a Neuro-Oftalmologia es una especialidad médica
a caballo entre la oftalmologia y la neurologia.
Trata del estudio de la fisiologia y patologia de
aquellos elementos del sistema nervioso central
y periférico que forman parte del sistema visual.
Comprende, por tanto, amplias areas de estudio
que incluyen el nervio 6ptico, la via visual (for-
mada por las neuronas que viajan desde el ner-
vio 6ptico a través de los hemisferios cerebrales
hasta la corteza cerebral occipital), las pupilas,
los nervios craneales oculomotores y los centros
supranucleares de la mirada conjugada (aquellos
que nos permiten mover los ojos conjuntamente
y de manera coherente). Sin embargo, nuestro
pais no cuenta con un programa de especiali-
zacién en este campo y son oftalmélogos y neu-
rologos los que se disputan este territorio que,
como su nombre indica, pertenece a ambos.

. Bergondo, Corufia.

Ver con el cerebro

Los rayos luminosos atraviesan los llamados me-
dios transparentes del ojo (cérnea, humor acuo-
so, cristalino y humor vitreo) para enfocarse en
la retina (Fig. ). Alli estimulan los fotorrecep-
tores, de los que existen dos tipos: los conos, res-
ponsables de la vision en condiciones de buena
luminosidad, que nos permiten la vision de los
colores; y los bastones, que hacen posible la vi-
sién en condiciones de baja luminosidad a costa
de ver solamente en blanco y negro. En los foto-
receptores se produce el importante fenémeno
de la transduccion: la transformacion de una se-
nal luminica (el objeto que estamos viendo) en
una senal eléctrica que va a ser transmitida hasta
la corteza cerebral. Por lo tanto, la retina es la
encargada de registrar las imdgenes que en-
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tran en el ojo; pero es el cerebro el responsable
de integrar estas imagenes. También es evidente
que el proceso perceptivo de la vision posee mas
cualidades que el mero hecho de registrar ima-
genes: el contraste, el movimiento, la vision en
tres dimensiones... todo esto lo podemos perci-
bir gracias a diversas estructuras cerebrales. No
seria incorrecto decir que vemos con el cerebro
mas que con el ojo. Esto se entiende mejor con
un ejemplo: si cerramos los 0jos somos capaces
de evocar imdgenes (la cara de una persona, un
paisaje) que en ese momento no estamos vien-
do. {Incluso podemos “ver” personas u objetos
que no existen!

“La retina registra las imagenes que
entran en el ojo pero es el cerebro el

lig 1~

Los medios transparentes

del ojo son la cornea, el
humor acuoso que rellena la
cémara anterior y posterior,

el cristalino y el humor vitreo.
Permiten enfocar los rayos de
luz en la retina, principalmen-
te en la macula y en el centro
de ésta, la fovea.

Zonula

Esclerotida
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responsable de integrarlas”

La aqudeza visual

Se calcula que hasta en un 70% de las enfer-
medades neuroloégicas existe algin grado de
afectacion del sistema visual. Por ejemplo, en
pacientes con esclerosis multiple el evento neu-
rolégico mas frecuente es la neuritis 6ptica, un
proceso inflamatorio del nervio 6ptico que cur-
sa con pérdida de vision que puede ser parcial-
mente irreversible. De hecho se estima que uno
de cada tres pacientes con una neuritis 6ptica
desarrollard esclerosis multiple en los siguientes
5 anos'. Vemos cémo a partir de un sintoma que
parece originarse de forma local en el ojo (la
pérdida de vision) podemos llegar a diagnosti-
car enfermedades sistémicas tan incapacitantes
como la esclerosis multiple. Cuando un oftal-
mologo esta ante un paciente con sospecha de

Maculay
Fovea

Mdasculo

neuritis 6ptica, debe poner en marcha un proto-
colo diagnéstico (que incluye la evaluacion del
paciente por parte de un neurélogo y la realiza-
cién de una resonancia magnética) encaminado
a descartar la esclerosis multiple. De esta forma
puede hacerse un diagnostico precoz de la en-
fermedad e instaurar un tratamiento que permi-
ta frenar la progresién de la patologia®.

