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RESUMEN

La retinosquisis peripapilar (RSPP) consiste en la disrupcion de las capas de la retina neurosensorial con acumulo
de fluido intrarretiniano en el drea adyacente a la cabeza del nervio dptico. Ha sido descrita en varias condiciones
oculares como la miopia degenerativa y patologias congénitas de la papila 6ptica, como fosetas y colobomas del
nervio éptico, asi como en enfermedades del espectro paquicoroideo. Recientemente, ha sido descrito en pacientes
con glaucoma, en ausencia de cavidades en el nervio ¢ptico. Se trata por tanto de una patologia para tener en
cuenta a la hora de analizar el curso clinico de los pacientes glaucomatosos por su impacto en el grosor de la capa
de fibras nerviosas de la retina (CFNR). La RSPP sobreestima el espesor de la CFENR, y su resolucién puede ser
malinterpretada como una répida progresion de la enfermedad glaucomatosa. En este estudio se describen las
caracteristicas clinicas y tomograficas de pacientes con RSPP en nuestra drea y se realiza una revision sistematica
de los articulos publicados.
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ABSTRACT

Peripapillary retinoschisis (PPRS) consists of the splitting of the layers of the sensorineural retina with accumulation
of intraretinal fluid in the area adjacent to the head of the optic nerve. It has been described in several eye conditions
such as degenerative myopia and congenital pathologies of the optic nerve such as pits and colobomas of the
optic nerve, as well as in diseases of the pachychoroid spectrum. Recently, it has been described in patients with
glaucoma, in the absence of cavities in the optic nerve. It is therefore an entity to be considered when analysing the
clinical course of glaucomatous patients due to its impact on the thickness of the retinal nerve fibre layer (RNFL).
The PPRS overestimates the thickness of the CFNR, and its resolution can be misinterpreted as a rapid progression
of glaucomatous disease. This article describes the clinical and tomographic characteristics of patients with PPSR
in our area and a systematic review is carried out.
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INTRODUCCION

La retinosquisis peripapilar (RSPP) se caracteri-
za por una disrupcién de la capa de fibras nerviosas
retinanas (CFNR) del &rea peripapilar, de las capas
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retinianas nuclear y/o plexiforme externa o interna.
Este fendmeno ha sido observado en varias enfer-
medades oculares, tales como la retinosquisis ligada
al X, miopia degenerativa, anomalias congénitas del
nervio dptico (colobomas opticos, fosetas congéni-
tas, sindrome de Morning Glory)®. Recientemente, la
RSPP ha sido descrita en diferentes tipos de glau-
coma, incluyendo el glaucoma primario de angulo
abierto (GPAA), glaucoma de tension normal (GTN),
glaucoma de angulo cerrado y glaucoma pseudoexfo-
liativo™®. La prevalencia estimada de la RSPP en pa-
cientes con glaucoma o sospecha de glaucoma es
del 1% al 6%, aunque de forma excepcional ha sido
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FIGURA 1. Paciente de 65 afios con diagndstico de glau-
coma normotensivo y en la OCT de dominio espectral (SD):
Retinosquisis peripapilar con afectacion de CFNR, CCG, CNI,
CPly CPE.

FIGURA 2. Paciente de 83 afios con diagnostico de glau-

coma primario de angulo abierto y en la OCT de dominio
espectral (SD): Retinosquisis peripapilar con afectacion de
CNE.
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FIGURA 3. Paciente de 80 afios con diag-
e T ro—— e nostico de glaucoma primario de angulo
;f!l o) Ao onkeda v abierto y en la OCT de dominio espectral
P =] a m’,’m (SD): Retinosquisis peripapilar con afecta-

cién de la region foveal.

