FOSETA COLOBOMATOSA DEL DISCO
OPTICQO: A PROPOSITO DE UN CASO.

Juan Guillermo Gaviria, MD*
Carlos Humberto Téllez, MD**
Martha J. Rodriguez, MD***
Hernando Camacho, MD****

Resumen

Objetivo: Reportar un caso de foseta colobomatosa central del disco
optico central con desprendimiento seroso retiniano y revisar la
literatura relacionada.

Métodos: Reporte de caso y revision libre de la literatura.

Resultados: Se describe el caso de una paciente de 15 afios con
metamorfopsia y cambios del campo visual causados por
desprendimiento de retina seroso asociado a foseta del disco 6ptico.
Se resalta el tratamiento de la lesion con laser y su evolucion clinica
después de un afio.

Se realiza una revision de la literatura relacionada, incluyendo
fotografias de los posibles diagndsticos diferenciales en el caso
particular de la paciente.

Conclusién: Las fosetas colobomatosas del disco 6ptico son
producto de alteracion en el desarrollo embrionario y se relacionan
con desprendimiento de retina seroso en la mitad de los casos. Es
importante reconocer clinicamente esta entidad y distinguirla de
otras patologias congénitas y adquiridas del disco éptico para
dirigir adecuadamente el tratamiento.

Palabras clave: foseta del disco 6ptico, desprendimiento de retina
seroso, tratamiento con laser.
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Fondo: El ojo derecho se encuentra normal.
OI (figura 1): Disco oOptico elevado,
hiperémico, de bordes bien delimitados. Hay
microhemorragias y exudados perimaculares.
Halo palido y elevado correspondiente a la
retina peripapilar, vasos bien definidos a la
entrada del disco 6ptico. OCT (figura 2):
Defecto profundo del centro de la papila
optica, con elevacion de la retina peripapilar.
Sonograma: Defecto en el apice de la papila
Optica asimétrico y profundo con inclinacién
supero-temporal, asociado a levantamiento
del area macular. Angiografia fluoresceinica
(figura 3): Hipofluorescencia temprana de la
parte central del disco o6ptico, con
hiperfluorescencia tardia y tincion de la regiéon
peripapilar que se encuentra levantada.
Campos visuales (figura 4): Hemianopsia
izquierda en OI que respeta el area foveal.
Basados en lo anterior se hace diagnéstico
de DR seroso peripapilar secundario a foseta
congénita central del disco 6ptico. Se trata
con 116 disparos de laser argén verde con
diafragma 100-200, intensidad 0.37-0.4, con
lo cual cede el DR seroso macular, mejora el
campo visual y la AV se mantiene en 1.00
(figuras 5, 6, 7).

Revision de la literatura

Histologia y embriologia del disco 6ptico
* Histologia

La cabeza del nervio 6ptico se puede
dividir en tres porciones:

- Capa Superficial: Compuesta por fibras
nerviosas que entran al nervio 6ptico de
todas las regiones de la retina. Esta
separada del vitreo por la membrana de
Elschnig, derivada de astrocitos y que se
continta con la membrana limitante
interna de la retina en el margen del disco.

Figura 1. Disco optico elevado, de bordes bien
delimitados. Hay microhemorragias y exudados
perimaculares. Halo palido y elevado
correspondiente a la retina peripapilar.

~ Region Prelaminar: Constituida por fibras
nerviosas que estan separadas por una red
de astroglia conocida como “células
arana”. Se estima que esta estructura glial
contiene mas de la mitad del volumen

papilar.

— Lémina Cribosa: Es el tejido conectivo
fenestrado que se continda con la esclera

Figura 2. Tomografia Ocular Coherente (TOC): Hay
un defecto profundo del centro de la papila optica,
con desprendimiento seroso de la retina peripapilar.
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circundante. Provee soporte a los axones
de las células ganglionares de la retina en

profundizan dos fosetas que van a formar la
vesicula Optica, compuesta de neuroectodermo

que eventualmente dard origen a la retina, al
epitelio pigmentario retiniano y al epitelio
pigmentario y musculos del iris. La falla en la
formacion de la vesicula resultard en
anoftalmia. Hacia la semana 4 de gestacion, la
vesicula se invagina de manera que lo que era

la salida del globo.

