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Resumen

Objetivo: Presentacion de un paciente con glaucoma
crénico primario de angulo abierto asociado a sindro-
me de morning glory bilateral.

Caso clinico: Paciente de sexo masculino que con-
sult6 por disminucion de visién cercana. Refiri6 que
nunca tuvo buena vision con el ojo izquierdo y no te-
nia antecedentes personales ni familiares patoldgicos
de relevancia. Al examen fisico presentd una agudeza
visual en ojo derecho (OD) de 20/20 sin correccion, y
en ojo izquierdo (OI) 20/200 sin correccién, que no
mejora con correccion. Su refraccion objetiva era de:
-0,25 -0,50 165° en OD y en OI de -0,50, la presién
intraocular fue de 25 mmHg ambos ojos, el angulo
era abierto (grado IV) observandose todas las es-
tructuras, con escaso pigmento en el trabeculado. Al
fondo de ojos se observé en ambos discos dpticos es-
tructura compatible con sindrome de morning glory
y defecto en el brillo macular. La OCT mostraba reti-
nosquisis en ambos ojos con desprendimiento de la
capa plexiforme interna con mayor compromiso en
ojo izquierdo. Se decidid tratamiento con hipotenso-
res, analogo de prostaglandinas, conducta expectante
de evolucion macular y seguimiento de glaucoma con
retinografia color.

Conclusion: Descripcion de un caso de sindrome de
morning glory, displasia de baja incidencia, poco fre-
cuente en su presentacion bilateral y menos frecuente
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aun por tratarse de un paciente de sexo masculino.
Por otro lado, la asociacion con glaucoma primario
de angulo abierto limita su seguimiento por las dife-
rencias anatémicas de la papila, con los nervios 6p-
ticos incluidos en la base normativa de los métodos
complementarios utilizados para el seguimiento del
glaucoma y toma de decisiones terapéuticas.
Palabras clave: displasia papilar, sindrome de mor-
ning glory bilateral, glaucoma primario de angulo
abierto, retinosquisis macular.

Primary open-angle glaucoma in bilateral
morning glory syndrome

Abstract

Objective: Case presentation of a patient with chron-
ic primary open-angle glaucoma associated with bi-
lateral morning glory syndrome.

Clinical case: Male patient presenting with near vi-
sion loss. He referred he could never see well with his
left eye and that he had no personal or family history
of significant conditions. Physical examination re-
vealed uncorrected visual acuity of 20/20 in the right
eye (RE) and of 20/200 in the left eye (LE), not im-
proving with correction. His objective refraction was:
-0.25 -0.50 165° in the RE and -0.50 in the LE; IOP in
both eyes was 25 mmHg and he had an open angle
(grade IV) with all its structures visible and scarce
pigmentary deposits on the trabecular meshwork.
Funduscopy evidenced that the structure of both op-
tic discs was consistent with the presence of morning
glory syndrome and that macular brightness was de-
creased. OCT revealed retinoschisis in both eyes with
detachment of the inner plexiform layer with greater
involvement of the left eye. The measures taken were:
administration of hypotensive medical therapy with
a prostaglandin analogue, a watchful waiting strate-
gy to observe macular evolution and glaucoma fol-
low-up with color retinography.

Conclusion: Description of a morning glory syn-
drome case, low-incidence dysplasia, rare because of
its bilateral presentation and even less frequent be-
cause of the male gender of the patient. On the other
hand, its association with primary open-angle glau-
coma limits its follow-up due to the anatomical dif-
ferences of the optic disc, with optic nerves included
in the guidelines for additional tests used for the fol-

low-up of glaucoma and therapeutic decision-mak-
ing.

Keywords: papillary dysplasia, bilateral morning glo-
ry syndrome, primary open-angle glaucoma, macu-
lar retinoschisis.

Glaucoma primario de angulo aberto em
sindrome de morning glory bilateral

Resumo

Objetivo: Apresentacdo de um paciente com glau-
coma cronico primdrio de dngulo aberto associado a
sindrome de morning glory bilateral.