descrita en pacientes sanos (0,5%)“*. El curso clini-
co del glaucoma asociado a RSPP generalmente es
favorable y asintomatico, si la macula esta respeta-
da. La mayoria de los casos permanecen estables
0 se resuelven espontaneamente tras varios meses
después del diagndstico. Sin embargo, existe contro-
versia acerca de la relevancia clinica de la RSPP en

la progresion del glaucoma. Los primeros estudios
publicados sobre esta entidad revelaron que la RSPP
no modificaba el curso del glaucoma, pero estudios
recientes han mostrado que la RSPP esta asociada a
una rapida progresion de la enfermedad glaucoma-
tosa®. El mecanismo etiopatogénico de la RSPP es
desconocido, habiéndose descrito varias teorias para
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cursaron con afectacion unilateral, siendo 4 mujeres
(80%) y un hombre (20%), con una media de edad de
74,2 + 7,08 afios. En ninguno de los pacientes se de-
tectd imagen clinica de cavidad en el nervio dptico,
ni en la fundoscopia, ni en el estudio tomografico en
el momento del diagndstico y durante las visitas de
seguimiento, que fueron de una media total de 14 +
5,5 meses. De todos los sujetos analizados, el 40%
presentaron una RSPP de novo en la primera visita. La
PIO media en el momento de la deteccion de la RSPP
fuede 22,4 + 2,19 mmHg.

Atendiendo a la localizacién de la RSPPR, el 80% de
los pacientes tuvieron afectado el cuadrante temporal
inferior, el 20% el cuadrante temporal superior y el 20%
tuvo afectacion de mas de un cuadrante. Estos hallaz-
gos son compatibles con lo descrito en la literatura.

Respecto a las capas de la retina que presentaban
la esquisis, la CFNR estaba afecta en el 80% de los pa-
cientes, la capa nuclear interna (CNI), células ganglio-
nares (CCG) y capa plexiforme interna (CPI) en el 60%
de los pacientes cada una de ellas, y la capa nuclear
externa (CNR) en el 40% de los pacientes. En ninguno
de los casos se objetivo fosetas del NO ni desprendi-
miento de retina en la SD-OCT. Sin embargo, el 40%
de los sujetos presentd afectacion foveal (casos 1y
5). Ademas, en el 60% de los casos se encontro trac-
cion vitreomacular, uno de ellos (caso 3) permanecio
asintomatico durante el seguimiento, y los otros dos
(caso 1y 5) acusaron disminucion visual, indicandoles
vitrectomia pars plana con pelado de membrana limi-
tante interna macular y tejido peripapilar, que se llevo
a cabo en un paciente, siendo dicha cirugia rechazada
por el otro paciente.

En cuanto a la variacion del espesor de CFNR, en
la mayoria de los casos no hubo diferencias estadis-
ticamente significativas, excepto en un caso (caso 5)
donde se observo resolucion parcial de la esquisis
tras la cirugia vitreorretiniana.

Atendiendo a la PIO, no se mostraron diferencias
significativas entre los ojos con RSPP sin progresion
glaucomatosa y aquellos con progresion glaucoma-
tosa estructural.

DISCUSION

La RSPP es una entidad no infrecuente en pacien-
tes con glaucoma o sospecha de glaucoma (1%-6%).
Sin embargo, dado que la mayoria son asintomaticos
y que la RSPP no suele ser visible en el examen fun-
doscopico, esta entidad ha sido infradiagnosticada
hasta la llegada de la OCT®.

R. Cebridn Sanz y cols

La mayoria de los estudios realizados sobre la
RSPP asociada a glaucoma muestran que no hay di-
ferencias estadisticamente significativas en las ca-
racteristicas clinicas y demograficas en términos de
edad, longitud axial, equivalente esférico y espesor
corneal central, como sucede en los casos analizados.

La RSPP y macular ha sido observada con mayor
frecuencia en pacientes con GPAA, como sucede en
nuestro estudio, aunque se ha descrito también en
otros tipos de glaucoma®?. En los casos analizados
de nuestra serie no hemos podido determinar la cau-
salidad, aunque se postulan varias hipdtesis que po-
drian explicar la etiopatogenia de esta entidad.

