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Nuestro objetivo en este capitulo es concretar la patogenia y diagndstico clinico de
la deficiencia visual infantil provocada por una lesion neurolégica cerebral pre-perinatal.
Esta patologia es muy desconocida para los oftalmélogos, a pesar de que las primeras
publicaciones sobre sus manifestaciones clinicas tienen ya 20 afos, y su impacto es muy
negativo en la calidad de vida de los nifios que la padecen.

En la bibliografia puede buscarse con diferentes nombres: Disfuncion Visual Cerebral
Infantil, Deficiencia Visual Cortical Infantil, Discapacidad Visual Cerebral Infantil, y el mas
exacto; Deficiencia Visual Cerebral Infantil o CVI (por sus siglas en inglés «Cerebral Visual
Impairment»).

Es un tema muy extenso, y su tratamiento interdisciplinar, por lo que solo hablare-
mos de su diagndstico clinico y de su orientacidon terapeutica.

DEFINICION Y PREVALENCIA

La CVI es una deficiencia visual y/o visoperceptiva y/o oculomotora supranuclear
causada por la malformacion o lesion, en un cerebro en plena formacién, de estructu-
ras neuroftalmolégicas imprescindibles para conseguir un desarrollo visual normal: via
visual aferente geniculo-calcarina o primaria, areas corticales visuales, areas corticales
oculomotoras y/o tractos eferentes entre los I6bulos cerebrales; Longitudinal Superior,
Longitudinal inferior y Occipito-Frontal. No tiene porque acompanarse de patologia
ocular, aunque puede ser simultanea con comorbilidades oculares (ROP, atrofia dptica
parcial...), y esto la convierte en una deficiencia sensorial muy dificil de diagnosticar en
un bebé. Si aparece muy frecuentemente con comorbilidades sistémicas (Paralisis Ce-
rebral Infantil (PCl), anomalias cromosémicas, epilepsia...) que dificultan y retrasan mas
un diagndstico oftalmolégico. Para identificarla se necesitan oftalmdlogos entrenados
en las técnicas de exploracién visual en los lactantes y nifios preverbales, que ademas
puedan dialogar con otros especialistas pediatricos (neurélogos, neonatélogos, rehabi-
litadores...) sobre el nivel de desarrollo visual del bebé, y sobre la limitaciéon que su de-
ficiencia visual provocard en sus diferentes funciones cerebrales (cognicion, motricidad
global, emociones, aprendizajes...).

Desde hace 13 afios se describe como la causa mas frecuente de deficiencia visual
infantil severa en los paises con buenos sistemas sanitarios (1,2,3) incluido el nuestro
(4), debido a la supervivencia de los nifios de alto riesgo neonatoldgico por el excelente
tratamiento en los Servicios de Neonatologia hospitalarios.

Su prevalencia supera el 2 por mil nifios nacidos vivos (entre el 50- 80% de los nifios
con Pardlisis Cerebral Infantil, y el 20% de los nifios prematuros de riesgo). Dentro de
la distribucidn patogénica de deficiencia visual severa infantil, es también la causa mas
prevalente en paises como Reino Unido (48%), Irlanda (45%), USA (30%-40%), Holanda
(25%), y las cifras parecen seguir aumentando (5).
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ETIOPATOGENIA

La CVI es un trastorno de la conectividad cerebral, y para entender su patogenia y
sintomas es necesario conocer la anatomia funcional de varias estructuras cerebrales
relacionadas con el sentido de la vista. Haremos un resumen de las mds importantes:

Areas cortico-subcorticales en ambos hemisferios

Occipitales: La corteza calcarina esta genéticamente preformada y preparada
para recibir la informacidn visual enviada desde los fotorreceptores (parvo y mag-
nocelular), y procesarla: V1-V2-V5 o MT hacia el fasciculo Longitudinal Superior
o DORSAL.V1-V2-V3-V4 hacia el fasciculo Longitudinal Inferior o VENTRAL (6). La
lesién de V1-V2 puede desconectar todo el sistema visual y se conoce como ce-
guera CORTICAL.

Parietales: Relacionadas con el control de la mirada (Ver Capitulo 12): Sillén In-
traparietal (SIP), y relacionadas con el control motor global (sistema piramidal) a
través del fasciculo Longitudinal Superior.