* Embriologia

Alrededor de la tercera semana de gestacion,
en la region anterior de los bordes neurales, se

Figura 3. Angiografia fluoresceinica que muestra
hipofluorescencia temprana de la parte central del
disco optico, con hipertluorescencia tardia v tincion
de la region peripapilar elevada.

Figura 5. Apariencia oftalmoscopica 2 meses despucs
de la aplicacion de laser en la retina peripapilar.

i i

Figura 6. La TOC un afio post-laser muestra una
disminucion de la cantidad de liquido que separa las
capas de la retina peripapilar y el descenso de las caﬁvas
internas desprendidas a una posicion casi normal.

Figura 4. Campo visual 24-2 del ojo afectado muestra
hemianopsia izquierda que respeta el area foveal.
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Figura 7. CVAO un afio post-laser: En el OD no hay
alteracion y el Ol muestra un agrandamiento de la
mancha ciega, pero el defecto hemiandpico no esta
presente.

inicialmente su pared externa se convierte en la
pared interna de la concavidad creada por la
invaginacion. Esta invaginacion se conoce como
la copa optica. La pared interna de la copa
Optica da origen a la retina, y la pared externa
al EPR. La coroides se deriva del mesodermo
que encierra la copa optica. Durante la
invaginacion de la vesicula 6ptica, hay un haz
que permanece abierto en la parte inferior de la
copa optica: la fisura embrionaria. Esta empieza
a cerrarse a la semana 5 de gestacion. En el
borde superior de la fisura embrionaria, se
puede identificar el 4rea donde se desarrollara
el N.O,, que es la papila primaria epitelial.
Ciertos autores creen que las fosetas del nervio
optico se originan de un cierre defectuoso de la
fisura embrionaria y otros han pensado que se
pueden originar de una diferenciacién anormal
de las células de la papila primitiva°.

Hallazgos oftalmoscopicos

La foseta es una depresion redonda u oval
dentro del margen del disco 6ptico, cuyo color
puede variar desde amarillo a grisaceo por la
presencia de pigmento. El margen del disco
Optico estd completo, y la excavacién
fisiol6gica puede establecerse con claridad. La
base de la foseta puede parecer pulsatil, ya
sea por pulsaciones de vasos subyacentes o
del espacio subaracnoideo. Su tamafo varia

desde un cuarto a la mitad del didmetro del
disco, y su profundidad también es variable?.
La mayoria de los casos presenta una tnica
foseta por disco, pero pueden existir dos o tres.
La atrofia peripapilar coriorretiniana, asociada
a cambios del epitelio pigmentario retiniano,
se ve en casi todos los casos en los que la foseta
es periférica, cerca del margen del disco 6ptico.
Las fosetas son bilaterales en el 10-15% de los
casos. E1 70% son temporales, el 20% centrales
y el resto inferiores, superiores y nasales®.

En el 60% de los casos puede verse una arteria
ciliorretiniana, que sale de la periferia de la
foseta. En otras ocasiones, los vasos retinianos
pueden atravesar la foseta, ya sea en la
superficie, o profundizdndose en el defecto®.

Generalmente aparece un desprendimiento
seroso de la retina en las fosetas grandes de
localizacion temporal (figura 8). Dentro del
desprendimiento se encuentran pequenos
depdsitos amarillos que representarian
macréfagos llenos de pigmento’. Ocasionalmente
dichos desprendimientos persisten en el tiempo,
causando alteraciones significativas de la
agudeza visual. Los desprendimientos con
frecuencia pueden mejorar espontaneamente
pero una vez resueltos, pueden reaparecer.
Con el paso del tiempo, la recurrencia de
desprendimientos de retina serosos puede
dejar secuelas como alteraciones moteadas del
EPR y cambios quisticos de la méacula.

