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Microftalmos posterior con pliegue
papilomacular: informe de un caso

Viviana Waisman, PaBLo LARREA

RESUMEN

OBJETIVO: Describir un caso de microftalmos posterior con pliegue papilomacular, cuadro poco frecuente que puede encontrarse en
pacientes con alta hipermetropfa.

METoDOS: Presentamos el caso de un paciente varén de 7 afios, incluyendo: historia clinica, examen oftalmoldgico, ecometria, quera-
tometria, ecografia, fondo de ojo y OCT.

RESULTADOS: La agudeza visual corregida era 20/160 AO. Refraccién: AO +14 (alta hipermetropia). PIO: 12 mmHg AO. El segmen-
to anterior era normal AO. Queratometria promedio: AO 50,5 D. Largo axial: OD: 16,66 mm, OI: 16,72 mm. Ecografia B, AO:
segmento anterior normal, cavidad vitrea “corta’. Fondo de ojo: pliegue retinal macular. OCT: pliegue de neuroepitelio retinal con
pequeios quistes de retina.

CoNcLUSIONES: El microftamos posterior es una entidad que debe sospecharse y reconocerse en pacientes con alta hipermetropia. Se
confirma mediante biometria ocular. Su adecuado manejo es fundamental para mejorar y mantener la visidn de estos pacientes.

PALABRAS CLAVE: miopia alta, microftalmos posterior, pliegue falciforme papilomacular.

Posterior microphthalmos with papillomacular fold: a case report

ABSTRACT

Purposk: To describe a case of posterior microphthalmos with papillomacular fold. This is a rare condition that can be found in highly
hyperopic patients.

MErHODS: This ocular syndrome is described in a 7-year-old boy. We present his medical history, ophthalmic examination, and the
following studies results: biometry and B-scan ultrasonography, keratometric readings, fundus images, and OCT examination.
REsULTS: Best corrected visual acuity was: 20/160 OU. Refraction: +14 OU (high hyperopia). IOP: 12 mmHg OU. Biomicroscopy:
Normal anterior segment OU. Mean keratometric readings: 50,2D OU. Axial length: OD: 16.66 mm; OS: 16.72 mm. B-scan ultraso-
nography: normal anterior segment with “short” vitreous cavity. Fundoscopy: papillomacular fold. OCT examination: neuroepithelial
retinal fold, with a few small retinal cysts.

CoNcLUSIONS: Posterior micorphthalmos is a rare ocular condition that should be considered in highly hyperopic patients and confir-
med by ocular biometry. The correct diagnosis is crucial for the establishment of the appropriate management to improve or maintain
visual acuity in these patients.

Key worps: High hyperopia, posterior microphthalmos, papillomacular retinal fold.
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icroftalmos es el término utili-
zado para definir a un ojo que
es “congénitamente mds peque-
fio que lo normal”, tomando
como limite de medida dos desviaciones estin-
dar debajo de lo esperado para la edad! o un
didmetro dntero-posterior menor de 20 mm en
adultos??. Esta malformacién con compromiso
tisular variable puede ser producida por nume-
rosas causas. Se reconoecen tres tipos bdsicos de
microoftalmia®.
1. Pura (o nanoftalmos): habitualmente
bilateral, con globo ocular pequefo que
contiene un cristalino de tamafio normal,
propenso al cierre angular y a efusiones
uveales.
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2. Simple: ojo pequeno y de estructura nor-
mal uni o bilateral, asociado con anomalias
sistémica en 50% de los casos (rubéola con-
génita, sindrome alcohdlico fetal).

3. Compleja: ojo pequeno y malformado
(coloboma, persistencia de la vasculatura
fetal, anomalia de Peters) con impedimento
visual variable en su severidad (de leve a no
visién de luz).

