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MORNING GLORY SYNDROME: CASE REPORT
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RESUMEN

Se presenta el caso de una mujer con disminucion de la agudeza visual y con excavacion
posterior del globo ocular que compromete el disco éptico. El sindrome de “gloria de la
mafana” es una displasia del disco 6ptico asociada con otras alteraciones oculares, con
defectos de linea media craneo-facial, con anomalias renales y con posibles lesiones

vasculares cerebrales.

SUMMARY

We report the case of a woman with a decrease in visual acuity and with an excavation
of the eyeball which jeopardizes the optic disc. The Morning Glory syndrome is a congenital
optic disc dysplasia associated with other ocular abnormalities, with midline craniofacial
defects, kidney abnormalities, and cerebrovascular disorders.

Presentacion de caso

Una mujer de 60 afios de edad, con disminucion
de la agudeza visual y escotoma central derecho, fue
remitida al servicio de radiologia del Instituto Neuro-
logico de Colombia con sospecha de neuritis optica
derecha. Se realizd resonancia magnética (RM) cerebral
simple y contrastada en equipo Siemens Symphony de
1,5 Tesla, con protocolo que incluyd secuencias con
informacion en T1 axial, T2 axial y coronal (saturacién
grasa), FLAIR axial y sagital, y series contrastadas
con gadolinio axial y coronal con énfasis en Orbitas
(saturacion grasa).

Se encontré una excavacion posterior del disco
optico sin presencia de macroquistes (figura 1). La
configuracion del nervio 6ptico, del quiasma, de la
musculatura extraocular y de las restantes estructuras
orbitarias no presentd alteracion. En particular, se
descarto el diagndstico clinico de neuritis optica. En
el parénquima cerebral hubo cambios por leucoence-
falopatia microangiopatica. En la historia clinica se
conto con tres estudios de base realizados en los meses
previos: fundoscopia, que reportd lesiones blanquecinas
alrededor de los nervios Opticos con aspecto de fibras
nerviosas mielinizadas (figura 2); angiografia retiniana
con fluoresceina, que informé hipofluorescencia de
los discos opticos sin signos de filtraciéon o escape
del colorante, y potenciales evocados visuales, que

demostraron prolongacién de la latencia de la onda
P100 en forma bilateral. Con los hallazgos de RM y
de fundoscopia, se sugirio el diagnoéstico del sindrome
de “gloria de la mafiana”.

Discusion

El sindrome de “gloria de la mafiana” es una ano-
malia congénita rara, caracterizada por una excavacion
en forma de embudo del nervio 6ptico, rodeada por un
anillo con cambios en la pigmentacion de la membrana
coroidea (1). El término sindrome de “gloria de la ma-
fiana” fue usado por primera vez por Kindler, en 1970,
por la similitud de esta anormalidad del disco dptico en el
fondo de ojo con la flor de la familia Convolvulacea (2).

La mayoria de los casos son unilaterales y aislados,
pero pueden asociarse con otras malformaciones, que
incluyen defectos craneofaciales de la linea media,
como agenesia del cuerpo calloso, hipertelorismo
ocular, anomalias de la silla turca, hipopituitarismo
y encefaloceles basales (3-5). También se asocia con
otras alteraciones oculares, como estrabismo, cataratas,
nistagmo, desprendimientos retinianos, quistes del
cuerpo ciliar, coloboma del cristalino, hemangiomas
palpebrales y drusa del nervio optico (6,7).

Son muchos los casos que han reportado la asocia-
cion de este sindrome con malformaciones vasculares
intracraneales (8,9). Lenhart y colaboradores encon-
traron en su estudio de 20 pacientes con el sindrome



que el 45% presentod alteraciones cerebrovasculares, desde variantes

anatomicas hasta anormalidades progresivas; de ellas, la enfermedad
de Moya-Moya fue la entidad mas severa identificada (10). Otras aso-
ciaciones son el sindrome CHARGE, trisomia 4q, neurofibromatosis
tipo 2 y malformaciones renales (3).

