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Revision

Neuropatias opticas con excavacion papilar
no-glaucomatosa

G. Alvarez Paris

Resumen BF. Sanchez Dalmau
La excavacion patolégica del nervio dptico es habitualmente secundaria a una neuropatia 6ptica glaucomatosa, sin Institut Clini

embargo no es especifica de ésta. Por tanto, es de importancia capital realizar en aquellos casos en los que la exca- r,]StltUt ml(?

vacién se asocia a presién intraocular (PIO) normal, una correcta distincién entre el glaucoma normotensivo (GNT) d Oftelllmolo.gl.a

y las demés patologias neuro-oftalmolégicas que puedan cursar con ella. A veces este diagnéstico diferencial puede Hospital Clinic
constituir un verdadero reto para el oftalmélogo. Por ello, una historia clinica completa, un correcto anélisis de los i Provincial

hallazgos funduscopicos y la evaluacién campimétrica son las claves para asi esclarecer este diagnéstico. de Barcelona

Resum

Malgrat que I'excavaci6 patologica del nervi optic és habitualment secundaria a la neuropatia optica glaucomatosa,
no és especifica d’aquesta. Es de summa importancia realitzar, en aquells casos que I'excavaci6 s'associa a pressid
intraocular (PIO) normal, una correcta distincié entre el glaucoma normotensiu (GNT) i les altres patologies neuro-
oftalmologiques que puguin cursar-hi. De vegades aquest diagnostic diferencial pot esdevenir un autentic repte per
a I'oftalmoleg. Per tant una historia clinica completa, una bona analisi de les troballes funduscopiques i I'avaluacié
campimetrica son les claus per aixi aclarir aquest diagnostic.

Summary

Pathological optic disc cupping is usually secondary to glaucomatous optic neuropathy, but it is not specific of this
disease, and it can be seen in other neuro-ophthalmological conditions. It is of paramount importance, in those cases
which cupping of the optic nerve is associated with normal intraocular pressure (IOP), a correct clinical distinction
between normal-tension glaucoma (NTG) and non-glaucomatous cupping pathologies. Sometimes this differential
diagnosis can be challenging for the ophthalmologist. Therefore a complete patient history, funduscopic findings and
visual field assessment are the keys to unlock this diagnosis.

En ocasiones este diagndstico diferencial pue-
de ser complicado, y de hecho Piette y Sergott

Introduccion

La excavacion patolégica de la papila del nervio éptico
es caracteristica de la neuropatia éptica glaucoma-
tosa, aunque no es especifica. La presencia de un
disco 6ptico patolégicamente excavado en sujetos con
P10 dentro de la normalidad plantea un diagnéstico
diferencial entre el GNT vy distintas entidades que
pueden cursar con disco excavado no-glaucomatoso
resumidas en la Tabla 1.

sefialan que hasta un 20% de los pacientes son
incorrectamente diagnosticados y tratados como
glaucoma a causa de una mala interpretaciéon de
la excavacion de la cabeza del nervio Optico!.
Es por tanto de gran importancia realizar una
exhaustiva y correcta historia clinica y atender
cuidadosamente a aquellos signos clinicos que
nos puedan hacer distinguir si estamos ante una
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Tabla 1.

Entidades no-glaucomatosas
que cursan con excavacion
del disco

Neuropatias Opticas congénitas -

Coloboma

- Sindrome de morning-glory

- Foseta optica

- Estafiloma peripapilar

- Disco hipoplésico asociado a leucomalacia periventricular

Neuropatias opticas hereditarias -

Neuropatia éptica de Leber (fase atréfica)

- Atrofia 6ptica autosémica dominante

NOIA - NOIA-A

- NOIA-NA (menor afectacion)

Neuropatias 6pticas compresivas -

Tumores: adenoma de hipofisis, meningiomas, linfomas, craneofarin-

gioma, disgerminomas...
- Aneurismas intracraneales

Otras neuropatias -

Neuropatia déptica traumatica

- Intoxicacion por metanol
- Neuritis 6ptica
- Neuropatia 6ptica por radiacion...

NOIA: Neuropatia dptica isquémica anterior; NOIA-A: Neuropatia Optica isquémica anterior arteritica; NOIA-NA: Neuropatia dptica isqué-

mica anterior no arteritica

excavacion glaucomatosa o no-glaucomatosa para
asf actuar en consecuencia.

La historia clinica es una de las herramientas béasicas
para poder realizar un correcto diagnostico diferencial.
En ella debemos indagar y recoger adecuadamente
cualquier posible antecedente que pudiera explicar
una excavaciéon patolégica como el antecedente de
una neuropatia traumética, infeccion previa (sifilis),
vasculitis, intoxicacion por metanol, ateroesclerosis, y
antecedentes familiares que nos guien a una neuropa-
tia hereditaria o trastornos visuales desde la infancia
que pudieran sefalar una posible neuropatia congé-
nita. También deben investigarse posibles sintomas/
signos neurolégicos acompafantes y la cronicidad y
patron de la pérdida visual.

Ante una excavacion del disco unilateral algunos
autores han sefialado que debe sospecharse etiologia
no glaucomatosa hasta que no se demuestre lo con-
trario?. Al contrario, otros autores han descrito que en
el GNT los casos unilaterales ocurren més frecuente-
mente que en el primario de angulo abierto®, por lo
que la unilateralidad si bien nos pone sobre la pista,
no es criterio definitivo de patologia no-glaucomatosa.