Temporales: Relacionadas con el control de la mirada (Ver Capitulo 12): Motora
Temporal (MT) y Superior MT (MST). Conectadas a través del fasciculo Long. In-
ferior.

Frontales: Relacionadas con el control de la mirada (Capitulo 12): en el drea 8 de
Brodman: AFO o COF, AOMS y APD. La informacién visual accede por la porciéon
horizontal del fasciculo Longitudinal Superior (7). La desconexion de todas y cada
una de estas dreas cerebrales conduce entre otras patologias a alteraciones su-
pranucleares del control de la mirada.

Grandes tractos

B1: Ascendentes o aferentes:

Via visual primaria o Geniculocalcarina: Se puede afectar en diferentes zonas de
las radiaciones dpticas, de forma unilateral o bilateral, provocando pérdidas de
vision central y /o periférica binoculares.

Via visual secundaria o extrageniculada, conecta los coliculos superiores con el
nucleo pulvinar y V5. Se mantiene funcionante en la CVI é incluso en las cegueras
corticales («blindsight»).

B2: Eferentes:
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Las lesiones de los grandes tractos hemisféricos pueden ser unilaterales o bilate-
rales. Las consecuencias funcionales seran diferentes dependiendo de si se afecta
el hemisferio derecho o el izquierdo (8).

Fasciculo Longitudinal Superior o DORSAL: Configura la sustancia blanca que ro-
dea la parte superolateral de los ventriculos laterales desde las dreas periestria-
das occipitales hasta la corteza prefrontal. Se relaciona en su trayecto horizontal
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(DORSAL-DORSAL) con el l6bulo temporal medial y parietal dorsal. Esta relacio-
nado con las funciones mentales superiores que afectan al manejo del espacio
fisico (¢Donde esta lo que veo?); atencidn y orientacion en el espacio (uso del
campo visual), percepcidn simultanea y control oculomotor. Pero tiene un trayec-
to vertical (DORSAL-VENTRAL) relacionado con la accién corporal en el espacio
(¢Como lo alcanzo?); orientacion y praxia, organizacion del movimiento corporal,
secuencia y memoria espacial.

— Fasciculo Longitudinal Inferior o VENTRAL: Basal y exterior, rodea los cuernos in-
feriores de los ventriculos laterales, pasa por el [6bulo parietal profundo, llegando
hasta el I6bulo temporal inferior, la amigdala y el hipocampo. Las funciones men-
tales superiores en las que participa estan relacionadas con la comunicacion y
el reconocimiento (formas y colores); emocién, memoria, abstraccion y el espa-
cio semantico (¢ Qué es lo que estoy viendo?).

— Fasciculo Fronto Occipital Inferior o MEDIAL, IFOF; muy largo, comunica Iébulo
frontal con occipital de una forma muy indirecta a través de la insula y zona infe-
rior de los I6bulos parietal y temporal. Se le da mucha importancia en la actuali-
dad porgue es una gran via asociativa entre diferentes sistemas: visual, auditivo
y motor global...

Ya hemos comentado que la lesion de los fasciculos Dorsal y Ventral conduce tam-
bién a patologias oculomotoras supranucleares (antes y Capitulo 12). Todos los fasci-
culos explicados tienen relaciones anatdmicas entre ellos. Las alteraciones visuales y
visoperceptivas se explicaran después en las distintas formas clinicas de CVI.

C. Dos fibras de proyeccion o encrucijadas:

— La capsula interna en su brazo posterior: donde se cruzan casi perpendicular-
mente el asa posterior de las radiaciones dpticas con la via piramidal, y algunas
eferentes del sistema sacadico.

— La zona de los trigonos de los ventriculos laterales; sustancia blanca irrigada por
anastomosis de arteriolas terminales de la cerebral media y cerebral posterior,
gue puede sufrir isquemia por infarto hemorragico (ademds de una posible he-
morragia intraventricular) entre la semana 24-32 de embarazo en los partos pre-
maturos. En ellas se cruzan la corona radiada del sistema piramidal (miembros
inferiores), las fibras transcallosas del esplenio del cuerpo calloso, radiaciones
Opticas superiores y el fasciculo Longitudinal Superior.