Los pacientes con factores de riesgo cardiovas-
cular (hipertension arterial, diabetes mellitus,
hipercolesterolemia y tabaquismo) puede te-
ner afectacion en practicamente cualquier 6r-
gano del cuerpo y el ojo no es una excepcion.
Asi sabemos que el principal factor de riesgo
para sufrir una neuropatia 6ptica isquémica
(un “infarto” del nervio 6ptico) es la hiper-
tension arterial. Una tension arterial alta favo-
rece la formacion de placas de ateroma en el
interior de las arterias de grande, mediano y
pequeno calibre. Estas placas pueden trombo-
sarse, ocluyendo el vaso de forma repentina y
dando lugar al episodio isquémico correspon-
diente (infarto de miocardio, infarto cerebral,
etc.). Esto es lo que ocurre en las oclusiones
arteriales de la retina (Fig. 2). Sin embargo,
este no es el mecanismo por el que la hiper-
tension arterial actia en los vasos del nervio
optico. En estos pacientes lo que ocurre es una
hipotensién severa nocturna que disminuye el
flujo sanguineo a través de unas arterias que ya
estan estrechadas por la hipertensién®’. Esta
falta de aporte sanguineo al nervio 6ptico es lo
que provoca su infarto. Esto se descubri6 tras
constatarse que los pacientes hipertensos que
tomaban la medicaciéon hipotensora antes de
dormir (lo que agravaba la hipotensién noctur-
na) eran mas propensos a tener estos infartos
del nervio 6ptico que aquellos que tomaban la
medicacion por la manana. A partir de este ha-
llazgo se empezd a recomendar a los pacientes
hipertensos que tomasen su medicacion por la
manana y no por la noche.

El ojo, junto con el cerebro, el corazén vy el ri-
non, es uno de los llamados 6rganos diana de la
diabetes mellitus (Fig. 3). Los pacientes diabéti-
cos de largo tiempo de evolucion y, sobre todo,
con mal control de los niveles de azticar en san-
gre (glucemia), pueden llegar a desarrollar una
retinopatia diabética tan avanzada que los deje
practicamente sin vision. El oftalmélogo cuenta
con varias armas para prevenir esta pérdida de
vision como son el laser, las inyecciones de far-
macos intravitreos o la cirugia de retina; pero, a
pesar de todos los avances médicos y tecnologi-
cos conseguidos en los tltimos anos, se sabe que
la mejor forma de prevencion es el control de
la glucemia por parte del paciente. De hecho,
una de las formas de evaluar la evolucion de un
paciente diabético es realizando un examen del
fondo de ojo de forma periodica.



El campo visual

Ademas de la pérdida de vision, existe otro sin-
toma visual muy comun en pacientes con enfer-
medades neurolégicas: la pérdida de campo de
vision. Como se ha mencionado anteriormen-
te, las fibras nerviosas responsables de la vision
parten de los nervios 6pticos, en la parte ante-
rior del cerebro, y atraviesan los I6bulos parie-
tal y temporal en forma de radiaciones 6pticas
hasta llegar a la corteza cerebral occipital, que
es donde realmente se perciben los estimulos
visuales. Cualquier lesion que afecte a los 16bu-
los parietal, temporal u occipital puede provo-
car una pérdida mayor o menor del campo de
vision. La lesion mas frecuente de este tipo es
el ictus o accidente cerebrovascular (ACV) que
suele causar una pérdida de la percepcion del
hemicampo de visiéon contrario al lado de la le-
sion (hemianopsia homoénima contralateral).
Asi, un ACV que afecta al hemisferio cerebral
izquierdo provocaria una pérdida del campo de
vision derecho (Fig. 4). Esto puede ser referido
por el paciente como una pérdida de vision en
su ojo derecho, pero si examinamos su agudeza
visual veremos que es normal. Aclararemos la
confusion facilmente si le hacemos una campi-
metria computerizada.

“El 70% de las
enfermedades neuroldgicas
cursan con algun grado de
afectacion del

sistema visual”

Existen muchas otras lesiones que pueden con-
llevar una pérdida de campo visual: tumores,
traumatismos, migrana, enfermedades inflama-
torias e infecciosas, etc. Es de especial impor-
tancia el campo visual en aquellos tumores que
afectan a la hipdfisis, una glandula secretora
de hormonas como la hormona de crecimien-
to (GH), la hormona reguladora del tiroides
(TSH), la hormona que estimula la secrecion de
leche materna (prolactina) o la hormona que
regula la produccién de corticoides endégenos
(ACTH). En su crecimiento estos tumores com-
primen la via 6ptica de tal forma que pueden
hacer perder el campo de vision que esta de la
linea media vertical hacia fuera en ambos ojos
(hemianopsia bitemporal) (Fig. 5). Precisamen-
te la afectacion del campo visual es la principal
indicacién para intervenir quirirgicamente este
tipo de tumores. De hecho muchos casos de tu-
mores hipofisarios se pueden manejar de forma
conservadora (con tratamiento hormonal susti-
tutivo o supresor si se requiere) si el campo vi-
sual no esta afectado.

ciencia (€

Lig 2 a
Se aprecia un trombo fibrino-plaquetario en la bifurcacion de la arteria retiniana temporal inferior del ojo
izquierdo (flecha). El 4rea de retina infartada se ve de un color mas palido que el resto de la retina sana.