En 1983 se publicé una serie de 5 casos con
una forma especial de microftalmos en ojos de
aspecto normal por conservarse el didmetro cor-
neal y el tamafio de todo el segmento anterior
dentro de los rangos poblacionales promedio,
pero con una cavidad vitrea anormalmente pe-
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quena, con alta hipermetropia y con un pliegue visible en
el drea macular. Fue denominado “microftalmos posterior
con pliegue papilomacular y alta hipermetropia” °, dando
entidad propia a este cuadro descrito antes en 1975 como
un caso de “microftalmos bilateral sin microcérnea con
pliegue papilomacular inusual” ¢. La mayor serie de casos
recopilada hasta el momento se publicé en el 20027, El
trabajo presentaba 18 casos, diez hermanos entre si de 5
familias distintas y 8 casos esporddicos’. La busqueda rea-
lizada en PubMed reveld otros diez casos descritos en otras
siete publicaciones®!> 5.

El objetivo de este trabajo es presentar un caso de mi-
croftalmos posterior con pliegue retinal y alta hipermetro-
pia, describiendo sus caracteristicas clinicas y exdmenes
complementarios y se analizan los casos publicados pre-

viamente.

Figura |. Retinografia del ojo derecho.

Figura 2. Retinografia del ojo izquierdo.
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Material y métodos

Informe del caso de un paciente al que se le realizé exa-
men oftalmolégico completo y los siguientes exdmenes
complementarios: retinografia, ecografia, tomografia de
coherencia 6ptica y biometria (queratometria y ecometria).
Las caracteristicas del caso aqui comunicado se comparé
con las manifestaciones y resultados de estudios comple-
mentarios en las publicaciones previas de esta enfermedad.

Informe del caso

Paciente varén de 7 anos de edad al que su maestra de
escuela le detecté una severa dificultad visual. El nifio no
tenfa antecedentes hereditarios de importancia ni historia
de consanguinidad paterna.

Al examen oftalmolégico externo ambos ojos se encon-
traban alineados con motilidad ocular conservada y aspec-
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Figura 3.
Ecometria
(modo A)
de ambos
ojos.

to normal. Su agudeza visual era bultos en ambos ojos y
mejoraba a 20/160 con esférico +14,00. El examen biomi-
croscépico mostré un segmento anterior de aspecto total-
mente normal en ambos ojos. La presidén intraocular era de
12 mmHg en ambos ojos. La queratometria promedio era
de 50,5 dioptrias en ambos ojos.

En el fondo de ambos ojos se observé papila congestiva,
vasos dilatados y tortuosos y un pliegue en el drea macular
de color amarillento (“pliegue papilomacular”).
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Figura 7. OCT de ambos ojos. Imagen mapa
macular.

Examen ultrasonogrifico

Los resultados de la ecometria (modo A) revelé: OD,
largo axial 16,66 mm, profundidad de cdmara anterior 2,7
mm, didmetro anteroposterior del cristalino 4,3 mm; OI,
largo axial 16,72 mm, profundidad cdmara anterior 2,7
mm; didmetro anteroposterior del cristalino 4,5 mm.

Mediante ecografia modo B se observé en ambos ojos
un globo ocular pequeno a expensas de la cavidad vitrea,
segmento anterior de medidas normales y engrosamiento
esclerocoroideo (o de la pared ocular en el segmento pos-
terior) difuso.

Tomografia de coherencia éptica (OCT)

En ambos ojos se observé un engrosamiento retinal di-
fuso con un espesor retinal promedio de 390 micrones en
los 6 mm centrales, mucho mds severo en el drea foveal
(OD = 463 + 23 micrones, OI = 497 + 30 micrones). En
la zona central se identificé un pliegue macular horizontal
que comprometia a la retina neurosensorial, respetando el
epitelio pigmentario. Ademds se evidencian algunos pe-
quenos quistes de retina.

Discusién

El caso presentado en este trabajo tiene todas las carac-
teristicas originalmente manifestadas para el “microftalmos
posterior con pliegue papilomacular y alta hipermetropia”
descrito por Spitznas en 1983°.
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Figura 8. OCT corte vertical (90°) del ojo

Figura 10. OCT corte vertical (90°) del ojo
izquierdo.