Caso clinico: Paciente de sexo masculino que con-
sultou por diminui¢ao de visao préxima. Referiu que
nunca teve boa visao com o olho esquerdo e nao tinha
antecedentes pessoais em familiares patoldgicos de
relevancia. Ao exame fisico apresentou uma acuidade
visual no olho direito (OD) de 20/20 sem corregao, e
no olho esquerdo (OI) 20/200 sem correg¢do, que nao
melhora com corregdo. Sua refragao objetiva era de:
-0,25-0,50 165° em OD e em Ol de -0,50, a pressao in-
traocular era de 25 mmHg ambos os olhos, o dngulo
era aberto (grado IV) observando-se todas as estrutu-
ras, com escasso pigmento no trabeculado. Ao fundo
de olhos se observou em ambos os discos dpticos es-
trutura compativel com sindrome de morning glory
e defeito no brilho macular. A OCT mostrava retinos-
quise em ambos os olhos com desprendimento da
camada plexiforme interna com maior compromisso
em olho esquerdo. Decidiu-se tratamento com hipo-
tensores, analogo de prostaglandinas, conduta expec-
tante de evolugao macular e seguimento de glaucoma
com retinografia color.

Conclusio: Descricio de um caso de sindrome de
morning glory, displasia de baixa incidéncia, pou-
co frequente em sua apresentacdo bilateral e menos
frequente ainda por tratar-se de um paciente de sexo
masculino. Por outro lado, a associagdo com glauco-
ma primdrio de angulo aberto limita seu seguimento
pelas diferencas anatémicas da papila, com os nervos
Opticos incluidos na base normativa dos métodos
complementarios utilizados para o seguimento do
glaucoma e toma de decisoes terapéuticas.

Palavras chave: displasia papilar, sindrome de mor-
ning glory bilateral, glaucoma primério de angulo
aberto, retinosquise macular.
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Introduccion

El sindrome de morning glory es una anoma-
lia congénita del nervio optico descripta en el
afio 1929 por el Dr. Handmann y en 1970 por el
Dr. Kindler, afio en que se concluyé que ambos
habian tratado la misma patologia'?. El nom-
bre del sindrome resulta de la similitud de la
papila con la flor ipomoea violacea o gloria de la
mafana. La prevalencia de esta enfermedad es
de 2.6/1.000.000 a nivel mundial’. La mayoria de
los pacientes se ven afectados unilateralmente®*
y preferentemente se manifiesta en mujeres en
relacién 2:1%,y es raro en afroamericanos®. Es por
esto que nos parecio interesante presentar nuestro
caso, no solo por la baja incidencia en si de esta
enfermedad, sino también porque se trata de un
paciente con presentacion bilateral de la displa-
sia y de sexo masculino, que lo hace una rareza.

No esta del todo clara la patogénesis de la
enfermedad a pesar de que varios estudios tra-
tan de comprenderla’. El sindrome de morning
glory es posiblemente un coloboma congénito de
la cabeza del nervio optico pero también puede
estar relacionado con la displasia de tejido glial
en el centro del disco 6ptico. Estudios recientes
han planteado la hipétesis sobre el origen de esta
displasia y resultan en un cierre incompleto de la
pared escleral posterior y la aplasia de la lamina
cribosa®.

Su expresion clinica es una vision deficiente
debido al desarrollo visual defectuoso. Esto puede
explicar por qué el estrabismo es una de las for-
mas de manifestacion mas frecuentes®*?.

A continuacién, y como objetivo, se pro-
pone una revision del tema y presentar un caso
cuyas caracteristicas y expresion clinica es poco
frecuente.

Caso clinico

Se presenté un hombre de 38 afos de edad
con dificultad para la visién cercana. No refirié
antecedentes patologicos generales aunque si
mencioné que nunca habia visto bien con el ojo
izquierdo (OI). Jamas fue a una consulta oftal-
moldgica, por lo que no tenemos referencia de

un diagnostico previo. Su agudeza visual en el
ojo derecho (OD) era de 20/20 sin correccién
y 20/200 sin correcciéon en el OI. Su refracciéon
objetiva era de: -0,25 -0,50 a 165° en OD y de
-0,50 en OI. La visién no mejora con correccion.
La presion intraocular (PIO) era de 25 mmHg en
ambos ojos (AO) con una paquimetria ultrasé-
nica de 533 micras y 518 micras respectivamente
(OD/OI). En AO el angulo era abierto, grado IV
(clasificacion Shaffer), con escaso pigmento y sin
goniodisgenesias ni otras anomalias del dngulo.
La papila del OD podiamos presumir que era
de tamafio aumentado a la oftalmoscopia, luego
confirmamos con OCT, con bordes netos, anillo
completo, algo mas palida, los vasos dilatados,
dificil diferenciar arterias de venas y resto glial
en el centro. La excavacion era dificil de diferen-
ciar por las condiciones anatomicas y resto de
tejido glial en el centro. Presentaba ademads una
gran atrofia coriorretinal en los 360° de nervio
optico displasico y una disminucion leve del bri-
llo macular. En el ojo contralateral, las caracteris-
ticas de la papila eran similares, un tamafo algo
mas pequeio pero con similitud en la caracteris-
tica de los vasos y resto de tejido glial en el centro
pero con mayor defecto del epitelio pigmentario
de la retina (EPR) a nivel macular. El paciente se
encontraba en ortotropia en posicion primaria de
la mirada (PPM) sin limitacion en los movimien-
tos oculares externos.