e Historia natural

Los pacientes con foseta del disco optico
pueden permanecer anos sin que se haya
establecido un diagndstico. Usualmente el
diagnostico se realiza porque el paciente
busca ayuda cuando su agudeza visual
disminuye y presenta metamorfopsia o alguna
alteracion significativa del campo visual. La
mayoria de los diagnosticos se establece en la
segunda o tercera década de la vida. En
general, presentan agudezas visuales entre



20/40 y 20/60, generalmente en asociacién
con desprendimiento seroso de la macula. La
pérdida visual puede ser lentamente
progresiva o regresar a la normalidad segan
el curso del desprendimiento. En un estudio
realizado por Sobol?, durante los seis meses
siguientes a la presentacion, sus 15 pacientes
perdieron 3 6 mas lineas de visién. El
desprendimiento macular se estima que se
presenta en el 50% de los casos. Hay mayor
tendencia al desprendimiento macular en las
fosetas temporales y de mayor tamano. Se ha
encontrado separacién de las capas interna y
externa de la retina peripapilar® '° (figura 8).

Varias teorias intentan explicar Ila
fisiopatologia del desprendimiento: Sugar
propone la entrada de vitreo liquido a través
de un agujero macular al espacio
subrretiniano’!, aunque no es frecuente la
asociacién con agujeros maculares. Otra
posibilidad es exudacioén de los vasos dentro
de la foseta'?, pero muchos pacientes no
presentaron evidencia de esto en la angiografia
fluoresceinica. Gass sostiene que el liquido
cefalorraquideo sale del espacio subaracnoideo
del nervio optico hacia la foseta’ y de alli al
espacio subretiniano, pero esto no se ha
demostrado ni siquiera con inyecciones
intratecales de fluoresceina®. Hoy lo mas
aceptado es que pase liquido desde el vitreo
hacia la foseta y luego al espacio subretiniano.
En apoyo de esta teoria se ha demostrado la
presencia de desprendimiento del vitreo
posterior en el 75% de los pacientes con
desprendimiento de retina seroso y foseta del
nervio optico. Lincoff considera posible una
comunicaciéon primaria de la foseta con una
separacion de las capas internas de la retina®.

* Diagndstico diferencial
Alteraciones congénitas del disco optico:

Las alteraciones congénitas que se
manifiestan como depresiones o cavidades

del nervio 6ptico constituyen un espectro
dentro del que se incluyen: discos inclinados,
estafilomas peripapilares, sindrome de
morning glory, colobomas y fosetas
congénitas del disco 6ptico. Slusher describi6
una familia de 35 miembros en 5
generaciones con un patrén autosémico
dominante de alteraciones del disco 6ptico,
que incluian las mencionadas't. Otras
alteraciones congénitas también se han
asociado a foseta del nervio 6ptico®. Todas
estas alteraciones congénitas podrian
considerarse como parte del diagnoéstico
diferencial, aunque las diferencias clinicas
son evidentes:

estafilomas

- Discos inclinados vy

peripapilares: Generalmente presentes en
pacientes con miopia axil o astigmatismo
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Figura 8. Foseta temporal asociada a desprendimiento
seroso de la retina macular. Dentro del
desprendimiento se encuentran pequefios depdsitos
amarillos que representan macroéfagos llenos de
pigmento. La TOC muestra la separacion de las capas
interna y externa de la retina desprendida.
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congénito significativo. No se asocian a
desprendimiento seroso macular como las
fosetas. Los discos inclinados se caracterizan
oftalmoscépicamente por inclinacién
inferonasal del disco, con creciente inferior
o inferonasal y/o situs inversus. Pueden
presentar defectos del campo visual
temporal que no respetan la linea media
vertical'.

- Morning Glory (figura 9): Es un disco
Optico con excavacion en embudo rodeada
por un anillo de tejido pigmentario
coriorretiniano elevado y cubierto por
tejido fibroglial. Los vasos entran y salen
de los bordes en sentido radial. Esta
anomalia es mas frecuente en mujeres y se
presenta con baja agudeza visual®.