El nivel de agudeza visual (AV) es una caracteristica
clinica de gran importancia para poder distinguir entre
dafo glaucomatoso o no glaucomatoso del nervio
optico. En las neuropatias dpticas no-glaucomatosas
se produce una alteracién de la AV importante y de
mucha mayor magnitud que en el glaucoma, ya que
es caracteristica del glaucoma la preservacién hasta
estadios finales del haz papilomacular*. Greenfield, et

al. observaron en su estudio que una pérdida visual
mayor de 0,5 era muy especifica de trastorno no-
glaucomatoso (en su caso de patologia compresiva
de las vias Opticas)®.

En la exploracion inicial es muy indicativo de patolo-
gia no-glaucomatosa el hallazgo de un defecto pupilar
aferente y de discromatopsia.

Los signos clinicos tipicos de la excavacion papilar
glaucomatosa, asi como las distintas caracteristicas
de las diferentes patologias no-glaucomatosas, se
hallan comentados en sus respectivos apartados.

En la fase aguda de la papilitis y de ambas formas
de NOIA no tendremos problemas en el diagnostico
diferencial por toda la alteracién papilar y de polo
posterior, pero una vez evolucionada la fase aguda
puede ser complicada la distincién y por ello tendre-
mos que ayudarnos también con la historia clinica.

Finalmente los hallazgos en el CV nos pueden ayudar
en el diagnostico diferencial y sus caracteristicas se
encuentran comentadas en los distintos apartados
propios de cada patologia.

Excavacion glaucomatosa

La neuropatia dptica glaucomatosa se caracteriza por
un patrén tipico de pérdida de campo visual y unos
cambios progresivos y asimétricos en el disco éptico
debido a la pérdida de axones a nivel prelaminar.
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Estos cambios comprenden:

— Pérdida focal del anillo neuroretiniano (ANR),
inicialmente de predominio inferotemporal
(posteriormente progresaria a areas superior y
temporal, siendo la nasal la Gltima en afectarse),
con la consiguiente verticalizacién de la excava-
cion del disco.

— Ausencia de palidez en las areas con ANR con-
servado (discrepancia palidez/excavacion, es
decir, mayor excavacién que palidez, a diferencia
de atrofias dpticas por otras patologias).

— Mayor profundidad de la excavacion.

— Nasalizacioén de la arteria y vena centrales de la
retina, hemorragias en astilla (que en ausencia
de edema de papila se consideran 100% es-
pecificas, aunque con baja sensibilidad por lo
que su ausencia carece de significado clinico),
tortuosidad de vasos retinianos.

— Defectos en la capa de fibras nerviosas de la
retina y atrofia peripapilar afectando las areas
alfay beta (Figuras 1y 2).

Se define como GNT a aquella neuropatia optica glau-
comatosa que cursa con cifras de PIO por debajo de 21
mmHg, y Greenfield propone también considerar como
tales aquellos glaucomas inicialmente hipertensivos
pero que progresan a pesar de mantener una cifra de
P10 dentro de la normalidad®. Clasicamente, segin la
serie de Leydhecker, si la PIO sigue una distribucion
normal en la poblacion, el limite superior seria de 21
mmHg®, aunque se ha visto en otros estudios’ que eso
no tan sélo no es asi sino que ademas la PIO presenta
cierta desviacion hacia la derecha, lo que supone que
segln las estimaciones de Sommer®, que de todos los
glaucomas cronicos de angulo abierto, entre un 20 al
30% cursen con cifras de PIO normales. Sin embar-

go este estudio no tenia en consideracién la posible
artefactuacion que puede conllevar la tonometria de
Goldmann si no se considera el grosor central de la
cérnea en la medicién de la presion. Morad, et al. halla-
ron que en 21 ojos afectos de GNT la paquimetria era
significativamente menor que en 25 ojos de pacientes
afectos de glaucoma primario de angulo abierto y 27
ojos normales (0,52 +/- 0,04 mm versus 0,56 +/-
0,03 mm)°. Por tanto la correccién de la PIO segln la
paquimetria es esencial para el diagnéstico de certeza
de GNT, aunque aun en dia los algoritmos de rectifica-
cion de la PIO no son ni mucho menos perfectos y no
hay ninguno que pueda ser tomado como referencia.

El GNT es un trastorno que se presenta en la vejez,
con una media de pacientes de 60-70 afios, siendo
la edad un factor de riesgo de la enfermedad. En el
Beaver Dam Eye Study la prevalencia de GNT aumen-
taba de un 0,2% en el rango de edad de 44-54 afos
a 1,6% en mayores de 75 afios!?, por lo que en pa-
cientes menores de 50 afios deberemos descartar una
excavacion no-glaucomatosa. Una historia familiar de
glaucoma es muy especifica de GNT, concordando por
tanto con los estudios que sefalan un componente
genético asociado al glaucoma!!.

