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Amaurosis

Primary Disciplinary Field(s): Oftalmologia, Neurologia, Medicina Interna

1. Core Definition

La amaurosis constituye un término médico de raigambre clasica que describe la pérdida total o
parcial de la visidn, cuya caracteristica definitoria radica en la ausencia de una lesion estructural
observable y macroscopica en el globo ocular durante un examen superficial o incluso mediante la
oftalmoscopia basica. Histéricamente, este concepto fue fundamental para distinguir las cegueras
causadas por opacidades visibles en los medios transparentes del ojo, como las cataratas o las
lesiones corneales, de aquellas cegueras que se originaban en las vias visuales posteriores, el
nervio optico o el sistema nervioso central. En la practica clinica contemporanea, la amaurosis se
entiende generalmente como la ceguera que resulta de una disfuncion en la transmisién o
procesamiento de la informacién visual, indicando una etiologia que reside mas all4 del segmento
anterior del ojo, y a menudo sirve como un indicador de patologias neuroldgicas o sistémicas
subyacentes que requieren una investigacion diagnéstica inmediata y exhaustiva. A pesar de la
evolucion de la nomenclatura médica hacia términos mas etioldgicos y precisos, el concepto de
amaurosis sigue siendo relevante para describir el sintoma de una pérdida visual profunda sin una
causa ocular obvia, obligando al clinico a explorar el espectro de las neuropatias 6pticas, las
retinopatias isquémicas o las lesiones cerebrales.

Es crucial entender que, si bien el término puede parecer genérico, su aplicacibn moderna exige
una diferenciacion precisa. Cuando se utiliza en el contexto de la oftalmologia moderna, la
amaurosis implica que el proceso patoldgico afecta las estructuras que perciben o transmiten la
luz (retina, nervio Optico, quiasma, corteza visual), pero que el 0jo mismo, en su apariencia
externa y muchas veces interna (excepto por signos sutiles de atrofia o edema papilar), parece
intacto. Esta distincidon es vital porque la presencia de amaurosis con un fondo de ojo
aparentemente normal, o con cambios minimos, redirige inmediatamente el foco diagndstico hacia
enfermedades graves de origen sistémico, autoinmune, isquémico o neoplasico. Por ejemplo, una
pérdida subita e indolora de la visién que se clasificaria como amaurosis podria ser la
manifestacion inicial de una arteritis de células gigantes, una emergencia médica que requiere
tratamiento inmediato para prevenir la ceguera bilateral permanente. Por lo tanto, la amaurosis no
es solo un sintoma, sino una bandera roja que indica la necesidad de una evaluacion
multidisciplinaria rapida que involucre a neurélogos y oftalmélogos especializados en neuro-
oftalmologia.

2. Etimologia y Desarrollo Historico

La palabra amaurosis deriva del griego antiguo amauros (?uaup?c), que significa "oscuro”,
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"tenue" o "invisible". Esta etimologia refleja perfectamente la comprensién pre-cientifica de la
ceguera. Durante la antigiedad y la Edad Media, antes de la invencion de instrumentos
diagnésticos sofisticados como el oftalmoscopio (introducido por Hermann von Helmholtz en
1851), los médicos estaban limitados a la inspeccién visual del ojo. Asi, la medicina hipocratica y
galénica clasificaba las afecciones visuales en dos grandes grupos: aquellas donde la pupila o el
cristalino se veian opacos o nublados (lo que hoy conocemos como cataratas o leucomas,
denominados suffusio o gutta opaca), y aquellas donde el ojo permanecia claro y normal en
apariencia, pero la vision se habia perdido. A este segundo grupo, la "ceguera sin causa visible",
se le denomin6é amaurosis (gutta serena o "gota serena"), presumiendo que la causa residia en
un "humor" o una "oscuridad" que afectaba el nervio 6ptico o el cerebro, pero que no se
manifestaba fisicamente en el rgano receptor.

El desarrollo de la anatomia moderna y, crucialmente, la invenciéon del oftalmoscopio
transformaron el significado clinico de la amaurosis. Con la capacidad de visualizar directamente
la retina, el disco Optico y los vasos sanguineos del fondo del 0jo, los médicos pudieron empezar a
identificar las causas especificas de lo que antes era simplemente una "oscuridad". Muchas
condiciones previamente catalogadas como amaurosis (como la atrofia 6ptica avanzada o la
retinopatia pigmentaria) pudieron ser re-diagnosticadas con precision. Sin embargo, el término
persistié en la literatura médica para describir la ceguera monocular transitoria, un fenémeno que
por su naturaleza fugaz a menudo no permite la observacién de cambios permanentes en el fondo
de ojo. Aunque la nomenclatura actual tiende a favorecer términos basados en la etiologia (e.g.,
neuropatia optica isquémica), amaurosis se utiliza hoy en dia frecuentemente como sinénimo de
ceguera, especialmente en contextos que buscan enfatizar el sintoma mas que la causa, o en el
diagndstico provisional de eventos isquémicos transitorios, manteniendo su peso histérico y
clinico, particularmente en la descripcion de la amaurosis fugaz.