La patogenia de todas estas lesiones, de forma mayoritaria, se debe a la necrosis
isquémica de la sustancia blanca, y gris cerebral. Las arterias y arteriolas afectadas en
cada caso definirdn el cuadro clinico. También son posibles malformaciones congénitas,
y anomalias genéticas que modifiquen de forma macroscépica o tisular estas estructu-
ras. Pero siempre el denominador comun es que sean precoces, y alteren la conectivi-
dad antes de haberse establecido.

La distribucion causal es en sentido decreciente; la Encefalopatia hipdxico isquémica
perinatal, la Leucomalacia Periventricular en la prematuridad de riesgo, malformacio-
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nes congénitas (esquisencefalia, hidrocefalia, sindromes operculares), tumores cerebra-
les precoces, meningo-encefalitis precoces, traumatismos craneo-encefalicos (Shaken
Baby), asfixia por inmersién o Muerte Subita, grandes cirugias precoces con hipoxia, las
hipoglucemias repetidas neonatales, enfermedades metabdlicas (mitocondriales), alte-
raciones cromosémicas que afectan al neurodesarrollo (Down, Phel Mc Dermid, Pallis-
ter- Killian, Miller- Diecker...) y las epilepsias muy precoces (Sindrome de West).

CUATRO FORMAS CLiNICAS CARACTERISTICAS (Y NO LAS UNICAS)

Prematuridad de riesgo

Con dos posibles cuadros que dependen de la semana de embarazo y el desarrollo de
la vascularizacion cerebral, y de la extensidn de la lesion (9):

Leucomalacia Periventricular Periatrial (LPV) bilateral en los mas inmaduros. Sin al-
teracion del sistema piramidal. Lesidn Fasciculo Dorsal-Dorsal parcial. Alteraciones ocu-
lomotoras leves.

Encefalopatia hipdxico-isquémica subcortical parietooccipital bilateral en territorio
limite irrigado por la arteria cerebral media con encefalomalacia en los mas maduros.
Lesion del F. Dorsal, Areas Visuales, radiaciones dpticas superiores, y sistema piramidal
(miembros inferiores) con PCl diparética espastica. Alteracién supranuclear de la mirada.

Figura 1: RNM craneal en Leucomalacia Periventricular Periatrial (LPV).
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Deficiencia viso-perceptiva

a) Lesion F. L. Dorsal parcial por LPV:

Baja atencion visual y global.
— Incomprension secuencia esp/tiempo.
— Dispraxia Visoconstructiva.
— Trast Aprendizaje no Verbal: TANV.

b) Lesidn cortico- subcortical mas extensa:
— Ambliopia leve o moderada bilateral.
— Cuadrantanopsia doble inferior.
— Anomia cromatica en lesién V4 izda.
— Todo lo anterior de a.

En la literatura se denomina SINDROME VISUAL DE LA PREMATURIDAD.

Encefalopatia hipoxico- isquémica perinatal

A tres niveles anatdmicos irrigados por diferentes ramas de la arteria Silviana:

Arteria Cerebral Media (o Silviana) focal bilateral a nivel parietal; acompanada de
Paralisis Cerebral espastica tri o tetraparética por lesion de la corona radiada.

Arteria lenticuloestriada, generalmente unilateral y focal en la capsula interna; con
Paralisis Cerebral Infantil hemiparética espastica contralateral.

Ramas perforantes de la silviana y la cerebral posterior con lesidn de nuicleos basales;
acompafiada de Pardlisis Cerebral Atetésica (menos frecuente).

Deficiencia viso-perceptiva

En las bilaterales parietales: depende de la extensién (10) pero ademas de la PCl
cursa con doble defecto hemiandptico, ambliopia bilateral severa, oftalmoparesia severa
vertical (ver capitulo 12). Pueden presentar un sindrome de Balint Infantil por lesién del
fasciculo Dorsal, con:

i. Simultagnosia: incapaces de priorizar dentro de la escena visual.

ii. Ataxia manual: incapaces de controlar el movimiento del brazo-mano.

iii. Apraxia dptica: afecta a la fijacion, sacada y mantenimiento de la mirada.

En las isquemias de los ganglios basales ademas de la PCl atetdsica tienen ambliopia
bilateral leve/ moderada, sin pérdida de campo visual, y con muy diferentes alteraciones
en el control supranuclear de la mirada (Ver Cap 12).

