida) y con la inucncia del liquido subretiniano
dc origen vitreo.

Un 30% de los desprendimientos de retina en cl “Morning Glory“ presentan
reaplicacion espontanea y en el resto persiste. Las respuestas electrofisiologicas
son variables‘. El electro-retinograma puede ser normal, aun en pacientes con
una gran lesion y sus resultados no son suficientes para la decision del
tratamiento y asi habria casos con pésima vision que podrian ser operados.

Es dificil valorar si la pobre vision dc los pacientes es debida a anomalias
estructurales 0 a la ambliopia. El tratamiento de la ambliopia puede ser dificil e
inoficioso por la posibilidad del desarrollo ulterior de desprendimiento de la
retina.

El diagnostico diferencial se debe hacer con el edema de la papila, el glioma del
nervio optico y los colobomas embrionarios o aquellos adquiridos postinama-
torios. Una entidad también rara y que tiene alguna similitud es cl “estafiloma
peripapilar contractil“ descrito en 1966 por Wise, MacLean y Gassl‘ y del cual
Saenzls ha hecho recientemente una presentacion. Las formas frustras se prestan
a mayor confusion.

En cuanto al tratamiento y la decision dc realizarlo. depende de varios
factores relacionados con el desprendimiento de la retina:

A. El estado del ojo opuesto.

B. El potencial del ojo afectado que se determina por la agudeza visual previa al
desprendimiento de la retina, por el estado de la macula “y por
electrofisiologia.

C. Ademas. debe considerarse la relacion entre riesgo contra el beneficio dc la
reaplicacion de la retina y teniendo en cuenta los mecanismos que ocasionan
cl desprendimiento de la retina.

Aunque cl pronostico es pobre, son varias las técnicas que pueden intentarse:

l. “Buckling” circular, criocoagulacion y drenaje del liquido subretiniano.

2. Yentana en la duramadrc del nervio optico sugerido por Galbraith", para
interrumpir cl ujo entre el liquido céfalo-raquideo yel subretiniano. Es una
tecmca diferente a la seccion del anillo escleral posterior.
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3. Gonvers” obticnc cl rcaplanamiento dc la retina con aire o gas. lucgo de
realizar vitrectomia via pars plana. Es dc anotar que lrvine'*‘, recientemcnte
utilizo esta técnica asociada a una ventana en las envolturas del ncrvio
optico y obscrvo que al inyectar cl gas en la cavidad vitrea. aqucl salia a
través dc la ventana posterior. hallazgo que quizé prueba una dc las teorias
fisiopatogénicas.

A pesar dc las dificultades debc lucharse contra la ambliopia que es de mal
pronostico si ya cxiste desprendimiento dc la retina.

En conclusion, sc prescntan dos casos dc “Morning Glory“, con los que
deseamos llamar la atencion sobrc csta cxtraa afeccion. Constituye, ademas, la
primera comunicacion en Colombia.

El primer caso es bilateral, en una nia de 6 aos. con rclativa buena vision en
cl ojo afcctado y sin dcsprendimiento dc retina. La ambliopia rclativa seré dificil
de tratar por la miopia y la anisomctropia.

Debe recalcarse su corrclacion con sindromes dc linea media por la presencia
dc encefalocele y quizas agenesia de cuerpo calloso, hallazgos que ya fueron
comunicados en la literatura en I982 por Kocnigy colaboradorcsl, y en I983 por
Capriolli y asociad0s".

El segundo caso. en un hombre dc l7 aos, cs unilateral dc mayor evolucion
por presencia dc catarata y dc un dcsprcndimiento no regmatogcno dc la retina,
que logro scr rcaplicada aparcntcmcnte sin mayores problemas, pero cuyo pobre
estado scnsorial no logra pcrccpcion luminosa. El ojo opuesto es completamente
normal.
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