El GNT presenta mas frecuentemente que el glau-
coma hipertensivo ciertos hallazgos patologicos del
disco 6ptico como: excavacién desproporcionada
respecto a los defectos del campo visual, anomalias
del ANR a nivel temporal e inferior menos acusadas,
mayor cantidad de fendmenos hemorrégicos del disco
6ptico, menor abombamiento posterior de la lamina
cribosa y un aumento en la incidencia de defectos
localizados en la capa de fibras nerviosas de la retina.

El patrén de las alteraciones del CV de los pacientes
con glaucoma normotensivo difiere en algunos aspec-

Figura 1.

En la imagen de la izquierda
(A) se observa excavacion
glaucomatosa verticalizada
con escotadura superior, en la
imagen de la derecha (B) se
aprecia excavacion glaucoma-
tosa generalizada

Figura 2.

Obsérvese presencia de
hemorragia en astilla (flecha)
papilar en un paciente afecto
de glaucoma normotensivo
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Figura 3.

Imagen de coloboma de
papila. Se aprecia una
excavacion papilar
descentrada inferiormente

tos del glaucoma hipertensivo, encontrando en los
primeros escotomas mas densos, profundos y proximos
a la mancha ciega, una afectacién mas frecuente del
campo visual superior que el inferior, y que la pérdida
de campo visual tiende a estar mas localizada en un
hemicampo, aunque ambas patologias comparten
la alteracion de CV tipica por alteracién de las fibras
arcuatas. De hecho Greenfield, et al.5 observaron que
la presencia de un defecto arciforme que respeta el
meridiano horizontal era especifico de glaucoma en un
84%, aunque Hupp, et al. describieron defectos del
campo visual similares a los glaucomatosos producidos
por lesiones compresivas intracraneales ya que las
fibras nerviosas arcuatas persisten anatomicamente
intactas hasta llegar al quiasma. En el glaucoma se
ha descrito una cierta concordancia y relacion entre
el defecto del CV y el aspecto de la papila, y en caso
de no hallarse dicha relacién se deberia indagar
otra posible causa. En lo relativo a los defectos que
respetan el meridiano vertical se debe sospechar de
patologia no-glaucomatosa. Finalmente los defectos
de CV inespecificos prequiasmaticos (depresion di-
fusa, constriccion generalizada, agrandamiento de la
mancha ciega y depresion central) deben evaluarse e
interpretarse muy cuidadosamente debido a su poca
especificidad y su falta de valor localizador.

Excavaciones no glaucomatosas

Existe una serie de neuropatias épticas que se pre-
sentan con una excavacién papilar a largo de su evo-
lucién. Entre éstas encontramos algunas congénitas
(coloboma, sindrome de morning-glory, estafiloma
posterior,...) y otras adquiridas (neuropatia éptica
isquémica, neuropatia compresiva, neuropatias
hereditarias,...) (Tabla 1). La principal diferencia
oftalmoscopica entre este grupo de excavaciones

adquiridas y la papila glaucomatosa es la mayor
presencia de palidez del ANR que rebasa las zonas de
excavacion, mientras que en el glaucoma se produce
mas adelgazamiento del ANR que palidez.

Excavacién en las neuropatias dpticas
congénitas

Coloboma papilar

Se caracteriza por la presencia de una excavacion
del nervio éptico descentrada y mas profunda infe-
riormente, como consecuencia del cierre incompleto
de la fisura embrionaria, que cursa con un defecto
superior en campo visual no progresivo y posible
ambliopia desde edades iniciales!?.

La mayoria de los casos son esporadicos, aunque pue-
de haber una herencia autosémica dominante. Se ha
demostrado asociacién con mutaciones genéticas de
PAX2 como parte del sindrome coloboma-renal's14.

Puede tener mltiples y severas implicaciones sistémi-
cas. La asociacion de coloboma de nervio 6ptico con
disgenesia de la arteria cardtida interna y encefalocele
transesfenoidal con hipopitituarismo ha hecho plantear
a Blustajn, et al. la posibilidad de una alteracion del
desarrollo de la cresta neural'®. Aparece uni o bilate-
ralmente con la misma frecuencia. La papila muestra
una excavacion discreta, focal, brillante, blanca y des-
centrada inferiormente de forma que el ANR inferior es
delgado o esté ausente y el tejido normal de la papila
esta limitado a nivel superior (Figura 3).

La repercusion en la agudeza visual es variable, sien-
do la anisometropia frecuente, y hay una alteracién
del campo visual a nivel del hemicampo superior.
La excavacién progresiva y adelgazamiento del
ANR han sido descritas sin relacién alguna con un
aumento de la P10, aunque ello no suele conllevar a
una progresién del campo visual. Puede complicarse
con desprendimiento seroso de la méacula, neovascu-
larizacién coroidea peripapilar y quistes de la vaina
del nervio éptico debido a su comunicacion con el
espacio subaracnoideo.

Las asociaciones sistémicas mas importantes (Tabla
2) comprenden el sindrome CHARGE (coloboma,
defectos cardiacos, atresia de coanas, retraso del
crecimiento y del desarrollo, anomalias genitales
y anomalias oculares), anomalias cromosémicas
(trisomia del 13 o sindrome de Patau, trisomia
del 18 o sindrome de Edwards, trisomia del 22 o
sindrome del maullido de gato), sindrome de Walter-
Warburg, malformacion de Dandy-Walker, sindrome
coloboma-renal, sindrome de Aicardi y otras multiples
asociaciones revisadas por Brodsky!®. La asociacion
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con encefalocele basal es rara a diferencia de lo que
ocurre en el caso del sindrome de morning-glory.

