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Resumen

Las anomalias del desarrollo del segmento posterior del ojo constituyen una causa poco frecuente de baja vision en la infancia. El oftalmélogo juega un
papel clave en la deteccién de las patologias sistémicas que frecuentemente asocian.

Palabras clave: Coloboma. Persistencia vasculatura fetal. Morning glory.

Resum

Les anomalies del desenvolupament del segment posterior de I'ull constitueixen una causa poc freqiient de baixa visio a la infancia. Loftalmoleg juga
un paper clau en la deteccio de les patologies sistémiques que sovint associen.

Paraules clau: Coloboma. Persistencia vasculatura fetal. Morning glory.

Abstract

Developmental anomalies of the posterior segment of the eye are a rare cause of visual impairment in childhood. The ophthalmologist plays a key role
in detecting the frequently associated systemic disorders.
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Persistencia de la vasculatura fetal

El sindrome de persistencia de la vasculatura fetal, antiguamente conocido como vitreo primario hiperplasico persistente, es una in-
frecuente anomalia del desarrollo ocular consistente en un fallo en la regresion de la vasculatura hialoidea.

Figura 1. Persistencia de la tunica vasculosa lentis, forma anterior Figura 3. La presencia de elongacion de procesos ciliares per-
de persistencia de la vasculatura fetal. Se observa la elongacién mite orientar una leucocoria como secundaria a persistencia de

de los procesos ciliares. la vasculatura fetal.

Figura 2./magen intraquirdrgica de anomalia de Peters asociada a
persistencia de la vasculatura fetal. Se observa el leucoma corneal,
la cataratay laelongacién de los procesos ciliares. Constituye una
muy infrecuente asociacion'.
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Figuras 4y 5. Lasformas posteriores de persistencia de la vasculatura fetal constituyen aproximadamente un 12% del total. Las formas
mixtas son las mas frecuentes?.
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Figuras 6 y 7. Persistencia @ X . encia de displasia de polo

posterior en ¢
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Figura 8. Persistencia de canal de Cloquet, forma menor de Figura 9. La asociacion coloboma-persistencia de la vasculatura

persistencia de la vasculatura fetal posterior. fetal puede ada o formando parte del sindrome MPPC (mi-
crocornea, megalolenticono posterior, persistencia de vasculatura
fetal y coloboma coriorretiniano)-.

Coloboma coriorretiniano

Los colobomas coriorretinianos aparecen por el cierre andmalo de la fisura embrionaria y pueden ser aislados (de causa genética
0 no) o constituir una manifestacion adicional de diversos sindromes, como el sindrome CHARGE (acrénimo inglés de coloboma,
alteraciones cardiacas, atresia de coanas, anomalias genitourinarias y auditivas), el sindrome de Kabuki, el sindrome MIDAS (acréonimo
inglés de microftalmia, aplasia dérmica y esclerocérnea)...*.

Figura 10. Imagen de campo ultraamplio de coloboma coriorretiniano extenso con afectacion papilar.
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Figura 11. Coloboma coriorretiniano extenso sin afectacion papilar ni macular.
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Figura 12. Nino
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Figura 13. Pequeno coloboma inferior a papila.
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Figura 14. Coloboma coro
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Figura 15.Im de campo ultraamplio de una nifa con colc

Figura 16. Pequeno colobom loboma frustre”) en una nifa con sindrome CHARG
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Figuras 17 a 19. £l desprendimiento de retina regmatégeno es una complicacion habitual del coloboma. Frecuentemente el agujero
primario se encuentra a distancia del mismo.

Figura 20. Imagen de campo ultraamplio de coloboma asociado a persistencia de la vasculatura fetal.
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Malformaciones papilares

Las malformaciones de la papila constituyen un hallazgo infrecuente, pero es importante conocerlas, dada su asociacion con patologia
sistémica.

Figura 21. Aplasia de papila. Imagen con retindgrafo de campo amplio de contacto. Se observa el vestigio papilar y la ausencia de
vasos retinianos.
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Figura 22. Hipoplasia papilar. Se aprecia el signo del doble anillo. Es importante en estos casos descartar anomalfas de la linea media

ral y defectos de yonas hipofisarias (c ia septooptica).
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Figura 23. Inversion papilar. Puede cursar con defectos campimétricos.
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Figura 25. Retinografia de foseta papilar sin desprendimiento de retina asociado.
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Figura 26. Foseta papilar con desprendimiento exudativo de polo poste
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Figuras 27 a 29. Foseta colobomatosa con desprendimiento de retina asociado. Se observa la desaparicion progresiva del levantamiento
macular tras la fotocoagulacion peripapilar. En los Ultimos afos, se han propuesto multiples técnicas para tratar el desprendimiento
de retina asociado a foseta®.
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Figuras 30 a 32. Anomalia de morning glory. Se observa la disposicion radial de los vasos y la existencia de tejido fibroglial prepapilar.
Es importante descartar la existencia de encefalocele basal en estos casos.

IVl Annals d’Oftalmologia 2022;30(4):157-181



Capitulo 1. Malformaciones del segmento posterior

Figura 33. Anomalia de morning glory con desprendimiento de retina exudativo asociado.
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Figura 34. Drusas de papila. Generalmente constituyen un hallazgo casual y pueden ponerse de manifiesto mediante ecografia o
autofluorescencia.
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Figura 35. Membrana neovascular subretiniana fibrosada secundaria a drusas de papila. La neovascularizacion peripapilar es un ha-
llazgo relativamente frecuente en las drusas papilares®.
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Figura 36. Presencia de fibras de mielina. Pueden asociarse a miopia alta y ambliopia dificilmente recuperable.

m Annals d’Oftalmologia 2022;30(4):157-181



Capitulo 1. Malformaciones del segmento posterior

Maculopatia en torpedo

La maculopatia en torpedo es un infrecuente hallazgo sobre el que aun se discute si clasificar como un defecto del desarrollo embrio-
nario o un tumor hipopigmentado. Generalmente es asintomatico y no progresivo.

Figuras 37 y 38. Maculopatia en torpedo.
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