En las unilaterales con isquemia a nivel de la capsula interna (10):

— Derecha: Heminegligencia o hemianopsia izquierda. Son diestros y olvidan su he-

micuerpo izquierdo. Hablan bien, pero son aparentemente poco empaticos por
prosopagnosia. Se orientan mal en el espacio o agnosia topografica.
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Figura 2: Encefalopatia hipoxico-isquémica perinatal

— lzquierda; heminegligencia o hemianopsia derecha. Son zurdos. Tienen dificultad
con el lenguaje. Presentan desde trastorno de la memoria y archivo visual de
simbolos (no agnosias aperceptivas clasicas), hasta trastorno de aprendizaje de la
lecturay el célculo.

Malformacidn cerebral prenatal

Mads frecuente de estructuras de la sustancia blanca (11); hidrocefalia, porencefalia.
La deficiencia visual y visoperceptiva depende de los fasciculos y I6bulos afectados. Pue-
de haber desde una ambliopia leve bilateral, con escasa pérdida de campo visual, hasta
una ceguera cortical bilateral en las hidrocefalias (transitoria o definitiva) si falla la deri-
vacion a peritoneo, aumenta la presion intracraneal y se bloquean las arterias cerebrales
posteriores.

Puede haber malformaciones cortico-subcorticales tanto a nivel del |I6bulo occipital
(esquisencefalia, encefalocele) que causen una ceguera cortical, como a nivel de los 16-
bulos temporales, incluso bilateralmente, en el muy infrecuente sindrome opercular con
deficiencias muy variables del campo visual.

Ceguera cortical

es la menos frecuente de las formas de CVI, y ya hemos hablado durante la exposi-
cion de diferentes etiologias. En la etapa perinatal se debe a hipoglucemias repetidas del
recién nacido en algunas alteraciones metabdlicas. Pero es la forma de CVI mas preva-
lente cuando el nifio tiene mas de un mes de vida, y el territorio de las arterias cerebra-
les posteriores es el mas irrigado: shaken baby, grandes cirugias cardiacas, asfixias por
inmersién o infecciones encefdlicas en el primer afo.
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Es muy dificil de diagnosticar clinicamente por sus signos, porque afecta a la corteza
y al fasciculo Ventral. Esto supone que pueden conservar islotes Utiles de campo cen-
tral- paracentral y tener aparente fijacion (mirada perdida y sin triada miosis, acomo-
dacién- convergencia), no tienen oftalmoparesia (blindsight sin persecucién), pueden
deambular sin miedo (anosognosia o sindrome de Antdn) con leve retraso psicomotor y
mal control oculomanual.

En ocasiones se demora el diagndstico hasta la edad de los aprendizajes formales
porgue en el colegio descubren que no identifica los colores basicos (anomia cromatica)
y no identifica las formas y los dibujos (categorias visuales).

Evaluacidn del paciente

"

Importante: Las pruebas de neuroimagen identifican los I6bulos cerebrales afectados
y la extensién de las lesiones, pero la neuroplasticidad infantil invalida un diagndstico
por aproximacion sobre la medida del campo visual (que puede ser mucho mejor de lo
esperado), y sobre los defectos viso-perceptivos en el futuro.

Historia Clinica

Fundamental retener los antecedentes personales pre y perinatales. Asi como estu-
diar los informes de otros especialistas pediatricos, y de sus terapeutas. ¢Retraso en su
desarrollo motor? ¢ Paralisis Cerebral? ¢ Medicacién?

Exploracién

Los nifios con CVI presentan pocos signos oculares, pero necesitan una exploraciéon
de anejos, polo anterior, esquiascopia dindmica, y fondo de ojo como cualquier nifo es-
tudiado. Veremos signos asociados dependientes de la etiologia de base (Retinopatia del
Prematuro, hipoplasia papilar, colobomas...) o después de meses de evolucion (atrofia
Optica parcial transinaptica...).