Sindrome de morning-glory

Displasia congénita del nervio éptico en la que
la excavacién conica del polo posterior incluye
la papila 6ptica y en cuya base existe un ntcleo
central de tejido glial blanquecino, que corresponde
a restos de hialoides persistente!’. Es una pato-
logia habitualmente esporadica cuya patogénesis
es desconocida, habiéndose postulado varias
hipétesis!®. La primera de ellas propone que esta
patologia seria secundaria a un cierre incompleto de
la fisura coroidea y que por tanto seria una posible
variante del coloboma de nervio éptico. Alterna-
tivamente se ha planteado una posible anomalia
mesenquimal primaria como posible explicacién,
hipétesis basada en el hallazgo del ciimulo glial, las
anormalidades vasculares y esclerales, y de tejido
adiposo y muscular liso alrededor de la cabeza del
nervio 6ptico. Finalmente otra explicacién plausible
plantearia la posibilidad de una disgenesia del tallo
del nervio 6ptico que impediria su cierre durante
la embriogénesis conllevando a una excavacion
persistente de la papila.

Oftalmoscépicamente se caracteriza por:

— Papila excavada (de hecho la forma de embudo
puede afectar a buena parte del polo posterior
incluyendo macula).

— Presencia de un material central glial que puede
estar tanto sobreelevado como deprimido.

— Aumento del nimero de vasos que emergen de
los bordes de la papila y que siguen un trayecto
mas directo de lo habitual hacia la periferial®
(Figura 4).

En la angiografia fluoresceinica se pueden observar
comunicaciones arteriovenosas cerca del disco
optico'®. Otro fendmeno remarcable puede ser la
presencia de movimientos contractiles de la papila
por la presencia de tejido muscular liso a nivel del
nervio éptico. La AV habitualmente esta muy afec-
tada, desde cuenta dedos hasta 0,1 habitualmente,
incluso pudiendo no haber percepciéon luminosa.
Las posibles complicaciones de esta condicién son
la neovascularizacién subretiniana (tanto a nivel del
area peripapilar como subfoveal) y el desprendimien-
to de retina regmatégeno. En infrecuentes ocasiones
es un trastorno que se asocia a otras alteraciones
sistémicas, entre ellas la displasia septo-6ptica o
sindrome de Morsier. La displasia septo-6ptica es
una entidad neurolégica consistente en ausencia
del septum pellucidum, agenesia de cuerpo ca-

lloso, atrofia cerebelosa, porencefalia, dilatacién
ventricular, lipomas o quistes cerebrales junto con
neurohipofisis ectopica, hipopléasica o aplésica,
debiendo confirmarse todo ello mediante pruebas
de neuroimagen.

Estafiloma peripapilar

Excavacion profunda de la esclera que rodea el disco
Optico. Es una entidad poco frecuente, esporadica,

Sindrome CHARGE
- Coloboma
- Cardiopatia congénita
- Atresia de coanas
- Retraso del crecimiento y del desarrollo
- Anomalias genitourinarias
- Anomalias 6ticas/sordera

- Otras posibles anormalidades: fistula traqueo-
esofagica, atresia esofagica, paladar hendido,
sindrome de De George...

Anomalias cromosomicas
- Sindrome de Patau (trisomia del cromosoma 13)

- Sindrome de Edwards (trisomia del cromosoma
18)

- Trisomia del cromosoma 22
Sindrome Walker-Warburg
Malformacion de Dando-Walker
Sindrome de Goldenhar
Sindrome coloboma-renal
Hipoplasia dérmica focal de Goltz
Sindrome del nevus sebaceo lineal
Sindrome de Arcaidi

Tabla 2.

Asociaciones descritas
a coloboma del nervio
éptico

Figura 4.

Papila de paciente afecto

de sindrome de
morning-glory en la que

se observa ocupacion

de la excavacion por un tejido
glial dando una imagen

que se asemeja a la flor
llamada morning-glory
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Figura 5.

Imagen de foseta papilar

a nivel temporal, obsérvese
la coloracion grisacea de ésta

Figura 6.

Excavacion papilar
bilateral en paciente afecto
de AOD, obsérvese

la tipica excavacioén
triangular de predominio
temporal y un creciente
grisaceo peripapilar

usualmente unilateral y no hereditaria, asociada a
miopia elevada. La etiologia es desconocida y se
especula con una posible alteracion del desarrollo
de la esclera aproximadamente alrededor de las 20
semanas de gestacion. La papila puede tener aspecto
normal o manifestar palidez a nivel temporal pero al
estar situada en la zona excavada de la esclera puede
dar una imagen confusa de atrofia y excavacion. La
AV acostumbra a estar marcadamente reducida, y
en estos pacientes se aprecia un defecto centrocecal
del campo visual®.