La autofluorescencia mostré en el OI una
hipoautofluorescencia macular compatible con
deterioro del EPR y alrededor de la misma, una
imagen hiperautofluorescente compatible con
resto de lipofucsina, signo de epitelio préximo a
deteriorarse. En la retinofluoresceinografia (RFG)
en el OD presento hiperfluorescencia por atrofia
peripapilar que comenz6 en tiempos tempranos
y persistié en tiempos tardios; mantuvo la hipo-
fluorescencia macular fisiologica durante el resto
del estudio compatible con barrera hematorretinal
funcionante. En el OI presentd hiperfluorescencia
peripapilar con retencion de contraste por atrofia
peripapilar y una hiperfluorescencia macular que
comenzd en tiempos tempranos y se mantuvo en
tiempos tardios, compatible con defecto del EPR.
En la tomografia de coherencia dptica (OCT) el
corte macular mostré en OD una alteraciéon de
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aspecto quistico en el perfil anterior hiporreflec-
tante de la region foveal con leve retinosquisis (fig.
1). Al corte papilar midi6 una papila de 3,75 mm
con defecto de capa de fibras peripapilar superior e
inferior fuera del limite de la normalidad (fig. 2). El
corte macular del OI mostré una imagen hiperre-
flectante en perfil anterior, membrana epirretinal
(MER) leve, sin signos de agujero macular y reti-
nosquisis en todo el espesor con desprendimiento
de la capa plexiforme externa. Las imagenes mos-
traban gran defecto de la capa de conos y bastones
(tig. 3). Al corte papilar del OIla papila midi6 2,30
mm de didmetro y mostré un defecto de capa de
fibras peripapilar en cuadrante superior (fig. 4).

En la perimetria, bajo indices de confiabili-
dad aceptables, el paciente present6 en el OD un
aumento de la mancha ciega en su campo visual
y escotomas absolutos en campo superior peri-
férico (fig. 5). En el OI se observé un aumento
de la mancha ciega y gran defecto en hemicampo
inferior (fig. 6).

Sellego al diagndstico de glaucoma primario de
angulo abierto asociado a sindrome de morning
glory con compromiso macular bilateral. Dado
que el disco optico, la capa de fibras de retina
y el campo visual estin comprometidos por el
morning glory, no fue posible estadificar el dano
glaucomatoso. Se tomd la conducta de comenzar
con hipotensores por los niveles de PIO y condi-
ciones anatomicas de la papila predisponentes a
mayor daflo. Como primera linea de tratamiento
se escogio tratar con analogo de prostaglandinas,
latanoprost, una gota a la noche en ambos ojos.
Seguimiento de glaucoma con retinografia color
y CVC, y se decidi6 conducta expectante ante el
compromiso macular.

Discusion

El sindrome de morning glory es una displasia
poco frecuente como mencionamos anterior-
mente’”. Nuestro caso se traté de una expresion
bilateral del sindrome, paciente de sexo mascu-
lino —menos frecuente ain— y la asociacién con
glaucoma. Las expresiones bilaterales suelen ser
hereditarias a pesar que nuestro paciente las nego
o las desconocia. No present6 sintomas neurolo-

gicos y estuvo dentro del porcentaje con compro-
miso macular, la cual puede que sea una de las
pocas manifestaciones en este sindrome que hagan
requerir de una intervencion o tratamiento.