Fig 3 a

Retinografia del ojo izquierdo de un paciente diabético que muestra los cambios microvasculares tipicos de la
retinopatia diabética: microaneurismas (flechas blancas), exudados lipidicos (de color amarillo, flechas azules),
hemorragias en punto-mancha (flechas negras). Ademas se observa un nevus coroideo (flecha amarilla).
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Campo visual de un paciente
que ha sufrido un accidente
cerebrovascular en su
hemisferio cerebral izquierdo.
El gréfico de la derecha
corresponde al ojo izquierdo
y el de la izquierda al ojo
derecho. El &rea de vision del
paciente esta representada
en color blanco mientras que
las zonas de no vision son

de color negro. Se observa la
pérdida del campo de vision
derecho en ambos ojos.
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Las pupilas

La pupila no es mas que el espacio central com-
prendido entre las fibras del iris. La funcién del
iris es la misma que realiza el diafragma de una
camara fotografica: regula la cantidad de luz
que entra dentro del ojo. Asi, en condiciones de
mucha luminosidad, el iris se contrae, reducién-
dose el tamano de la pupila; en condiciones de
oscuridad o escasa luminosidad, el iris se dilata
y el tamano de la pupila aumenta. Al contrario
que los movimientos oculares, el control del
tamano pupilar es involuntario y se debe al sis-
tema nervioso auténomo (sistemas simpatico y
parasimpatico). Debido a interacciones neuro-
nales a nivel del tronco cerebral, ambas pupilas
actian de forma simultinea, de manera que, en
condiciones normales, las dos pupilas tienen el
mismo tamano. La diferencia en el tamano de
las pupilas (anisocoria) es otro de los motivos de
consulta habituales en una unidad de neuro-of-
talmologia. En muchos casos se trata de una asi-
metria que ya existia desde siempre pero que no
habia sido percibida por el paciente. De hecho,
una diferencia en el tamano pupilar de 0.3 o
0.4 mm se encuentra en el 50% de la poblacién
(anisocoria fisiol6gica)®. En otros casos traduce
la existencia de una enfermedad por herpes, un
aneurisma intracraneal, un tumor cerebral o in-
cluso un tumor en la regiéon mas superior del
pulmoén (vértice pulmonar). Cuanto mayor es la
diferencia, mayor es la probabilidad de que sea
patolégica y no fisiologica.

vision doble

El altimo de los principales sintomas en neuro-
oftalmologia es la vision doble o diplopia. En
condiciones normales los ojos captan dos ima-
genes del mismo objeto desde angulos ligera-
mente distintos. El cerebro recibe ambas ima-
genes y las fusiona (por eso no tenemos vision
doble) y esa pequena diferencia de perspectiva
entre uno y otro ojo es la que nos permite tener
vision en tres dimensiones. La vision doble se
produce cuando los dos ojos no estan alinea-
dos; de este modo llegan al cerebro dos image-
nes totalmente distintas y éste, por tanto, no las
puede fusionar. Esta falta de alineamiento entre
los dos ojos se debe a una actuacién anormal
de uno o mas musculos extraoculares, aque-
llos musculos anclados a la pared del ojo, que
permiten el movimiento ocular. Es muy impor-
tante distinguir entre una alteracién muscular
propiamente dicha y una alteraciéon de algun
nervio craneal que inerva dichos musculos (lo
que, por otra parte, es mucho mas frecuente).
Las alteraciones musculares suelen ser debidas
a procesos inflamatorios (miositis, orbitopatia
tiroidea) o a alteraciones de la unién neuro-
muscular (miastenia gravis, botulismo, sindro-
me paraneopldasico de Eaton-Lambert). Las
alteraciones en los llamados nervios oculomo-
tores (por inervar los musculos que mueven los
ojos) son debidas principalmente a microinfar-
tos, traumatismos, aneurismas y tumores, ade-
mas de otras causas mucho menos frecuentes.



Vemos de nuevo como a partir de un sintoma
neuro-oftalmolégico podemos ir tirando del
hilo hasta encontrarnos con una enfermedad
sistémica o neurolégica.