Foseta dptica

Es relativamente poco frecuente (1/11.000)!°, ha-
bitualmente de origen esporadico, aunque también
se ha descrito en ocasiones herencia autosémica do-
minante La mitad de los pacientes presentan alguna
alteracion del campo visual (casi siempre defectos
paracentrales o arciformes) sin que el tamafo y la
localizacion de la foseta se correlacione con la seve-
ridad del defecto. Oftalmoscdpicamente se presenta
como una depresién de la superficie papilar normal-
mente gris o blanquecina, de localizacion temporal
en la mitad de los casos, en una tercera parte de de
localizacion central y muy rara de localizacién nasal.
El tamafo de la excavacién oscila entre 0,1-0,7, con
una media de 0,3 didmetros papilares (Figura 5).

Entre el 25 al 75% de los casos puede complicarse
con desprendimiento seroso de la retina por comuni-
cacion directa del vitreo con el espacio subretiniano
a través de la foseta Optica.

Hay que remarcar que en la evolucién de algunas neu-
ropatias glaucomatosas pueden producirse cambios
que simulen una foseta papilar (foseta-like), aunque
las fosetas congénitas de la papila pueden ser facil-
mente diferenciadas de los cambios glaucomatosos
ya que son defectos localizados y presentan un color
grisaceo. La presencia de atrofia peripapilar, discos
grandes e hiperfluorescencia en fases tardias ayudan
a su identificacion?°.

Hipoplasia del nervio éptico (HNO)

Nervio 6ptico con menor niimero de fibras al nacer
presentandose oftalmoscépicamente como un disco
optico pequeno. Puede acompanarse de leucomalacia
periventricular (LPV), y es en ese contexto en el que
se produce perdida de CFNR, cuando el disco éptico
se excava. De hecho las alteraciones de la sustancia
blanca por LPV se asocia a anomalias de la papila
por degeneracion axonal retrégrada: cuando la LPV
es de instauracion precoz se produce hipoplasia del
disco, mientras que si se instaura tardiamente (sema-
nas 29 a 34) provoca excavacion y adelgazamiento
del ANR?,

Hereditarias

— Atrofia 6ptica dominante (AOD): es la neuropatia
oOptica hereditaria mas frecuente. Los estudios
genéticos han localizado el gen responsable
(OPA1) en una regién del cromosoma 3, existien-
do varias mutaciones de éste. Sin embargo, el
estudio génico de un amplio pedigri en Alemania
localizé la alteracion en una region del cromo-
soma 18(18q12,2-12,3), sugiriendo la posible
implicacién de otros genes. Es una neuropatia
Optica de herencia autosémica dominante con
penetrancia y expresion variables, de inicio insi-
dioso en las dos primeras décadas de la vida, que
cursa con un leve-moderado escotoma central o
centro-cecal simétrico. Esta asociada con discro-
matopsia, palidez y excavacion en forma de cufia
o triangular a nivel temporal de la papila?? (Figura
6). Otros hallazgos descritos incluyen atrofia
peripapilar con un creciente grisaceo, ausencia
de reflejo foveal, leves cambios pigmentarios
maculares y atenuacion arteriolar. EI diagnéstico
diferencial con glaucoma normotensivo se realiza
por la presencia de alteracién de la visién central,
afectacion del haz de fibras papilomacular, inicio
en la infancia y discromatopsia.
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- Neuropatia dptica hereditaria de Leber: en-
fermedad de herencia materna (transmisién
materna, ya que la alteracion es a nivel del DNA
mitocondrial), que afecta a hombres jévenes de
10-30 afios. Esta caracterizada por pérdida de
vision central indolora, habitualmente bilateral y
secuencial. Se presenta con elevacion del disco,
microangiopatia telangectéasica tanto a nivel de la
superficie de la papila como a retina adyacente,
tortuosidad vascular y tumefacciéon de la capa
de fibras nerviosas peripapilar (Figura 7).

La microangiopatia telangectasica también pue-
de apreciarse en los miembros asintomaticos
portadores de la mutacion. Posteriormente los
vasos telangectéasicos regresan y se produce una
atrofia Optica severa. Smith, et al.?® definieron una
triada de signos considerados clasicamente como
patognomonicos: microangiopatia telangectasica
circumpapilar, pseudoedema del disco éptico por
tumefaccién de la capa de fibras nerviosas adya-
cente a la papila, y ausencia de fuga de contraste
del disco durante la angiografia fluoresceinica,
hecho que nos permite distinguir entre el pseu-
doedema y el verdadero edema de la papila.

Se ha descrito la presencia de excavacion en
varias series de pacientes por la pérdida de los
axones desmielinizados (puesto que contienen
mas mitocondrias que los mielinizados), lo que
contribuiria a una mayor vulnerabilidad de la capa
de fibras nerviosas de la retina®*2?> (Figura 8).

Neuropatia éptica isquemica anterior
(NOIA)

Se distinguen dos formas etiopatogénicas de esta
enfermedad: la NOIA arteritica o NOIA-A (en el con-
texto de arteritis de células gigantes o enfermedad
de Horton) y la no-arteritica o NOIA-NA (debida a
oclusion de las arterias ciliares posteriores con el
consecuente infarto de la cabeza del nervio dptico).

Varios estudios han demostrado el desarrollo de una
excavacion patologica en el contexto de una atrofia
optica debida a NOIAA, mientras que en el caso
de NOIA-NA el uso reciente de la tomografia de
coherencia 6ptica ha permitido describir su posible
aparicion en la evolucion de la enfermedad, aunque
siempre con mucha menor severidad que en la forma
arteritica?28 (Figuras 9 y 10).

