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RETINOSQUISIS - CONGENITA

por
David del ROSARIO CEDRES

RESUMEN ESPANOL: Por su baja frecuencia de presentacién se
describe un caso de retinosquisis congénita bilateral en una nifia de pocos
meses de edad y su evolucién en el transcurso de un afio.

RESUME FRANCAIS: A cause de sa basse fréquence de présenta-
tion on décrib un cas de rétinoschisis congénitale bilatérale chez une petite
fille de quelques mois et son évolution ou cours d'une année.

ENGLISH SUMMARY: Because of its infrequent appearance a case
of congenital retinoschisis in a child of a few months is described and her
evolution in one year.
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FIGURA 1
Imagen oftalmosaépica inversa del ojo izquierdo. Se observa como la retina levantada forma
una bolsa delante de la papila.

FIGURA 2
Imagen oftalmoscépica inversa del ojo derecho. La retina levantada hace menos relieve que
en el otro ojo, pudiendo visualizarse la papila,
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CASO CLINICO

Resumen de la historia

Paciente hembra de ocho meses de
edad remitida por el Servicio de Pe-
diatrfa, dado que, en una revisién
de la consulta de Puericultura, se le
observé un estrabismo convergente.

Antecedentes familiares:

— padre de 32 afos, vive sano.

— madre de 26 anos, vive sana
VDRL 4+

— abuelos paternos y maternos
sin antecedentes de interés.

Antecedentes personales:

Historia obstétrica y neonatal nor-
mal. Durante la gestacidn, la madre
no tomé medicamentos ni estuvo ex-
puesta a radiaciones. Parto a térmi-
no y eutéeico. Peso al nacer de 3.150
gr. No sufrié anoxia. La exploracién
general solo pone de manifiesto un
deficiente estado de nutricién.

Ezploracion oftalmoldgica:

— Agudeza visual: no se puede
practicar acuimetria, pero se
observa una falta de atencién
hacia los objetos que se mueven

— Motilidad intrinseca: normal en
ambos ojos.

— Motilidad extrinseca: estrabis-
mo convergente incomitante,
Incoordinacién.

— Polo anterior: cérneas transpa-
rentes sin alteraciones en for-
ma y tamafio. Iris pigmentado,
pupila redonda y centrada.

ARCH, SOC. CANAR. OFTAL. 1979

Se intenta realizar refraccién por
esquiascopia tras midriasis farmaco-
légica pero no se consigue porque el
reflejo del fondo de ojo aparece des-
compuesto en dos mitades de dife-
rente refraccién. Se decide conti-
nuar la exploracién bajo anestesia
general con el siguiente resultado:
con oftalmoscopio a imagen directa
se enfocan los cuadrantes superiores
de ambas retinas con —10 D., sien-
do su aspecto normal. Los cuadran-
tes inferiores se visualizan mal, no
encontrdndose en el mismo plano,
como si de un desprendimiento de
retina se tratase, Con oftalmoscopia
binocular de imagen inversa puede
verse como las retinas de ambos cua-
drantes inferiores se encuentran
desprendidas formando a manera de
una gran ampolla que se extiende
desde la papila a la extrema perife-
ria. La hoja interna —desprendida—
de la retina, que formaria el techo
de la ampolla, es sumamente fina y
transparente y estd vascularizada
por los vasos centrales de la retina.
Se encuentra como a tensidon, sin
presentar pliegues ni movilidad, a
diferencia de un desprendimiento
completo de retina (Figs. 1 y 2).

La imagen oftalmoscdpica parecia
corresponder, en ambos ojos, a un
quiste retiniano unilocular congéni-
to que hemos catalogado como una
forma de retinosquisis congénita.

COMENTARIOS

La retinosquisis consiste en un
desdoblamiento o bilaminacién de la
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retina que produce la elevacidén de
una ldmina interna, por la forma-
cion de una cavidad llena de ligquido
en su interior (DUKE-ELDER y DO-
BRE, 1967). El sinénimo “quiste re-
tiniano” o “retina quistica” se apli-
ca a la misma enfermedad, aunque
el término de “quiste” se interpreta
en este caso como cavidad rellena
de liquido, ¥y no en el sentido estric-
to anatomopatolégico.

No existe unanimidad respecto a
la clasificacién de la retinosquisis
pero se desgriben las siguientes va-
riedades clinicas:

- Congénita: presente desde el na-
cimiento, Suele ser hereditaria
autosémica recesiva o ligada al
cromosoma X, Esta 1iltima forma
solo ha sido descrita en varones.

- Juvenil: aparece entre la segun-
da y cuarta décadas de la vida,
siempre en varones, afectando a
la retina temporal inferior, con
frecuencia de forma hilateral.
Suele ser asintomética y descu-
brirse en una exploracién oftal-
moscdpica de rutina.

- Senil: también llamada degene-
rativa. Se presenta sobre todo a
partir de los cuarenta afios, aun-
que puede hacerlo antes.

Anatomia patoldgica

Se desconoce la patogenia de las
formas congénitas y juveniles. En
esta tltima, la progresién del desdo-
blamiento produce una didlisis que
causa, por un mecanismo no bien
aclarado, un desprendimiento de re-
tina. (RICHARDSON, 1973).

En la forma senil los diversos au-
tores coinciden en afirmar que el
desdoblamiento se produce por con-
fluencia de las lesiones de una de-
generacién microquistica periféri-
ca, localizada junto a la ora serrata.
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Los microquistes se originan en lag
capas plexiforme externa y granu-
losa interna y a veces, en la de cé-
lulas ganglionares, Los pequefios
quistes quedan separados por finos
tabiques de glia o restos celulares
cuya ruptura origina coalescencia
entre los mismos y por lo tanto, pro-
gresion del desdoblamiento.

En la forma congénita la evolu-
cién suele ser progresiva con grave
afectacién del vitreo y de la macu-
la. Aunque se han descrito regresio-
nes espontidneas de las retinosqui-
sig, la complicacién mas constante
es el desprendimiento de retina.

Respecto al tratamiento de la re-
tinosquisis existen dos tendencias:

- Expectante, En caso de progre-

sién se realiza retinopexia pre-
ventiva.

- Intervencionista: Aplicando el

mismo tratamiento que en un
desprendimiento de retina,

EVOLUCION

En‘nuestro caso hemos seguido la
evolucién de la paciente durante ca-
si un afio sin observar modificacio-
nes en el ojo derecho, pero si en el
izquierdo, donde ha habido una pau-
latina regresion, estando la retina
reaplicada a unos tres didmetros pa-
pilares por debajo de la papila y ob-
servandose un mayor aplanamiento
de la retina, sin que hayan apare-
cido hasta el momento alteraciones
en vitreo o en macula.
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