Mas alla de lo puramente

fisico

La oftalmologia es una especialidad médica en
la que los diagnésticos se hacen principalmente
de visu, es decir, mirando directamente el ojo del
paciente. La neuro-oftalmologia es la excepcion
a esta regla ya que generalmente precisa de una
historia clinica mads detallada complementada
en muchas ocasiones por pruebas de imagen y
de laboratorio. Quiza este es el motivo por el
que los neurooftalmologos se enfrentan a los ca-
sos de pérdida de vision “inexplicada”. Se trata
de aquellos pacientes con vision disminuida en
los que no se detecta ninguna alteracion orga-
nica que justifique la pérdida de vision. Entre
estos pacientes se encuentran aquellos con reti-
nopatias ocultas (como la distrofia de conos) en
los que tras una apariencia macroscépica nor-
mal subyace una alteraciéon molecular que s6lo
puede ser detectada mediante pruebas electro-
fisiol6gicas especificas como el electrorretino-
grama. Sin embargo, el grupo de pacientes mas
frecuente con pérdida de visién “inexplicada” es
el de los simuladores y los pacientes con trastor-
nos psicogenos (histeria, neurosis, somatizacio-
nes...). Tienen en comun la pérdida de vision
sin sustrato orgdnico pero mientras los primeros
son conscientes de su engano, los segundos lo
hacen de forma inconsciente. Los trastornos si-
mulados se dan sobre todo en adultos de sexo
masculino, siendo su motivacion mas frecuente

la ganancia financiera con motivo de un litigio.
En cambio, los trastornos psicogenos se obser-
van sobre todo en los ninos, especialmente del
sexo femenino, y su motivo mds habitual son los
problemas psico-sociales (familiares, escolares,
personales, etc.)®”. Existen diferentes estrategias
para desenmascarar a los simuladores, si bien el
éxito de las mismas depende en gran parte de
la pericia del examinador. En ocasiones se trata
de una competicion para ver quién es mas listo
aunque el médico debe saber que tiene las de
ganar. Sin embargo en algunos casos hay que
recurrir a pruebas electrofisiologicas (como los
potenciales evocados visuales o el electrorreti-
nograma) para demostrar objetivamente que el
paciente no sufre la pérdida de vision que dice
tener.

ciencia (€

“La Oftalmo-farmacogendmica trata de
determinar si cierta accion terapéutica
es mas 0 menos eficaz segun el perfil

genético del paciente.”

El futuro...

cada vez mas cerca

Desde hace anos el campo de la genética viene
desarrollindose de forma exponencial. En el
grupo de enfermedades neurodegenerativas
el conocimiento de las alteraciones genéticas
subyacentes es fundamental en varios aspec-
tos. La oftalmogenomica es un arma diagnos-
tica de primer orden. Por ejemplo, diferentes
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Fig 5 a

Campo visual de una
paciente con un tumor en
la hipdfisis. En este caso
se produce una pérdida del
hemicampo visual que esta
de la linea media vertical
hacia fuera en ambos 0jos.

Pablo Carnota

pablokarnota@hotmail.com

neuropatias opticas hereditarias degenerativas
pueden manifestarse de forma tan similar que
puede llegar a ser imposible hacer un diag-
nostico clinico solamente con la exploraciéon
y las pruebas complementarias. Muchas de
estas enfermedades requieren un analisis ge-
nético para realizar el diagnéstico. Al hacer
un diagnéstico genético de certeza podremos
informar al paciente acerca del pronoéstico de
su patologia (si no va a tener consecuencias en
la visién o si, por el contrario, ird perdiendo
progresivamente la vista hasta la ceguera). Mu-
chos pacientes ya presentan un déficit severo
de la vision cuando se realiza el diagnostico;
en estos casos la utilidad del analisis genético
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El futuro de la Oftalmogenética tiene un nue-
vo horizonte: la Oftalmofarmacogenémica.
Trata de determinar si un fairmaco o una de-
terminada intervencién quirurgica es mds o
menos eficaz (o incluso si es perjudicial) segin
el perfil genético del paciente. Asi podriamos
llegar a una medicina personalizada en la que
se aplicaria un tratamiento no porque estadis-
ticamente fuese eficaz en un grupo grande de
enfermos sino porque sabemos que va a ser
beneficioso en un paciente en concreto. Las
ventajas de esta medicina personalizada saltan
a la vista: optimizariamos mas los recursos y
mejorariamos los resultados en cada paciente.
Puede parecer ciencia-ficciéon, pero hace no
muchas décadas nadie pensaba que mediante
un simple andlisis de sangre podriamos diag-
nosticar enfermedades neurodegenerativas vy,
sin embargo, hoy es un hecho rutinario que
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