3. Clasificacién y Tipos Principales

Aunque la amaurosis es un concepto amplio, la medicina moderna ha clasificado varias
condiciones especificas bajo esta denominacién, destacando la temporalidad y la causa
subyacente. La clasificacibn mas importante distingue entre la pérdida visual permanente y la
transitoria, siendo esta Ultima la que mayor uso ha conservado del término clasico. La amaurosis
se subdivide en categorias clinicas que ayudan a guiar la investigacién diagnéstica y el manejo
terapéutico. Esta categorizacion es esencial dado que las implicaciones prondsticas y terapéuticas
varian drasticamente entre los diferentes tipos, desde una condicion benigna hasta un signo de
alarma de un accidente cerebrovascular inminente.

Amaurosis Fugaz (AF): Esta es la forma mas comun en la que se utiliza el término. Se refiere a
la pérdida monocular (que afecta un solo 0jo) transitoria, indolora y reversible de la vision, que
generalmente dura desde unos pocos segundos hasta varios minutos, y raramente mas de una
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hora. La AF es tipicamente causada por una isquemia retiniana o coroidea transitoria, a menudo
debido a un émbolo que se aloja temporalmente en la arteria central de la retina 0 en sus ramas.
La etiologia mas frecuente de estos émbolos es la enfermedad carotidea ipsilateral o la fibrilacion
auricular, lo que convierte a la AF en un sintoma premonitorio de un accidente cerebrovascular
isquémico.

Amaurosis Congénita de Leber (ACL): A diferencia de la AF, la ACL es una enfermedad
hereditaria rara y grave que causa la pérdida de visién, o ceguera, desde el nacimiento o la
primera infancia. Es una forma de retinopatia grave que afecta a los fotorreceptores. Aunque no
encaja en la definicién estricta de "ojo normal" (pues hay signos de disfuncion retiniana),
histéricamente se incluy6 bajo el término por la ausencia de lesiones mecanicas obvias y su
naturaleza profunda. Es una causa importante de ceguera infantil y ha sido objeto de
investigaciones pioneras en terapia génica.

Amaurosis Post-Traumatica: Se refiere a la ceguera que ocurre tras un traumatismo
craneoencefalico, incluso cuando el ojo no ha sufrido un impacto directo. La pérdida visual se
debe generalmente a la lesion del nervio éptico o de las vias visuales en el cerebro, a menudo por
compresion, seccion o hemorragia en el canal 6ptico. La evaluacién de estos casos es compleja y
requiere técnicas de imagen avanzadas para determinar el grado de dafio axonal.

4. Etiologia y Fisiopatologia

La fisiopatologia de la amaurosis, en su sentido moderno de ceguera de origen no ocular primario,
es intrinsecamente diversa, reflejando una amplia gama de etiologias que convergen en la
interrupcién de la via visual. La causa subyacente mas critica y frecuente, especialmente en el
caso de la amaurosis fugaz, es la isquemia. Los eventos isquémicos ocurren cuando hay una
reduccion critica del flujo sanguineo a la retina o al nervio 6ptico, lo que resulta en una disfuncién
metabdlica rapida de las neuronas y las células gliales. En la AF, microémbolos (placas de
colesterol, fibrina, o calcio) procedentes de una placa aterosclerética inestable en la arteria
carétida interna, o de una fuente cardiaca (como una valvula defectuosa o fibrilacién auricular),
viajan al sistema arterial oftalmico y ocluyen temporalmente los pequefios vasos retinianos. Esta
oclusiéon provoca una hipoxia transitoria que se manifiesta como una "cortina" o "sombra" que
desciende sobre el campo visual, un sintoma clasico descrito por los pacientes.

