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PALABRAS CLAVE Resumen En condiciones normales solo ocurre mielinizacion de fibras del nervio optico por
Nervio Optico; detras de la lamina cribosa, pero se observa mielinizacion de parte de la capa de fibras nervio-
Mielinizacion de sas de la retina en el 0.32% a 0.98% de los pacientes. La mielinizacion intraocular generalmente
Fibras Opticas; es yuxtapapilar, y las fibras toman un aspecto caracteristico: manchas blancas, nacaradas,
Miopia; Estrabismo; parecidas a una pluma, que siguen la direccion de las fibras de la retina y a veces ocultan
México. la papila. Aparte de estas caracteristicas fundoscopicas, la mayoria de los pacientes son

normales. Se ha encontrado que puede haber una asociacion entre la mielinizacion de las fibras
de la retina y una miopia ipsilateral, y también se ha observado ambliopia y estrabismo.
Se describe un caso de mielinizacion de fibras nerviosas, en madre e hija, hecho que sugiere un
factor genético en su génesis.

KEYWORDS Straatsma s syndrome. Family case of nerve fiber myelination

Optic Nerve; Optic

Fiber Myelination; Abstract Under normal circumstances optic nerve fiber myelination occurs only behind the
Myopia; Strabismus; lamina cribrosa, but myelination of nerve fiber layer of the retina is observed in 0.32% to 0.98%
Mexico. of patients. Myelination is generally juxtapapillary, and the fibers take a characteristic appea-

rance of white spots, pearly colored similar to a quill, which follow the direction of nerve fibers
of the retina and sometimes obscure the papilla but besides that , most patients are normal. It
has been found that there may be an association between the optic nerve fiber and ipsilateral
myopia, amblyopia and strabismus. This paper describes two cases of myelination of nerve fi-
bers in a mother and daughter, suggesting a genetic role in the genesis.
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Introduccion

La mielinizacion de las fibras de la retina comienza en el
cuerpo geniculado lateral, a nivel del diencéfalo al quinto
mes de gestacion; al séptimo mes empieza en la base del
nervio optico (por delante del quiasma) y al noveno mes
termina posterior a la lamina cribosa antes del nacimiento.
Por lo tanto, normalmente la mielinizacion no se extiende
intraocularmente’.

Normalmente, la mielinizacion de los axones del nervio
optico se cree que ocurre en 3 fases. En primer lugar, el lina-
je de los oligodendrocitos difunde, a través de los progenito-
res de oligodendrocitos migratorios, a lo largo de los axones
de gran tamano. Se cree que los progenitores ponen fin a la
migracion cuando una sefal axonal local cae por debajo de
un nivel critico. En segundo lugar, los progenitores generan
oligodendrocitos responsables de la mielinizacion temprana.
La tercera fase consiste en la consolidacion de la mielina, a
través de progenitores maduros. Estos emigran soélo distan-
cias cortas, poco a poco produciendo oligodendrocitos.

La causa de la mielinizacion es desconocida, sin embargo,
células similares a oligodendrocitos han sido observados en
cortes histologicos en areas de mielinizacion de fibras ner-
viosas. Se ha sugerido que la mielinizacion de las fibras se
debe a coristomas de oligodendrocitos en la retina (Rosen et
al., 1999). La formacion de las fibras mielinicas nerviosas
aberrantes de la retina, se cree que es debido a la falta de
prevencion del linaje de las células de oligodendrocitos
de pasar a través de la lamina cribosa o cabeza del nervio
optico. Se ha postulado que los astrocitos en la lamina cri-
bosa son especializados en actuar como barrera a través de
la orientacion y nimero de sus filamentos gliales. El meca-
nismo por el cual un defecto hereditario podria afectar este
proceso aun se desconoce’?.

La mielinizacion de las fibras nerviosas es un hallazgo que
se observa en la clinica en el estudio oftalmoscopico, tienen
una apariencia blanca opaca, que puede continuarse o estar
separada de la cabeza del nervio dptico. Se han reportado
muy pocos casos 0.3% al 0.6% (Duke-Eider & Scott, 1971)3.
En un estudio en poblacion china se observé una frecuencia
de 4 por cada 1 000 ojos, en aproximadamente 7 de cada
1 000 adultos. Paralelo a la distribucion del grosor de
la capa de fibras nerviosas, la mielinizacion de las fibras
de la retina fue localizada en la region temporal inferior del
fondo de ojo, seguido de la region temporal superior y de la
region nasal®.