La prevalencia de esta excavacion en el contexto de
NOIA ha sido muy discutida. Trabajos como el de
Quigley y Anderson?® concluyen que esta evolucion
se presenta sélo en casos predispuestos. En su
serie hallaron que tres de los cinco casos de NOIA

que evolucionaron a papila atréfica con excavacion
patolégica, presentaban excavaciones grandes en
el ojo contralateral y que los otros dos casos, en
alglin momento de su evolucion, habian presentado
P10 crénicamente elevada. Otros grupos como el de
Danesh-Meyer, et al. cifran la prevalencia de excava-
cion pseudo-glaucomatosa en un 92% de los casos de
NOIA-A'y en cambio s6lo en un 2% de los secundarios
a NOIA-NA a lo largo de su evolucion®. Es mas,
concluyen que en la etapa final de la enfermedad,
la evolucion del aspecto de la papila en una NOIA-A
es hacia la excavacion, y en la NOIA-NA es la atrofia
papilar segmentaria o difusa sin excavacion. Esa au-
sencia de excavacion se habia explicado clasicamente
porque se habia considerado que en la NOIA-A el
nervio éptico y la capa de fibras nerviosas retinianas
(CFNR) resultaban mucho mas afectadas que en la
NOIA-NA, ya que la zona isquémica era mayor al
afectarse y ocluirse las arterias ciliares posteriores.
Pese a ello, distintos estudios morfoldgicos de nervio
Opticoy CFNR con las técnicas diagndsticas actuales
no han confirmado esta suposicién.

Saito, et al. en su estudio comparativo de topografia
del disco dptico de pacientes afectos de NOIA-NA y
de glaucoma primario de angulo abierto demostraron
que los discos afectos de NOIA-NA presentan una
menor y mas superficial excavacion que los discos

Figura 7.

Paciente afecto

de neuropatia dptica
hereditaria de Leber que
presenta el aspecto
caracteristico de la papila
en fase aguda, con
pseudoedema y
microangiopatia
telangectasica

Figura 8.

Excavacion papilar en
paciente afecto

de enfermedad de Leber
en su fase atréfica
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Figura 9.

Fase aguda

de una NOIA-A, edema
papilar de predominio
superior con hiperemia
y hemorragia papilar

Figura 10.

Evolucién de un caso

de NOIA-A que presenta
excavacion del disco

y atrofia peripapilar
(reproducida de Hayreh)*

de los pacientes glaucomatosos, siendo el area de la
excavacion y la ratio area disco-excavacion aproxi-
madamente la mitad. También demostraron en su
analisis de CFNR peripapilares que en la NOIA-NA
existia una marcada alteracion sobre todo en el cua-
drante superior3.

En estudios con OCT de la CFNR de discos 6pticos
afectos de NOIA-NA se demostr6 una pérdida de
dicha capa a nivel de todos los cuadrantes pero con

mayor afectacion superior (51,5%), y més de un
tercio a nivel temporal®?33. Sin embargo ésta pérdida
no seria lo suficientemente significativa para que
clinicamente se comportase con un aumento de la
excavacion del nervio en vez de una palidez del ANR.
Otra posibilidad es la que apunta Danesh-Meyer, et
al., es que al producirse la NOIA-NA sobre un disco
pequefo con una excavacion pequefia hace posible
que a veces se pueda subestimar el tamafo verdadero
de la excavacion al ser un disco més dificil de explorar
oftalmoscopicamente®°.

Por lo que refiere a la NOIA-A Sebag, et al. insintan
una posible relacién entre la severidad de ésta y el
ulterior desarrollo de excavacion34. El desarrollo de
excavacién durante alglin momento de su evolucién
en una proporcién tan elevada de pacientes afectos
de NOIA-A ha planteado la posibilidad de que algunas
formas de glaucoma y la NOIA-A presentaran alglin
mecanismo fisiopatolégico comin, aunque también
se ha discutido si todo ello no es secundario a que
el disco Optico tiene pocas formas de respuesta ante
las agresiones. Los factores clave de la aparicién
de esta excavacion son la destruccion del tejido
neural por isquemia y el abombamiento posterior
de la ldamina cribosa debido a la pérdida de tejido
de soporte. La caracteristica que mejor distingue la
excavacién secundaria a NOIA-A de la glaucomatosa
es la localizacién de la palidez: en la atrofia 6ptica
glaucomatosa ésta suele estar restringida a nivel del
area excavada mientras que en la secundaria a NOIA-
A se extenderia mas alla del area excavada afectando
el anillo neuroretiniano de las zonas no-excavadas.
Ademas los casos secundarios a NOIA presentan
defectos altitudinales marcados y una historia de
pérdida visual aguda.