Mas alla de la isquemia vascular, otras etiologias importantes incluyen las condiciones
inflamatorias e infecciosas que afectan el nervio 6ptico, como la neuritis 6ptica. Esta condicion, a
menudo asociada con enfermedades desmielinizantes como la esclerosis multiple, provoca una
inflamacion y destruccion de la mielina que recubre las fibras nerviosas, retrasando o bloqueando
la conduccién de las sefiales visuales. Aunque la neuritis Optica puede presentar dolor con el
movimiento ocular, la pérdida visual resultante, si es profunda, cae bajo el espectro de la
amaurosis. Adicionalmente, las enfermedades sistémicas autoinmunes como la arteritis de células
gigantes (ACG) representan una causa devastadora de amaurosis permanente. En la ACG, la
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inflamacion de las arterias (vasculitis) que irrigan el nervio Optico (arterias ciliares posteriores
cortas) conduce a una neuropatia Optica isquémica anterior irreversible, caracterizada por la
inflamacion y posterior atrofia del disco 6ptico. El reconocimiento de estas causas, desde la ACG
hasta los tumores que comprimen el quiasma 6ptico o las toxicidades farmacologicas, es crucial
para el manejo neuro-oftalmoldgico.

5. Significado Clinico y Diagndstico Diferencial

El significado clinico de un diagndstico provisional de amaurosis es de suma importancia, ya que a
menudo sefiala una amenaza inminente a la vida o a la vision permanente. En el entorno de
urgencias, la aparicion de amaurosis fugaz debe tratarse con la misma seriedad que un ataque
isquémico transitorio (AIT) cerebral, debido a la alta probabilidad de un accidente cerebrovascular
subsiguiente. El diagndstico requiere un enfoque metddico que va mas alla del examen ocular. El
oftalmélogo o neurdlogo debe realizar una anamnesis detallada sobre la duracién, la naturaleza
(monocular versus binocular), la recurrencia y los sintomas asociados (dolor de cabeza,
claudicacién mandibular, diplopia).

El diagndstico diferencial de la amaurosis es extenso e incluye la exclusion de todas las demas
causas de pérdida visual. Las herramientas diagnésticas clave incluyen la oftalmoscopia directa e
indirecta, que puede revelar signos sutiles como émbolos de Hollenhorst en la retina (indicativos
de enfermedad carotidea) o edema de papila. Los estudios de imagen son fundamentales: la
ecografia Doppler carotidea evallGa el grado de estenosis de la arteria carétida, mientras que la
resonancia magnética (RM) del cerebro y las 6rbitas es esencial para descartar tumores,
esclerosis multiple, o infartos cerebrales que afecten la corteza visual. En casos de sospecha de
ACG, se requiere urgentemente una tasa de sedimentacion globular (VSG) y proteina C reactiva
(PCR) elevadas, y a menudo una biopsia de la arteria temporal para confirmar la vasculitis. Dada
la gravedad de las etiologias, el manejo diagndstico de la amaurosis es una carrera contra el
tiempo para preservar la funcién visual restante y prevenir eventos vasculares sistémicos
mayores.

6. Debates y Nomenclatura Moderna

El término amaurosis ha sido objeto de debate en la medicina moderna debido a su naturaleza
inespecifica. Con el avance de la tecnologia diagnéstica, la tendencia en la neuro-oftalmologia es
utilizar términos que identifiquen la ubicacion anatémica y la causa etiolégica exacta de la
ceguera. Por ejemplo, en lugar de referirse a una "amaurosis por ACG", se prefiere el término
neuropatia optica isquémica anterior arteritica. Esta precisién no solo mejora la comunicacion
entre especialistas, sino que también obliga a un diagndstico mas riguroso, evitando la
ambigliedad que el término griego clasico pudiera implicar.
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Sin embargo, la utilidad del término se mantiene firme en dos contextos principales. Primero, la
amaurosis fugaz (AF) es una excepcion notable, donde el término se ha consolidado como un
descriptor clinico rapido y universalmente reconocido para la pérdida visual monocular transitoria.
Segundo, el término se utiliza en la investigacion y la clinica para describir de forma general la
ceguera profunda cuya causa aun no ha sido completamente dilucidada, sirviendo como una
categoria provisional. La critica principal radica en que su uso excesivo puede disuadir al clinico
de buscar activamente la etiologia especifica. Por esta razén, mientras que la AF es un término
aceptado, el uso de amaurosis para describir condiciones permanentes como la atrofia optica o la
ceguera cortical se considera cada vez mas obsoleto y se reemplaza por diagndsticos mas
detallados que reflejan la patologia subyacente identificada mediante resonancia magnética,
tomografia de coherencia 6ptica (OCT) y angiografia fluoresceinica.

Further Reading

Amaurosis fugaz - Wikipedia
American Academy of Ophthalmology (AAQO) - Amaurosis Fugax
Neuropatia 6ptica isguémica - Wikipedia
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