Se ha encontrado que puede haber una asociacion entre
la mielinizacion de las fibras de la retina y una miopia ipsila-
teral, y también se ha observado ambliopia“y estrabismo
(Straatsma et al., 1981). Ocasionalmente ha sido reportado
en asociacion con otras patologias oculares incluyendo es-
trabismo, nistagmus®, coloboma, aplasia macular, querato-
cono y membrana epirretiniana. Otras asociaciones son
neurofibromatosis, sindrome de Down y Gorlin, pupila de
Marcus Gunn® y vitreorretinopatia autosomica dominante
con malformaciones esqueléticas’.

No existen trabajos reportados en la literatura oftalmolo-
gica nacional revisada hasta el momento de la elaboracion
del presente trabajo respecto a esta patologia; por lo que
se describe un caso de mielinizacion de fibras nerviosas, en
madre e hija, hecho que sugiere un factor genético en su
génesis.

Presentacion del caso

Femenino de 25 afos de edad, que acude a la Unidad de
Oftalmologia de este Hospital General, por disminucion pro-
gresiva de la vision de predominio en ojo derecho de varios
anos de evolucion que no mejora con diferentes refraccio-
nes. Antecedente heredofamiliar de madre con capacidad
visual en ojo derecho (OD) de 20/140 y en ojo izquierdo (Ol)
de 20/20, refraccion OD: -18.25=-1.00x180°, Ol: 0.50=-
0.50x0°, con ambliopia anisometrdpica y mielinizacion de
fibras nerviosas de la retina en ojo derecho.

Durante la exploracion funcional se determiné una capa-
cidad visual del OD de contar dedos a 1.5 m con esfera de
-12.00 y en OI 20/25 con esfera de -0.25. Biomicroscopia del
segmento anterior normal. Presion intraocular por tonome-
tria de aplanacion de OD 15 y Ol 19 mmHg. A la biomicrosco-
pia del polo posterior se observd: OD con excavacion papilar
de 0.3, formacion irregular yuxtapapilar en forma de man-
chas blancas, nacaradas, parecidas a una pluma, que siguen
la direccion de fibras nerviosas bien limitada, de bordes de-
finidos, que se extendia hacia arcadas temporal y nasal, su-
perior e inferior, que no involucraba area macular (fig. 1);
Ol con excavacion de 0.3, formacion localizada en region
peripapilar bien limitada, de bordes definidos, de color
blanco nacar extendida a cuadrantes temporal inferior y na-
sal superior e inferior de medio diametro papilar, sin involu-
cro macular (fig. 2).

Se realizo ecografia modo B de 10 MHz en la que se
encontré la presencia de imagenes lineales y puntiformes
confluentes, de alta reflectividad localizadas en el plano
retiniano sobre la papila, mal limitadas de superficie inter-
na irregular sin patron vascular correspondientes a lesio-
nes de masa (fig. 3).

Biomicroscopia de ojo derecho: excavacion papilar
de 0.3, con formacion irregular yuxtapapilar en forma de man-
chas blancas, nacaradas, parecidas a una pluma, que siguen la
direccion de fibras nerviosas bien limitadas, de bordes defini-
dos, que se extendia hacia arcadas temporal y nasal, superior e
inferior, que no involucraba area macular.

Figura 1
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Figura 2 Ojo izquierdo: excavacion de 0.3, con formacion lo-
calizada en region peripapilar bien limitada, de bordes defini-
dos, de color blanco nacar extendida hacia cuadrantes tempo-
ral inferior y nasal superior e inferior de medio diametro
papilar, sin involucro macular.

En la exploracion oftalmoldgica de la madre de la pacien-
te, se encontroé una capacidad visual del OD 20/70 con esfe-
ra de -12.25 y en Ol 20/20. Biomicroscopia del segmento
anterior normal. Presion intraocular por tonometria de apla-
nacion de ambos ojos 14 mmHg. A la biomicroscopia del polo
posterior se observo: OD con excavacion papilar de 0.3, for-
macion localizada en region peripapilar bien limitada, de
bordes definidos, de color blanco que se extendia hacia ar-
cadas temporales y nasal, superior e inferior, que no involu-
craba area macular (fig. 4); Ol con excavacion papilar de
0.3, retina aplicada, macula con brillo foveolar conservado

(fig. 5).
Discusion

Las fibras nerviosas mielinizadas constituyen generalmente
un hallazgo de exploracion ocular dado que son asintomati-
cas. Raramente evolucionan, presentan regresion o desapa-
ricion, hecho que esta descrito posterior a neuritis optica o
isquemia®.