La primera teoria es la formacion de "microagu-
jeros" en las areas mas adelgazadas de la cabeza
del NO o CFNR en ojos con excavaciones papilares
grandes® ", tipicas de pacientes con glaucoma avan-
zado, como los casos descritos de nuestra serie. A
través de estos “microporos” se produciria el paso de
vitreo licuefactado o liquido subaracnoideo a la zona
retiniana adyacente a papila, formando una cavidad
adquirida y originando la retinosquisis®.

La segunda hipétesis seria la PIO elevada y las
fluctuaciones en la misma. Este hecho provoca pe-
qguefios cambios en la longitud axial que se traduce
en una traccion del tejido prelaminar, conduciendo a
la disrupcion de las capas internas retinianas. Algunos
pacientes de nuestra serie presentaron PIO elevada
en el momento del diagnéstico, pudiendo explicar
este fendmeno, el origen de la RSPP. Ademas, se ha
descrito en la literatura que la reduccion de la PIO se
asocia a la resolucion de la retinosquisis, siendo in-
necesaria la cirugia filtrante®”. Sin embargo, en los
casos analizados de nuestro estudio no hubo mejoria
de la esquisis pese a la reduccion de la PIO.

Finalmente, la traccion vitreopapilar o vitreomacular
secundaria a la separacion incompleta del vitreo seria
otra teorfa plausible®. En nuestra serie de casos, tres
de los cinco pacientes presentaron traccion vitreoma-
cular acompafiando a la RSPP con extension macular.

La RSPP con extension macular conlleva una
disminucion visual y puede justificar la intervencion
quirurgica, como en dos de los casos presentados”
9 Sin embargo, se conoce que la resolucion esponta-
nea de la retinosquisis macular como resultado de la
liberacion completa del vitreo se presenta en el 10%
de los casos"®. En nuestro estudio, al igual que en el
de Bayraktar et al. no se observo resolucion comple-
ta en ninguno de los pacientes. Si bien, las zonas de
esquisis permanecieron estables, sin modificaciones
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en el curso de su enfermedad. Ademas, se ha descrito
que la extension de la retinosquisis al area macular,
suele estar presente en papilas épticas con grandes
excavaciones, como sucede con nuestra seriet"?.,

La presencia de RSPP en pacientes con glaucoma
o sospecha de glaucoma puede interferir en la fiabi-
lidad del analisis de espesor de la CFNR, sobreesti-
mando su espesor en el area donde esta localizada la
retinosquisis”?. Por ello ha de hacerse una minuciosa
interpretacion de las pruebas estructurales de estos
pacientes, a fin de evitar, confundir la aparicion de la
retinosquisis peripapilar con una mejora en el espesor
de la CFNR y pasar por alto un adelgazamiento de la
CFNR. Ademas, es importante no confundir su reso-
lucion con una progresion rapida del dafio glaucoma-
toso. La RSPP se localiza méas predominantemente
en el cuadrante superior, temporal e inferior, al igual
gue en nuestro andlisis donde la localizacidon mas co-
mun fue la temporal inferior®. Sin embargo, cualquier
area puede verse afectada e incluso multiples de ellas,
Ccomo ocurre en uno de nuestros casos.

La retinosquisis ha sido descrita en todas las ca-
pas retinianas incluyendo la CFNR, la CCG, la CPI, la
CNI, la CPE y la CNE. La mayoria de los estudios refie-
ren que la CFNR es la capa mas afectada, oscilando
entre el 63% y 100% de casos. Por lo tanto, se puede
concluir que las capas internas retinianas son las mas
dafiadas, como la serie presentada.

Como conclusion, la RSPP puede estar presente
en pacientes con glaucoma, por tanto, debemos ser
cautos a la hora de interpretar los datos analizados

de OCT de CFNR. La presencia de esquisis peripapilar
puede actuar como un factor de confusion al sobrees-
timar el grosor de CFNR, y su resolucién ser malinter-
pretada como una progresion rapida estructural. Mas
estudios longitudinales son necesarios para determi-
nar los mecanismos patogénicos de la RSPP, ademas
de identificar los factores de riesgo potenciales y su
influencia en la funcién visual.
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