Se podria decir que es una sola patologia en
si, o producto de multiples expresiones simulta-
neas’. Es por esto que muchos la describen como
una variante de coloboma fetal. El ojo deriva del
neuroectodermo, del prosencéfalo. A partir de la
cuarta semana de la edad gestacional se desarrolla
la vesicula optica’. La interrupcion del desarrollo
es mas probable que ocurra entre la cuarta a quinta
semana'’. Toda esta induccién de diferenciacion
gestacional esta medida por el gen PAX 6' Tanto
en este sindrome como en el coloboma u otras
displasias del nervio éptico comparten su falta de
expresion*®. Dentro de las teorias sobre la posible
etiologia de esta enfermedad se describen tres: una
es la fusién anormal de la esclera posterior con
herniacién del disco y retina peripapilar® 4 la
otra es el defecto escleral y la presencia de tejido
glial derivado de la hialoides, que indica un tras-
torno mesenquimatoso primario o una anormali-
dad en el crecimiento relativo entre el mesodermo
y el ectodermo, que resulta de un cierre anormal
de la esclera posterior y lamina cribosa>'**. La
ultima teoria es el cierre defectuoso de la fisura
embrionaria® %, Esta teoria es la que lo diferencia
del coloboma, considerado para hacer el diagnos-
tico diferencial. En el coloboma hay una falta del
cierre de la fisura y en el sindrome de morning
glory este cierre es defectuoso pero completo. La
ausencia del cierre hace que en el coloboma exista
una excavacion brillante descentrada en forma de
cuenco tan caracteristica’®. La falta de material glial
en el coloboma también es un signo a tener en
cuenta para el diagndstico diferencial entre ambas
patologias. Este tejido proviene de la proliferacion
de los astrocitos en las regiones del tejido del sis-
tema nervioso central lesionado'.

Las caracteristicas del nervio dptico en el sin-
drome de morning glory son las que describimos
en el relato clinico: papila grande con cabeza del
nervio Optico completa, la excavacion en forma
de embudo con cambios del pigmento coriorreti-
nal periférico y resto del tejido glial. Los vasos se
observan mas dilatados lo que dificulta diferenciar
arteria de vena"* '8,
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Figura 1. Tomografia de coherencia dptica corte macular en OD. Se muestra una alteracién de aspecto quistico en el perfil anterior hiporreflectante de la
region foveal con leve retinosquisis y un EPR y capa de fotorreceptores conservada.
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Figura 2. Tomografia de coherencia dptica corte macular del Ol. Imagen hiperreflectante en perfil anterior, membrana epirretinal (MER) leve, sin signos de
agujero macular, retinosquisis en todo el espesor con desprendimiento de la capa plexiforme externa. Se observa gran defecto de la capa de conos y bastones.
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Figura 3. Tomografia de coherencia dptica corte papilar OD. Midid una papila de 3,75 mm de didmetro; el drea del anillo midié 1.57 mm. Se observa
defecto de capa de fibras peripapilar en el cuadrante superior e inferior fuera del limite de la normalidad.
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Figura 4. Corte papilar del OCT en OL. Se observa que la papila midié 2,30 mm de didmetro y un érea del anillo neurorretinal de 1.25 mm. Mostré un
defecto de capa de fibras peripapilar en cuadrante superior.
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Figura 5. CVC OD: aumento de la mancha ciega y escotomas absolutos en
campo superior periférico.

En el caso del coloboma, rara vez se asocia a
encefalocele; en el sindrome de morning glory, en
cambio, las manifestaciones neurolédgicas son las
que llevan a consultar al paciente por primera vez,
y en el examen general —que incluyen muchas
veces neuroimagenes— hallamos la displasia
papilar’®. Dentro de las afecciones neuroldgicas
se describen defectos craneofaciales de la linea
media, displasias frontonasales, puente nasal
deprimido, herniacion de estructuras hipofisa-
rias por defecto en la base del craneo, defecto en
la silla turca, duplicacion del tallo hipofisario y
despazamiento del piso del tercer ventriculo®. Y
ademas: encefalocele, agenesia del cuerpo calloso,
labio leporino, paladar hendido®, hipoplasia del
quiasma Optico, deficiencia pituitaria con dis-
funcion enddcrina, vermis cerebral hipoplasico,
malformacion del 16bulo occipital, hidrocefalia

Figura 6. CVC 0l: aumento de la mancha ciega y gran defecto en
hemicampo inferior.

leve del ventriculo lateral, atrofia cerebral, talamo
defectuoso®, patrén vascular de Mayamoya®>,
asociacion con neurofibromatosis tipo 11, sin-
drome de PHACE (sindrome con asociacion de
malformaciones de la fosa posterior, hemangio-
mas cérvico-faciales, coartacion y alteraciones
oculares)” y sindrome de CHARGE*.

Es una enfermedad con gran espectro entre lo
asintomatico y lo grave. La agudeza visual puede
estar conservada o comprometida hasta no per-
cepcidn de luz. En el caso que existiera compro-
miso visual bilateral, el paciente lo manifiesta
con nistagmus; cuando el compromiso visual es
solo en un ojo la expresion es con estrabismo®
827 Tratandose de una alteracion en el desarro-
llo embrionario, podria asociarse a alguna mal-
formacion del resto de las estructuras oculares
como catarata congénita, remanente de hialoi-
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des persistentes, gliosis prerretinal, colobomas
delalente, glaucoma, sindrome de retracciéon de
Duane, microftalmia o hipertelorismo?.