Los niflos con CVI presentan sintomas oculomotores: en un estudio de E Fazzi (12,
13) la distribucion de patologia supranuclear alcanza; 54% nistagmus, 48% mala fijacion
(desviaciones paroxisticas), 89% defectos en el seguimiento y 44% apraxias y oftalmo-
paresias. El estrabismo es secundario a su patologia de base y ocurre en el 73% de los
casos, con dos formas patogneumonicas; la exotropia intermitente de las hemianopsias
(con torticolis de rotacién para ampliar su campo visual central) y la endotropia congéni-
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ta (Ver Cap 12). Imprescindible hacer una exploracién primero del control supranuclear
de su mirada (fijacién, movimientos conjugados y control oculomanual, torticolis visual),
seguida de cover test y ducciones.

Los nifios con CVI presentan sintomas comportamentales muy significativos (no miran,

no empatizan, fotoadiccion, vértigo, sustos) que pueden aclararse de dos maneras:

— Exploracidén funcional visual del nifio preverbal; Visidn Preferencial y perimetria
Stycar (Ver Capitulo 1). Medir AV cerca (30-40 cms) sefalando, con optotipos
pictograficos desde los 2 anos (siempre es mejor de la esperada).

— Evaluacién comportamental de su desarrollo visual: Muchos de estos nifios tienen
dificultades atencionales dentro del contexto de un Retraso Madurativo Visual,
gue puede ser evaluado durante la consulta, si se dispone de suficiente tiempo
para relacionarse con un bebé, o puede evaluarse con los cuestionarios a padres
sobre su comportamiento visual:

— Cuestionario PreViAs (Ver capitulo 1) en espafiol y normalizado en nuestro
pais. Separa lesiones del fasciculo Ventral/ fasciculo Dorsal.

— Cuestionario Mc Culloch (14) para menores de 12 meses con posible CVI.

— Cuestionario de Dutton (15) para nifios con marcha auténoma.

Exploraciones complementarias

Con frecuencia estos nifios vienen a interconsulta desde otras especialidades como
Neonatologia, Neuropediatria, Rehabilitacidn, e incluso remitidos por sus terapeutas (fi-
sioterapia, estimulacidn precoz). Excepcionalmente consultan derivados por sus maes-
tros. Por tanto, en la mayoria de los casos, tienen informes clinicos extensos con estudios
de sus cerebros e informes de la evolucidon de sus lesiones. Es infrecuente que se refieran
al sistema visual, por lo que podemos necesitar para su diagndstico:

— Neuroimagen: Resonancia Magnética Craneal. DTI (Tractografia), HARDI (High
Angular Resolution Diffusion Imagine) (16) y determinar nosotros las areas y trac-
tos afectados.

— Electrofisiologia: Es necesario estar en contacto con un servicio que tenga claras
las normas para explorar lactantes y preverbales, porque seran necesarios.

— Potenciales Evocados Visuales (gafa goggles) (17) en mas de una ocasién, y oca-
sionalmente Electrorretinograma con flash y electrodos palpebrales.

— Estudio Visoperceptivo: En nuestras consultas podemos explorar de forma muy
precaria el nivel de desarrollo visoperceptivo de un nifio (Ver Cap 1), y en la CVI
pueden aparecer trastornos sensoriales muy complejos. En los niflos mayores
de 4 afios se puede plantear un estudio mucho mas profundo por un neurop-
sicdlogo clinico infantil, que puede ser prioritario en un nifio ya escolarizado y
con dificultades de aprendizaje. Ya hemos hablado de la posible aparicién de un
Trastorno de Aprendizaje No Verbal (TANV) (18), de una dispraxia visoconstructi-
va (19) en el Sindrome Visual de la Prematuridad, y también de los trastornos de
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aprendizaje de la lectoescritura en las CVI con lesidn hemisférica izquierda (la de-
recha también tiene dificultad, puramente visual por la hemianopsia izquierda,
ya que en nuestra cultura la lectura es horizontal y de izquierda a derecha). Nin-
guna de estas alteraciones tiene relacidn con una dislexia que es un trastorno
de la decodificacidon fonoldgica del lenguaje, de origen genético, y totalmente
independiente del sistema visual, que debe ser estudiada en ORL y tratada por
un/una logopeda (20).

Tenemos que comprender que en esta patologia |la sensorialidad trasciende a los pro-
blemas de enfoque, binocularidad y campo visual, y afecta a la comprension del mundo
visual y su uso por otros sistemas corporales. Los nifios con CVI pueden ser deficientes
visuales muy dificiles de entender por un médico.