Finalmente cabe destacar la neuropatia éptica isqué-
mica por shock, infrecuente pero devastadora, que
se puede presentar tras situaciones de descenso de
la perfusion del nervio éptico. Se puede presentar
tanto como una forma de neuropatia dptica isquémica
posterior como anterior. La incidencia es mayor en
pacientes diabéticos, hipertensos, con insuficiencia
renal, anemia de células falciformes, Ulcera gastro-
intestinal, glaucoma de angulo estrecho, arterioscle-
rosis, enfermedad cardiaca, enfermedad venoclusiva,
policitemia vera y enfermedades del coldgeno. Los
factores precipitantes incluyen la hipotension prolon-
gada, la anemia, el trauma quirlrgico, la hemorragia,
el shock, la presion directa del globo ocular, el tiempo
quirargico prolongado y la posiciones en pronacion y
Trendelenburg (por disminucién del retorno venoso).
La excavacion resultante es similar en cuanto a ca-
racteristicas a la debida a NOIA-A3® en caso de una
afectacion anterior del nervio.
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Neuropatia dptica compresiva

Varios estudios han demostrado el desarrollo de una
excavacién patoldgica en el contexto de lesiones
compresivas de las vias Opticas anteriores, siendo
Kupersmith y Krohn los primeros en presentar la
primera serie significativa®® (Figura 11).

El aneurisma o dilatacién fusiforme (dolicoectasia) de
la arteria cardtida interna intracraneal puede provocar
la atrofia excavada de nervio éptico y pérdida de CV
similar a un GNT3” por compresion. Bianchi-Marzoli,
et al. observaron que la ratio excavacion-disco de
los pacientes con lesiones compresivas de las vias
visuales anteriores era mayor que la del ojo no-afecto
y que la del grupo control, y no encontraron ningtin
hallazgo caracteristico de estas excavaciones, pudien-
do ser tanto focales como difusas®. Por ello, en el
estudio de los pacientes con excavacion patologica
de la papila se incluye frecuentemente la realizacion
de pruebas de imagen para descartar asi la presencia
de lesiones compresivas, aunque como hemos sefa-
lado al inicio, la realizacion rutinaria de pruebas de
imagen tendria un coste econémico muy elevado y
un rendimiento discutible.

Greenfield, et al.® realizaron un estudio retrospec-
tivo comparando los hallazgos de la RNM craneal
en un grupo de pacientes diagnosticado de GNT y
otro grupo con excavacion Optica asociada a masas
intracraneales. Ninguno de los pacientes del grupo de
GNT presentd imagen alguna compatible con masa
compresiva de vias épticas anteriores, y sélo en 2
de 29 pacientes (6,9%) se hallaron casualmente
lesiones clinicamente silentes y distantes de las vias
visuales. Otros estudios como el de Stewart y Reid

encontraron sélo en un 3,8% (2 de 53 pacientes)
lesiones intracraneales compresivas en el estudio
de pacientes referidos como GNT3?; y Shiose, et al.
encontraron que de 141 pacientes con papilas sospe-
chas de glaucoma por cribaje del nervio éptico, sélo
8 presentaron lesiones intracraneales®°. Por tanto el
rendimiento de la neuroimagen de entrada es bajo
y por ello es necesario seleccionar de manera mas
apropiada los pacientes indicados para realizacion
de dicho estudio complementario.

Greenfield, et al. definieron diferencias estadistica-
mente significativas entre los dos grupos de pacientes
estudiados para asi poder definir mejor la indicacion
de neuroimagen ante excavaciones papilares pato-
l6gicas con PIO normal®. Encontraron diferencias
en cuanto a la edad y la historia familiar. Una edad
menor de 50 afos fue 93% especifica de excavacion
no-glaucomatosa, hecho que concuerda con los estu-
dios epidemiolégicos que sefalan la edad avanzada
como factor de riesgo del glaucoma. En cuanto a la
historia familiar, aunque esta Ultima no fue estadis-
ticamente significativa pero si muy especifica, ya
que solo se hall6 en uno de los casos de excavacion
no-glaucomatosa. Los pacientes afectos de lesiones
compresivas intracraneales tenfan peor AV, ya que
en el glaucoma se afectan sobre todo las fibras
arqueadas preservandose hasta los estadios finales
el haz papilomacular, mostrando una AV menor de
0,5 una especificidad del 77% de que la excavacion
sea no-glaucomatosa. En cuanto al aspecto de la
papila, se observé que en los afectos de glaucoma
el ANR tenia menor palidez, mayor ratio excavacion-
disco, mayor verticalizacion de la excavacion y mas
frecuentemente atrofia perpipapilar y hemorragias

Figura 11.

Excavacion del disco
optico en paciente afecto
de adenoma hipofisario

Annals d’Oftalmologia 2009;17(2):75-87



G. Alvarez Paris, BF. Sénchez Dalmau

Figura 12.

Neuropatia éptica traumatica
en fase crénica que muestra
excavacion de la papila

del ojo izquierdo del paciente,
mientras que en ojo

derecho se observa
excavacion fisiolégica

Figura 13.

Excavacién de ambos discos
dpticos en paciente que sufrié
una intoxicacién aguda

por metanol. Reproducida

de Sharma, M, et al.*®

papilares, siendo estas Ultimas 100% especificas
de glaucoma aunque poco sensibles (sélo 14%). Por
tanto ante la presencia de hemorragia papilar en un
disco no edematoso no estaria indicada la realizacién
de neuroimagen. Finalmente hallaron que la presencia
de palidez excesiva en relacién a la excavacion era
sugestiva y especifica de excavacion no-glaucomatosa
(90,4%) aunque poco sensible (45,5%).

