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INTRODUCCION

La displasia septo-éptica o sindrome De Morsier es un
transtorno poco usual del desarrollo embrionario. Con-
siste en la hipoplasia o desarrollo incompleto de uno
o ambos nervios 6pticos, malformaciones cerebrales de
la linea media y disminucién hipotalamo-hipofisiaria, la
cual es inconstante. La incidencia actualmente se estima
en 10,9 por 100.000 y se considera una causa importan-
te de pérdida visual en nifios. Su etiologia es desconoci-
da aunque se han identificado factores de riesgo como
la baja edad materna, tabaquismo, uso de anticoncepti-
vos, drogas, prematurez, sindrome de alcoholismo fetal,
diabetes e infecciones virales. Puede manifestar altera-
cién ocular, déficit hormonal (el déficit de la hormona
del crecimiento es la mas comin) y alteraciones en el
desarrollo neuroldgico. Los signos y sintomas oculares
son nistagmus pendular o rotatorio, incapacidad para fi-
jar la mirada, estrabismo y variable déficit de vision que
puede ser minima hasta ceguera total (25%-50%). Las
manifestaciones clinicas son muy variables dependiendo
de la afectacion.

HISTORIA CLINICA

Nifio de 4 afios acude a consulta por primera vez re-
firiendo una endotropia del Ol desde los 6 meses. Ha
seguido un tratamiento oclusor con parche, indicado
por varios oftalmélogos, desde entonces. Se le afiade
Atropina los fines de semana en los Gltimos 3 meses. El
nifio no tolera el parche y quieren una segunda opinioén.
Exploracién clinica: Presenta agudeza visual sin com-
pensacién en OD de 0,5 medida con E de Snellen y Ol
movimiento de manos (MM). Con una correccién en su
gafa de OD:+3,25esf y Ol:-1,75esf consigue una agu-
deza visual de 0,5 y MM respectivamente. Al evaluar
motilidad se observa endotropia de 25Dp medida con
test de Hirschberg y Duane con limitacién en abduccion
e hipotropia. El valor refractivo ciclopléjico es para el
OD de +3,5esf-2,00cilx180 y Ol de +4,00esf. Presenta
un defecto pupilar aferente relativo en Ol y al evaluar el
fondo del ojo se evidencia una palidez papilar y mayor
escavacion en ese mismo ojo.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Se solicita resonancia magnética craneal dénde se ma-
nifiesta agenesia o malformacion del septum pellucidum
y potenciales evocados dénde no se observa alteracion,
aunque si potencial mas disgregado en Ol. Se desconfia
de la fiabilidad de esta ultima prueba.

DIAGNOSTICO

Displasia sept-éptica o sindrome De Morsier izquierdo
asociado a Duane | izquierdo. Ambliopia profunda mixta
con importante componente deprivacional.
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TRATAMIENTO Y EVOLUCION CONCLUSION

Se programa cirugia de estrabismo con la que se consigue La realizacién de un examen optométrico completo y en
ortotropia con menor limitacion en abduccién. Se prescribe este caso la comprobacién de los reflejos pupilares, nos
en OD:+3,5esf-1,75x180 y O:+4,00esf con la que se con- aportan una informacién muy importante para el diagnos-
sigue al mes una agudeza de OD:0,9 y OI:MM. Evaluédndo tico y la evolucion del tratamiento.

el historial de tratamiendo del paciente y expectativas vi-
suales se decide abandonar el tratamiento ambliogénico.