Diagndstico

No es nada probable que el diagndstico de CVI se pueda completar en una sola con-
sulta, debido a que es interdisciplinar y evolutivo. Necesitaremos exploraciones sucesi-
vas, afiadiendo pruebas y dialogando con otros especialistas. Por ello, estos niflos nece-
sitan ser estudiados dentro de Equipos Interdisciplinares/Transdisciplinares entrenados
para su diagndstico, y con lenguaje comun para abordar las limitaciones del desarrollo
de un lactante con deficiencias asociadas desde diferentes sistemas corporales. La confi-
guracion de un Equipo con estos especialistas es muy dificil fuera de la Sanidad Publica.
El oftalmopediatra es un integrante mas de ese Equipo, pero también es el especialista
gue mejor comprende su perfil de deficiencia visual (21), y puede explicar a los demas
integrantes las implicaciones personales de esta pérdida (Discapacidad de origen visual).
Para conseguir aclarar este perfil necesitara:

1. Diagnostico 6ptico y refractivo.

2. Diagndstico oculomotor; supra é infranuclear.

3. Diagnostico sensorial (ambliopia, defectos campimetricos, amontonamiento, co-
lores...).

4. Diagnéstico del grado de Deficiencia Visual (Normal, Leve, Moderada, Severa,
Amaurosis) (22).

5. Diagndstico visoperceptivo, por Neuropsicologo en > 4 afios.

Orientacion

El diagndstico de CVI es nuevo é incomprendido por padres, pediatras... y terapeutas
gue van a relacionarse estrechamente con el nino afectado. A los padres es necesario
explicarles verbalmente la situacién de su hijo, y el largo camino de esfuerzo para con-
seguir su habilitacién. Para el resto de los médicos y técnicos, es prioritario un Informe
Oftalmoldgico completo sobre su situacion visual, entre otras cosas para que compren-
dan nuestros tratamientos, y las implicaciones de la pérdida visual.
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Los nifios afectados deben recibir el mismo tratamiento éptico (gafas, bifocales), sen-
sorial (oclusiones), y de su estrabismo, que cualquier otro nifio, si lo necesitan.

Ademads, deben empezar un tratamiento rehabilitador o habilitador que depende de
su edad, y del nivel de deficiencia visual estimado. En los menores de tres afios se debe
recomendar siempre Atencion Temprana para impulsar su desarrollo, y con asesora-
miento de Técnicos en Baja Vision Infantil de la ONCE solo si estimamos que su limitacién
visual es severa o ceguera. Seguimiento periddico de su evolucidn.

Hacia los 5-6 afios de edad, en la etapa de la escolarizacién, volveremos a necesitar
informacidn de diferentes especialistas para aconsejar sobre el modelo de ensefianza en
la que el nifio estard mejor adaptado segun sus deficiencias asociadas. Actualmente esta
decision estd mal informada, con descoordinacion entre Ministerios, y en muchos casos
los nifios pierden el programa de habilitacidon que seguian desde la lactancia.

El oftalmdlogo debe seguir con revisiones periddicas durante afos, porque la neu-
roplasticidad del cerebro infantil provoca cambios visuales y en el control oculomotor,
y tendremos que plantearnos Ayudas Técnicas (bdsicas, y electrdnicas) para mejorar su
rendimiento visual en la vida cotidiana (4).
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PREGUNTA TIPO TEST

(pulse en la flecha para comprobar las respuestas)

Nifa de 3 afos que consulta en oftalmologia porque tarda en reconocer lugares
(escuela infantil, parque...), y también personas (abuelos, profesora...), muy fre-
cuentados, y sus padres sospechan que ve mal. Entre sus antecedentes destaca que
padece una PCl hemiparética izquierda de etiologia hipdxica perinatal, y esta reci-
biendo Atencion Temprana. ¢ Cuales de estos signos aparecen en su exploracion?
a) Heminegligencia izquierda con perimetria Stycar.

b) Exotropia intermitente del Ojo lzquierdo.

c) Fijacion inestable por desviaciones pardxisticas hacia la supraversion.

d) Potencial Evocado Visual (LED en gafa gogles) abolido en ambos ojos, y registra-
do en dos ocasiones.

e) Agudeza Visual cerca normal en binocular con prueba pictogréfica.
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