Otras neuropatias

Neuropatia éptica traumatica

Ocurre en un 3% de los traumatismos craneales. Los
pacientes presentan una agudeza visual muy baja y
defecto pupilar aferente. Se suele producir por una
lesion de la porcion intracanalicular del nervio éptico.
La lesion directa, o indirecta con disrupcion de los
vasos piales induciendo isquemia del nervio éptico,
produce pérdida axonal y excavaciéon® (Figura 12).

Intoxicacién por metanol

Se caracteriza por un periodo latente de 24 horas previo
al inicio de la toxicidad ocular y sistémica. Se produce
acidosis metabdlica, disminucién del nivel de conciencia,
estupor, coma y muerte. Los primeros hallazgos son ede-
ma de disco y de la retina peripapilar, seguido de atrofia
y excavacion. Si la vision no se ha recuperado a los 6
dias es altamente improbable que mejore*! (Figura 13).

Radioterapia

La neuropatia éptica es una complicacion de la radio-
terapia realizada para tumores de cabeza y cuello muy
infrecuente pero severa, que produce ceguera rapida-
mente progresiva en uno o ambos ojos. La neuropatia
Optica inducida por radiacién (NOIR) se presenta tipica-
mente como una disminucién de visién subita e indolora
monocular, pudiéndose afectar, hasta en tres cuartas
partes de los casos, el segundo ojo en un corto lapso
periodo de tiempo respecto al primero. La patogénesis
del proceso no esta completamente establecida, si bien
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se cree que es por probable afectaciéon de las células
endoteliales vasculares*. El tiempo de aparicion de la
neuropatia desde la exposicién radioactiva oscila de 3
meses hasta 8 afios, con un pico de incidencia a los
1-1,5 afios. Prosiguiendo el episodio inicial, la pérdida
visual progresa en semanas, llegando en un 45% de
casos a ho percepcion luminosa. Se cree que hay una
posible relacién inversamente proporcional entre la
dosis de radiacion y el tiempo de latencia. La dosis
acumulativa minima para la aparicién de la enfermedad
es de 50 Gy, aunque con dosis menores puede aparecer
también patologia en pacientes de edad avanzada,
con el uso concurrente de quimioterapicos (sobre todo
alcaloides de la vinca, cisplatino y nitrosureas), en pa-
cientes acromegalicos, diabéticos y en aquellos casos
que presentan compresion del nervio o del quiasma
optico. La NOIR suele ser retrobulbar, por lo que durante
la fase aguda la papila puede ser normal, pero en el
transcurso de 6 a 8 semanas se produce la atrofia,
palidez y excavacion. La resonancia del nervio mostraria
una captacién de gadolinio en secuencia T1 en la fase
aguda. El tratamiento habitualmente es inefectivo, y
las opciones terapéuticas hoy en dia incluyen el uso
sistémico de corticoides, anticoagulacién y el uso de
oxigeno hiperbérico (esta Ultima modalidad se ha visto
efectiva en aquellos casos en los que el tratamiento se
instaura durante las primeras 72 horas desde el inicio
de la pérdida visual)*2.

Indicaciones de neuroimagen

Los datos que han aportado numerosos estudios
demuestran que la realizacion de una prueba de
imagen, preferiblemente RNM, rutinaria y universal
ante una neuropatia éptica excavada es poco conve-
niente, y por tanto, considerando los resultados del
estudio de Greenfield, et al.5, y las aportaciones de
Lee®, las indicaciones para la realizacion del estudio
radiolégico se encuentran resumidas en la Tabla 3.

El estudio radiolégico de eleccion en estos casos
de neuropatia compresiva es la RNM, obteniendo
grandes beneficios con iméagenes ponderadas en T2
complementadas con técnicas de supresion de tejidos
grasos, dado que en la mayoria de casos la lesién
compresiva se sitla a nivel de la regién selar segun
el estudio de Greenfield, et al..

Conclusiones

Ante una papila con una excavacién patolégica
en un paciente con PIO dentro de los limites de la

- Edad menor a 50 afios
- AV inferiora 0,5
- Palidez del disco mayor que la excavacion

- Defectos de campo visual que respetan el meridia
no vertical

- Falta de correlacion entre CV y excavacién papilar

- Presencia de un defecto pupilar aferente o pérdida
de AV no congruente con el grado de excavacion y
de alteracion del CV

- Disminucién de AV de rapida progresion

- Presencia de un CV de caracteristicas glaucoma
tosas en un paciente con un disco dptico hipoplasi
co 0 andmalo que no permita un buen analisis
clinico de su excavacién

normalidad debemos hacer un correcto diagnostico
diferencial. Primero tenemos que ser capaces de
discernir entre excavacion glaucomatosa o pseudo-
glaucomatosa, hecho que conseguimos sobre todo a
través de la historia clinica y una correcta explora-
cién oftalmolégica. Los signos més relevantes que
debemos tomar en consideracién son: la pérdida de
ANR en caso de glaucoma versus la palidez mayor
gue la excavacion en los casos de neuropatia pseu-
doglaucomatosa. Es importante a partir de ahi tomar
en consideracion las diferentes entidades que cursan
con excavacién del disco 6ptico anémala y considerar
los diferentes criterios a partir de los cuales solicitar
exploraciones complementarias para obtener un
mejor rendimiento de ellas.
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