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Sindrome de Straatsma.

A proposito de un caso
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Resumen

El sindrome de Straatsma se caracteriza por la
tétrada: fibras nerviosas mielinizadas, estrabismo,
alta miopia y ambliopia. Se trata de paciente de
sexo masculino de 12 aflos que acude a revision
por presentar exodesviacion desde los 6 afos

de edad. En la exploracion oftalmoldgica se en-
cuentra: ojo derecho sin datos patoldgicos, ojo
izquierdo con agudeza visual de 3/200 que corrige
a 20/400 con su mejor correccion optica (refrac-
cion: -10.00=-4.50x1802). A la exploracion fundos-
copica se visualizan fibras nerviosas mielinizadas
sobre arcadas vasculares retinianas que involucran
area macular, ante dichos hallazgos clinicos se
decide tratar como dicha entidad sindromatica. El
manejo que se dio fue envio de lente de contacto
para ojo ambliope y manejo de estrabismo con
lentes con prismas. Sin embargo, el paciente no re-
gresd para su seguimiento y manejo subsecuente.

Straatsma syndrome. A case report.

Abstract

Straatsma syndrome is characterized by the te-
trad: myelinated nerve fibers, strabismus, high
myopia and amblyopia. This a 12 years old male
patient who undergoes revision for exodeviation
since he was 6 years old. An ophthalmological
examination: right eye without pathological data,
left eye with visual acuity of 3/200 that corrects to
20/400 with its best optical correction (refraction:
-10.00=-4.50x180°). Funduscopy revealed myelina-
ted nerve fibers over retinal vascular arches that
involve the macular area. Before these clinical fin-
dings, it was decided to treat it as such a syndro-
mic entity. The management that was given was
the sending of a contact lens for amblyopic eye
and management of strabismus with lenses with
prisms, however, the patient didn 't return for fo-
llow-up and subsequent management.
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Figura 1. Fundoscopia OD.
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Introduccion

LLa descripcion original del sindrome de Straatsma
fue realizada en 1981 por el mismo autor, el cual
describid la asociacion de fibras nerviosas mielini-
zadas, alta miopia ipsilateral, ambliopia anisomé-
tropica y estrabismo ipsilaterales en una serie de
3968 pacientes (7936 ojos) de los cuales 4 pacien-
tes cumplian con dichas caracteristicas, también se
ha descrito un sindrome de Straatsma inverso en

el cual hay hipermetropia ipsilateral '. En la actuali-
dad existe solo un trabajo reportado sobre un caso
familiar en poblacidn mexicana de sindrome de
Straatsma 2, por lo cual es importante reportar a la
comunidad oftalmoldgica nacional e internacional
la presencia de dicha patologia, para su diagnosti-
co oportuno vy rehabilitacion visual adecuada.

Presentacion del caso

Masculino de 12 aflos que acude al departamento
de oftalmologia integral del Instituto de Oftalmo-

Arch. Argent. Oftalmol. 2020; 17: 22-25

Figura 2. Fundoscopia OS, con FNM sobre arcadas vascula-
res nasales y temporales que involucran el area macular.

logia por referir exodesviacion desde los 6 afios de
edad. Dentro de los antecedentes perinatales es-
tan: gesta 1, obtenido por parto eutdcico, con peso
al nacer de 3,000kg, talla al nacer de 52 cmy Apgar
8/9. Niega crisis convulsivas y presenta adecuado
desarrollo psicomotor. Sin ningln otro anteceden-
te de relevancia para el padecimiento actual.

A la exploracion oftalmoldgica presenta agudeza
visual (AV) en el ojo derecho (OD) de 20/30, en el
ojo izquierdo (Ol) de 3/200 con una capacidad vi-
sual (CV) en 20/20, 20/400 respectivamente. A la
esquiascopia con una refraccion en el OD -1.00=-
1.50x1802 y en el Ol: -10.00=-4.50x180¢2. A la biomi-
croscopia de segmento anterior sin alteraciones en
ambos ojos (AO) con una presion intraocular (P1O)
por tonometria de Goldmann de 14 y 15 mmHg,
respectivamente. A la fundoscopiaOD sin altera-
ciones (Fig. 1. En el Ol presenta retina aplicada,
excavacion no valorable por la presencia de fibras
nerviosas mielinizadas sobre arcadas vasculares
nasales y temporales que involucran el area macu-
lar (Fig. 2).

A la exploracion estraboldgica con la posicion
libremente escogida a la izquierda, siendo el OD

el ojo preferente, no presenta limitaciones, ni inco-
mitancias. Presenta nistagmo a las lateroversiones
extremas vy la estereopsis fue de 400 segundos de
arco por Randot Dot test con diplopia horizontal
homonima corroborada por filtro rojo y una endo-
desviacion 20 dioptrias prismaticas.