Figura 6. Ecografia (modo B) de la pared ocular
engrosada OD.

Figura 9. OCT corte 30° del ojo derecho.

Figura 11. OCT corte 330° del ojo izquierdo.

Nuestro paciente no presentaba antecedentes familiares
de importancia ni se pudo comprobar consanguinidad pa-
terna. Sin embargo, en casos publicados anteriormente se

sospechd herencia autosémica recesiva®’

y por ser éste un
caso aislado, la misma no puede descartarse.

En el examen externo estos pacientes no llaman la aten-
cién por el tamano de sus ojos, ya que el didmetro corneal,
tamano y aspecto del segmento anterior son normales'’.

Es probable que desarrollen una profunda ambliopia si
esta alta ametropia pasa inadvertida en la primera infan-
cia, como en este caso. El paciente aqui presentado tenia
sus ojos alineados y al no recibir controles oftalmolégicos
tempranos de rutina, recién se detectd su disminucién vi-
sual al comenzar su escolarizacién. La pobre agudeza visual
mejor corregida lograda por este paciente deberfa explicar-
se en parte por ambliopfa, pero también por la alteracién
anatomica presente en la micula de ambos ojos revelada y
confirmada por el OCT>”.

La caracteristica del microftalmos posterior es la despro-
porcidn entre el segmento anterior y el posterior. En este
caso observamos corneas de didmetro normal, muy curvas
(queratometria promedio 50,5 D en ambos ojos) que po-
dria representar un mecanismo de compensacién del lar-
go axial posterior no desarrollado. Las longitudes axiales
de cada uno de los globos oculares (OD, 16,66 mm y Ol
16,72 mm) estén muy por debajo del promedio emetr6-
pico (23,37 mm) > 7 !¢ 14 Esta disminucién estd dada a
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expensas de la cavidad vitrea, cuyo largo fue en el OD 9,66
mm y 9,52 mm en el OI para un promedio emetrépico
de 15,26 mm™ 7 " '  El estudio ultrasonografico de estos
ojos (ecografia modo B) permite mostrar con claridad esta
desproporcién y revela también un engrosamiento de la
pared posterior del globo (engrosamiento esclerocoroideo)
habitual en estos casos’.

El examen del fondo de ojo muestra el cldsico aspecto
congestivo de la retina hipermétrope, a lo que se suma la
presencia en ambos ojos de un pliegue amarillento hori-
zontal en el drea macular correspondiente al pliegue pa-
pilomacular descrito para esta entidad®'?. No se encontré
ninguna otra anomalia de las descritas en la bibliografia
tales como dreas de isquemia, cambios pigmentarios, reti-
nosquisis, agujeros y efusién uveal®”.

La tomografia de coherencia dptica demostré en ambos
ojos una retina difusamente engrosada en la que se identi-
ficé un pliegue horizontal en el 4rea macular que incluyé
solo a la retina neurosensorial sin afectar al epitelio pig-
mentario retinal. En el 4rea del pliegue se observaron ade-
mds algunos pequenos quistes en la retina. Estos hallazgos
son similares a los previamente descritos en la literatura'.

En sintesis, el microftalmos posterior con pliegue papi-
lomacular y alta hipermetropia es una entidad muy poco
frecuente, que es ficilmente pasada por alto por el aspec-
to normal del segmento anterior de estos pacientes. Para
descubrirla se la debe sospechar y confirmar con exdmenes
complementarios que deben incluir la biometria ocular.
El diagnéstico adecuado y temprano, estricto seguimien-
to y manejo apropiado, son indispensables para mejorar o
mantener la visién de estos pacientes. Se debe realizar tra-
tamiento de la ambliopia y estar atento de posibles compli-
caciones a largo plazo como las efusiones uveales descritas
en la literatura.
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