Esta entidad ocurre con mayor frecuencia en asociacion con
neurofibromatosis, sindrome de Down y disostosis craneofa-
cial??, existiendo muy pocos trabajos de su incidencia familiar
como lo reportado en la madre e hija en este trabajo.

La mielinizacion de fibras nerviosas es mas comin en ojos
con miopia, como lo anteriormente narrado en el presente
reporte, que en hipermétropes. En pacientes con hiperme-
tropia bilateral, la mielinizacion de fibras ocurre en el ojo
con el error refractivo mas bajo*. La miopia ha sido reporta-
da en 35% al 58% en pacientes con mielinizacion de fibras en
estudios previos, un 83% con refraccion de hasta 6 diop-
trias®. Ambliopia, miopia (alta) y mielinizacion de fibras ner-
viosas forman la triada del sindrome de Straatsma con una
prevalencia del 0.03% al 10%*3. Una hipotesis de la asocia-
cion de estas caracteristicas es que una imagen borrosa
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Figura 3 A)y B) Ecografia modo B en la que se encontro la
presencia de imagenes puntiformes solidas confluentes de alta
reflectividad localizadas en el plano pre-retiniano sobre la pa-
pila, mal limitadas de superficie interna irregular sin patron
vascular, correspondientes a lesiones de masa.

sobre la retina produce depravacion visual, en un estadio
critico del desarrollo ocular, podria ser causa de alarga-
miento axial del ojo y desarrollo de miopia, que a su vez
demora el desarrollo de la lamina cribosa, asi siguiendo una
extension de la mielinizacion de fibras'>.

También puede ser asociado muy raramente con anorma-
lidades vasculares retinianas. El mecanismo por el cual la
mielinizacion de las fibras puede permitir una isquemia reti-
niana y cambios vasculares secundarios no es conocido. Las
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Figura 4 Aspecto biomicroscopico de ojo derecho con excava-
cion papilar de 0.3, formacion localizada en region peripapilar
bien limitada, de bordes definidos, de color blanco que se ex-
tendia hacia arcadas temporales y nasal, superior e inferior,
que no involucraba area macular.

teorias de la alteracion mecanica de los vasos retinianos por
la mielinizacion circundante o un proceso isquémico locali-
zado como consecuencia del exceso de células en el area de
mielinizacion se han sugerido. La mielinizacion de las fibras
nerviosas de la retina, a causa de su diametro mayor y a una
mayor actividad metabdlica, compiten por el oxigeno en los
tejidos produciendo isquemia relativa. Una vez que la isque-
mia retiniana interna se produce, el mecanismo de la activi-
dad neovascular se comporta igual que en la retinopatia
diabética proliferativa, y otros trastornos vasooclusivo (por
ejemplo, la oclusion de rama venosa retiniana, enfermedad
de células falciformes) y otras condiciones telangiectacicas
(por ejemplo, la enfermedad de Coats), posiblemente debi-
do a la liberacion local de factores angiogénicos como el fac-
tor de crecimiento endotelial vascular (VEGF).

Se ha reportado que la mielinizacion de fibras nerviosas,
en madre e hija, sugiere que un factor genético podria jugar
un papel importante. Es posible que la mielinizacion de fi-
bras nerviosas de la retina entre familiares sea mas comdn
de lo que se ha reportado ya que generalmente son asinto-
maticos y miembros de la familia no son sometidos a ex-
ploracion oftalmologica®.

Conclusiones

El sindrome de Straatsma es un tipo de enfermedad que no
se detecta con mucha frecuencia, debido quiza, a que no se
conocen las caracteristicas que lo integran y su diagnostico
puede pasar desapercibido. Sin embargo, es muy importan-
te tenerlo en consideracion debido a la importancia de lo
anteriormente comentado, ya que puede detectarse en
otros miembros de la familia, como se demostrd en este
caso, para tratar de evitar futuras complicaciones en los
sujetos afectados, siendo este caso el primero que se repor-
ta en la literatura oftalmoldgica mexicana.

Figura5 Ojo izquierdo: excavacion papilar de 0.3, retina apli-
cada, macula con brillo foveolar conservado.
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