~ Coloboma del nervio optico (figura 10):
Se caracteriza por una excavacién blanca
y muy bien delimitada que ocupa un disco
optico grande. La excavacién esta
descentrada hacia abajo y el borde
neurorretinal inferior esta ausente o

adelgazado. Puede extenderse hacia’

abajo e incluir retina y coroides. Es
causado por un defecto en el cierre de la
fisura fetal’.

Alteraciones adquiridas del nervio dptico

En general las alteraciones adquiridas del
nervio optico presentan sintomas variados
como disminuciéon de la agudeza visual,
oscurecimientos visuales transitorios,
alteracion de la percepcion de los colores o
dolor e inflamacién ocular, que permitirian
orientar el examen oftalmolégico. Los sintomas
de foseta del nervio optico son pérdida visual,
metamorfopsia o alteracién del campo visual;
en todo caso el examen oftalmoscépico puede
hacer pensar en condiciones como
papiledema, neuritis 6ptica, neurorretinitis o
neuropatia Optica compresiva.

Figura 9. Sindrome de Morning Glory: excavacion
en embudo rodeada por un anillo de tejido
pigmentario coriorretiniano elevado y cubierto por
tejido fibroglial. Los vasos entran y salen de fos
bordes en sentido radial.

Figura 10. Coloboma del nervio Optico: Se caracteriza
por una excavacion blanca y muy bien delimitada
que ocupa un disco Optico grande. La excavacion
estd descentrada hacia abajo y el borde neurorretinal
inferior esta ausente o adelgazado.

~ Edema de la papila: Una foseta central con
desprendimiento seroso peripapilar que
eleva la retina como en el presente caso,
podria confundirse inicialmente con un
disco 6ptico edematoso. Sin embargo, las
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caracteristicas principales de un disco
optico edematoso (eritema, borramiento de
los bordes de la papila, emborronamiento
de los vasos) no estan presentes (figura 11).

- Neuritis 6ptica: Se presenta con disminucion
de la visién y/o alteracion de la visiéon de
colores. Oftalmoscopicamente hay un leve
edema difuso sin hemorragias, manchas
blanco-algodonosas o exudados (figura 12).

- Neurorretinitis: Se asocia a signos
inflamatorios como Tyndall y dolor. El
nervio éptico presenta franco edema ya
sea focal o difuso.

* Exdmenes paraclinicos

- Angiografia fluoresceinica: Caracteristica-
mente se encuentra hipofluorescencia tem-
prana y tenido tardio en el area de la foseta
del disco 6ptico. Cuando existe elevacion

Figura 11. Papiledema: Los dos discos 6pticos estan
edematosos (presentan eritema, borramiento de los
bordes de la papila y emborronamiento de los vasos).

Figura 12. Neuritis 6ptica: hay un leve edema difuso
) ) del disco, sin hemorragias, manchas blanco-
- Neuropatia o6ptica compresiva: la algodonosas o exudados.

compresion del nervio 6ptico por una masa
tumoral puede causar su ingurgitacion,
atrofia (si es crénico) y puede también
asociarse a proptosis y a estrabismo.

macular por desprendimiento seroso, se
encuentra un area oval o redonda bien
delineada de hiperfluorescencia tardia'.

Sonograma: El sonograma puede ser de
utilidad en la busqueda de otras
alteraciones congénitas asociadas, para
descartar masas tumorales retrooculares
y en el seguimiento de estos pacientes.

Campo Visual: Con frecuencia se
encuentran escotomas arqueados con
agrandamiento de la mancha ciega® y
defectos altitudinales en fosetas de gran
tamafo. En asociacién con el DR seroso
de la méacula se han observado escotomas.
La presencia de defectos hemianépicos,
como el encontrado en esta paciente, no
ha sido reportada en la literatura por
nosotros consultada.