El manejo médico es controversial, se sugiere

la utilizacion de terapia oclusiva para la amblio-

pia anisometropica, sin embargo, los resultados
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son muy variables, debido a que se trata de una
ambliopia de origen multifactorial. En cuanto al
manejo del estrabismo se sugiere la utilizacion de
prismas en los lentes aéreos, siempre y cuando
no sea mayor a 15 dioptrias prismaticas 5. Los
factores prondsticos de respuesta a la terapia son:
anisometropia inicial, area de mielinizacién e invo-
lucro macular '. En relacion al manejo de nuestro
paciente se decidié envio de lente de contacto
para ojo ambliope y manejo de estrabismo con
lentes con prismas. Es importante recalcar que no
se utilizd terapia oclusiva con parche por la edad
del paciente, sin embargo, el paciente no regreso
para su seguimiento y manejo subsecuente. Se
piensa gque el mal apego al tratamiento se debid a
la falta de compromiso por parte de los padres y
a la lejania en cuanto al acceso a la atencion oftal-
moldgica.

Discusion

Durante el desarrollo de la via visual, la miliniza-
cion de fibras nerviosas inicia alrededor del quinto
mes a nivel del diencéfalo, posteriormente conti-
nuUa hacia la base del nervio doptico en el séptimo
mes para terminar en el noveno mes a nivel de la
[dmina cribosa. Cuando éstas sobrepasan dicha
estructura anatomica reciben el nombre de fibras
nerviosas mielinizadas (FNM) 1. Hasta el momento
la causa exacta de las FNM es desconocida. Se han
realizado estudios histopatoldgicos en FNM en los
cuales se ha demostrado la presencia de células
similares a oligodendrocitos ©. Por |lo cual se ha su-
gerido que pudiese tratarse de un coristoma de cé-
lulas similares a oligodendrocitos en la retina 7. La
incidencia de FNM se ha reportado en 0.3-0.6% &,
hay series que reportan hasta un 0.98% 8, el primer
caso fue reportado en 1856 por Rudolph Virchow &,
En muchas ocasiones las FNM son hallazgos de la
exploracion oftalmoldgica, se caracterizan por ser
lesiones de coloracion blanca opaca o amarillen-
tas que tienen 3 localizaciones anatdmicas: sobre
la arcada temporal superior, a lo largo de ambas
arcadas vasculares y sin continuidad con la papila
Optica 2

Las FNM se caracterizan por la presencia de par-
ches con estriaciones blancas a blanco-grisaceas
con bordes irregulares que siguen el trayecto de la
capa de fibras nerviosas ©. Es importante recordar
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su asociacion con patologias tales como: neurofi-
bromatosis tipo 1, malformaciones craneo-faciales,
sindrome de Gorlin-Goltz 4. En cuanto al cuadro
clinico generalmente son asintomaticas, en oca-
siones pueden asociarse con: ambliopia refractiva,
alta miopia y estrabismo ipsilaterales ¢. General-
mente la mala calidad visual se presenta en los
casos en gue las FNM involucran el area macular .
En el presente caso se integro el diagndstico de
sindrome de Straastma, ya que el paciente pre-
sentaba: la asociacion de fibras nerviosas mieli-
nizadas, alta miopia, ambliopia anisométropica vy
estrabismo ipsilaterales.

En particular se pensd que el paciente tendria mal
pronostico debido a la anisometropia inicial, a la
extension de las FNM, al compromiso macular y
sobre todo a la edad del paciente. Es importante
recordar que la via visual termina su maduracion
funcional entre los 7-8 anos de edad, nuestro pa-
ciente llegd al Instituto a los 12 anos. Otra limitante
muy importante fue la falta de apego por parte de
los padres al tratamiento instaurado. Todo esto en
su conjunto llevd a un resultado no favorable para
mejorar la ambliopia en este caso. Existen casos
reportados en la literatura con un prondstico visual
favorable de capacidad visual de 20/30 con una
anisometropia promedio de -6.38 DP, sin embargo,
los demas presentan resultados desfavorables 2579,

Conclusiones

La importancia de este sindrome es primero darlo
a conocer a la comunidad oftalmoldgica nacional
e internacional. En México sdlo hay descrito un
caso familiar 2, debido a que en muchas ocasiones
su diagnostico pasa desapercibido, el oftalmolo-
go general y los diversos subespecialistas deben
sospechar en él. El diagndstico oportuno permitira
ofrecer a este tipo de pacientes un tratamiento
adecuado y un manejo inter y multidisciplinario,
asi como una rehabilitacion visual oportuna.

Los autores no tienen intereses comerciales en nin-
gun material de los presentados en este articulo.

El presente caso clinico no ha recibido ayudas
especificas provenientes de agencias del sector
publico, sector comercial o entidades sin animo de
lucro.
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