El desprendimiento de retina seroso se describe
ademas en un 30% de los casos® . La etiologia de
ese desprendimiento es variada: tipo exudativo,
traccional o regmatdgeno®*’ y podria deberse a
una traccién mecanica generada por el mismo
tejido glial o liquido subretinal proveniente tanto
del espacio subaracnoideo® como espacio vitreo.
Su resolucién es muy diversa segun los trabajos
que hemos analizado. Desde conducta expec-
tante*, tratamiento médico con acetazolamida
via oral®, hasta intervencidn con inyeccién de gas
C2F6 intravitrea con fotocoagulaciéon con laser
argon®. Otros toman la conducta de interven-
cién mas cruenta como vitrectomia para liberar
tracciones por posible mecanismo de desprendi-
miento traccional®”. Una de las complicaciones de
realizar intervenciones quirurgicas cruentas es la
falta de certeza de como es realmente la anatomia
posterior del globo ocular y el riesgo de introdu-
cir gas o aceite intravitreo con la posible migra-
cién del mismo al espacio subaracnoideo®.

Pocos casos son los reportados sobre este sin-
drome de forma bilateral; uno de ellos menciona
a una paciente de 4 afios de edad con nistagmus
por el compromiso visual bilateral y asociacién
con afectaciones sistémicas. Nuestro paciente era
un adulto joven, sin manifestaciones sistémicas
ni signos en camara anterior; la manifestacion de
la enfermedad era mas leve. Al compensar con
el ojo que veia mejor y no presentar sintomas
neuroldgicos, el diagnostico fue por hallazgo®.

Otros autores describen asociaciéon de sin-
drome de morning glory con glaucoma, simili-
tud con nuestro caso. En contraste, encontraron
defectos a nivel del angulo que podria justificar
presiones elevadas*'. Ivan Marjanovi¢ not6 en su
paciente —como nosotros— que no habia disge-
nesias ni cambios en el angulo que justificara las
presiones tan altas*>. Por el contrario, la displasia
era unilateral y la toma de decisiones fue princi-
palmente por las presiones elevadas. En nuestro
paciente las presiones intraoculares nunca fueron
mayores a 25 mmHg, pero en lo que respecta
al diagndstico y seguimiento, las limitaciones
eran las mismas. La anatomia de la papila estaba

fuera de la base normativa de todos los métodos
complementarios tan sofisticados que tenemos
actualmente para la ayuda diagndstica.

Se decidié tomar una conducta expectante
con respecto del compromiso macular al haber
referido que nunca habia visto bien con ese ojo
ni tampoco notaba cambios en los ultimos tiem-
pos. Distinto el caso de otros autores en donde la
paciente presentd una disminucion de la vision
notable, por lo que se optd por una intervencion
semicruenta con inyeccidn de gas intravitreo y
fotocoagulaciéon mostrando buenos resulta-
dos*. Otra opcién de tratamiento, con buenos
resultados, fue con acetazolamida via oral. En
este caso, la paciente mostraba cambios en su
vision, donde se evidencié un nuevo despren-
dimiento de retina seroso dentro del contexto
de su displasia®.

Conclusion

Nos inspiramos a querer compartir nuestro
caso por la infrecuencia en la forma de presenta-
cion bilateral y la asociaciéon con glaucoma. Esto
lleva a plantearnos un desafio y una reflexién
a la vez, ya que con tantos métodos comple-
mentarios disponibles, todos ellos se encuen-
tran limitados para el diagnéstico en papilas con
anatomia fuera de la base normativa. No so6lo
en sindromes, sino en casos de la practica diaria
mas frecuente como el connus midpico, papi-
las chicas por hipermetropias altas o astigma-
tismos con papilas con tilt (o inclinadas). Esto
limita el diagnoéstico y seguimiento para poder
ver la progresion si existiera. La bilateralidad de
la displasia lo hace aun mas dificil porque no
podemos tomar el ojo contralateral como refe-
rencia, ya sea para establecer una PIO target o
referencia para el seguimiento. Es por esto que
en estos casos debemos recurrir a los métodos
complementarios mas simples como la foto-
grafia para detectar cambios con el tiempo. Lo
que nos hubiese gustado es complementar con
neuroimagenes y ecografia ocular para ser mas
exhaustivos en el estudio de nuestro paciente,
pero teniendo en cuenta el motivo que lo llevo al
consultorio se neg6 a realizarse mas examenes.
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