La patogénesis es desconocida. La hipétesis sugiere que se debe a
una falla en el cierre de la hendidura embrionaria y representa una va-
riante del coloboma del nervio 6ptico (11). A pesar de que la incidencia
también es desconocida, y aunque se considera de aparicion esporadica,
se sabe que es mas comun en mujeres y que en Estados Unidos ocurre
con menor frecuencia en la poblacion de raza negra (12,13). Sin embar-
g0, se han encontrado familias con transmision autosémica dominante
de coloboma del nervio optico. En el sindrome autosémico dominante
se han identificado dos genes de transcripcion: el gen de PAX2, que se
expresa en el desarrollo del tallo 6ptico, la mitad ventral de la vesicula
opticay el rifidon, cuya mutacion causa el sindrome papilo-renal. El gen
HESX1 expresa la mitad ventral del cerebro anterior, la bolsa de Rathke
y la glandula pituitaria. Las anomalias de este gen se han identificado
en los pacientes con displasia septo-Optica (14).

Habitualmente, es unilateral y se caracteriza clinicamente por un
disco Optico excavado en forma de cono, con tejido del glial central,
rodeado por una alteracion pigmentaria coroidorretiniana. Hay in-
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Figura 1. Axiales con informacion en T1 de
supresion grasa con gadolinio y T2 con supresion
grasa. No se demuestran signos de neuritis
dptica (sospecha clinica), pero se encuentra
una excavacion posterior del globo ocular que
compromete el disco dptico.

Figura 2. Fundoscopia con disco optico
agrandado, de contornos mal definidos y con
imagen que recuerda la flor “gloria de la
maiiana”.

cremento en el numero de los vasos de la retina y parecen salir del
margen del disco hacia la retina periférica con un patrén radial. Puede
haber comunicaciones arteriovenosas cerca del disco optico, que son
demostradas con la angiografia (1,2,15).

La principal caracteristica histopatologica es el retrodesplazamiento
axial del nervio 6ptico y una lesion en forma de embudo. Se cree que
la ectasia se debe a una anomalia en el desarrollo central de la esclera.
La vaina del nervio dptico puede estar parcialmente reemplazada por
tejido fibroadiposo y musculo liso (16).

La vision puede estar conservada o afectada por escotomas en grado
variable, pero usualmente hay disminucion de la agudeza visual. La
alteracion del fondo de ojo predispone a ambliopia (13,15,17,18). En
los casos unilaterales, un examen visual puede no revelar la capacidad
maxima del ojo afectado. Todos los casos pueden presentar miopia y
astigmatismo.

El diagnostico se realiza con el fondo de ojo y se confirma por
técnicas de imagen, que son utiles para demostrar la magnitud del
defecto y excluir las anormalidades asociadas. La ecografia en modo B
confirma la localizacion central de la depresion en el disco optico (1,18).

La tomografia tiene un papel complementario a la RM en la eva-
luacion de los nervios Opticos y puede ser utilizada en los pacientes que
tienen contraindicacion para esta ultima (19). Los resultados de RM

3663



determinan la magnitud del defecto. El globo esta deformado, el disco
esta ensanchado y es continuo con el humor vitreo. También, pueden
identificarse los cambios en la esclera al margen del defecto. El tejido
adiposo y el musculo liso dentro del disco no deben confundirse con
tejido neoplésico (13,16). Las anomalias asociadas, como macroftalmia,
desprendimiento coroidorretinianos, encefalocele y agenesia del cuerpo
calloso también pueden ser demostradas. Los principales diagndsticos
diferenciales son el coloboma del disco, el estafiloma peripapilar, el
glaucoma congénito y la megalopapila.

Conclusién

Se describe el caso de un sindrome de “gloria de la mafiana” basados
en la asociacion de una excavacion del disco dptico identificada por
RM, y la configuracion similar a la flor demostrada por fundoscopia.
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