Tomografia Ocular Coherente (TOC): La
TOC ha adquirido un valor singular en el
diagnéstico y seguimiento de pacientes con
desprendimiento seroso de retina asociado
a foseta congénita del nervio optico. Para
pacientes tratados con vitrectomia e
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inyeccién de gas o con procedimientos de
cerclaje, la TOC ha permitido una
valoracién objetiva de los resultados
quirargicos’?* 2 2, Gracias a la TOC se
ha comprobado in vivo la presencia de la
retinosquisis de las capas internas de la
retina, presente bajo los DR serosos
asociados a foseta del nervio 6ptico.

e Tratamiento

El tratamiento se reserva para aquellos casos
con desprendimiento seroso de retina que
causa sintomas o que amenaza con alterar la
visién central al avanzar sobre la regién
macular. La fotocoagulacion con laser entre la
region de retina desprendida y la retina sana,
para evitar el avance del DR ha sido utilizada®.
A pesar de que la aplicacion de laser disminuye
el desprendimiento de retina, la diferencia en
la AV entre tratados y1 no tratados en el largo
plazo no se ha podido establecer con claridad
mediante estudios clinicos. Para casos que no
responden al tratamiento con laser, o para
pacientes en los cuales las recurrencias han
disminuido notablemente la agudeza visual, o
que presentan degeneracion quistica macular
o atrofia del epitelio pigmentario, se ha
realizado vitrectomia, taponamiento con gas
y fotocoagulacion® 2.

e Pronostico

- En 20 ojos seguidos por 5 anos, la AV
promedio al final fue de 20/80. Algunos
desprendimientos maculares resuelven
espontaneamente, mientras que otros
persisten anos. En general el pronéstico
es pobre para los no tratados.”

Discusiéon

Como es usual en casos de foseta del nervio
optico, esta paciente presenté metamorfopsia,
que motivo su consulta. Este caso de foseta

central llama la atenciéon por su apariencia
oftalmoscoépica de desprendimiento seroso
peripapilar en 360 grados, conformando un
anillo palido alrededor de la papila. Este
hallazgo podria confundirse con edema de la
papila pero la ausencia de eritema, la
delimitacién del margen papilar y la nitidez
de los vasos, permiten diferenciarlo. Ademas
de esto, la ausencia de otros hallazgos como
pérdida visual, defecto pupilar aferente o
alteraciéon en la percepciéon de colores,
permiten empezar a descartar otras patologias
(neuritis 6ptica, neurorretinitis o neuropatia
6ptica compresiva) que podrian causar edema
papilar en una paciente de 15 anos. El
sindrome de Morning Glory se caracteriza por
presentar mala agudeza visual y con
frecuencia se asocia a otras alteraciones
sistémicas; otros defectos como colobomas del
nervio optico se diferencian por la apariencia
oftalmoscépica.

Dada la temprana edad de la paciente y la
clara tendencia a la recurrencia de los
desprendimientos maculares en pacientes con
fosetas del nervio 6ptico, se consideré mayor
el beneficio que el riesgo de tratar. El laser se
aplic6é sobre el margen del desprendimiento
para evitar su extensién macular y la
posibilidad de disminuciéon de la visién, a
pesar del riesgo que implica una intervencion
sobre el haz papilo-macular.

Dentro de los exdmenes paraclinicos, ha sido
de especial importancia la Tomografia Optica
Coherente de linea radial, que nos permitié
realizar un corte seccional del nervio para
deteminar no sélo la presencia de la foseta
central, sino el desprendimiento seroso
peripapilar. La TOC en correlacién con la
angiografia nos permiti6 también establecer
la reduccién del volumen de desprendimiento
después de la aplicacion de laser. Es llamativo
el cambio en la excavacion papilar pre y
postoperatoria (0,3 a 0,6). Pensamos que la



42  FOSETA COLOBOMATOSA DEL DISCO OPTICO

reabsorciéon del desprendimiento seroso
produce un aplanamiento en la altura de la
papila y restablece el diametro horizontal de
la excavacion a su posicion original.

En el examen de campo visual observamos una
hemianopsia izquierda en el ojo izquierdo. En
la literatura consultada, no encontramos
ningin patrén similar en el campo visual. Es
dificil explicar este hallazgo. Sin embargo un
afno después del tratamiento con laser, queda
solamente un agrandamiento de la mancha
ciega, pero el defecto ha disminuido
notablemente. Por fortuna, con el tratamiento,
el DR seroso cedi6, el campo visual mejoré y la
AV central se mantuvo en 1.00.
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