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ABSTRACT

Morning glory syndrome is an uncommon congenital excavated optic disc anomaly that can impair vision and may be associated with ocular and non-ocular abnormalities. It has a characteristic fundoscopic appearance which consists of a large excavated disc with radial vessels and a central turf of glial tissue situated within a funnel shaped excavation of the posterior fundus. It is more common in Caucasians than in blacks. We report a case of this uncommon congenital anomaly of the optic disc in a Nigerian male.
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ABSTRAIT

Le syndrome de la fleur de liseron est une anomalie rare de disque optique congénitale excave qui peutcréer un problème de vue et peut être associéaux anomalies visuelleoculaire et non-oculaire.Il a une caractéristiqued'apparence fondoscopiquece qui consiste d’une immense disque excave avecdes vaisseaux radiaux,un turf centralde tissu gliallocalisé entre une excavation en forme d ’entonnoir du fundus postérieur.Il se trouve souvent chez les caucasiens que chez les noirs . Nous rapportons un cas de cette  rare anormaliecongénitale de disque optiquechez un mâle nigérian.

Mots clés: Le syndrome de la fleur de liseron,disque optique excavation,  visuelle faible, Mâle Nigérian
Introduction 

Morning glory syndrome is an uncommon congenital anomaly of the optic disc in which there is an excavation of the posterior globe which encloses and includes the optic disc1.  It is typically a unilateral anomaly but bilateral cases have been documented in the medical literature2-4; and it is more common in females1   It can impair vision and has also been associated with a number of ocular and non-ocular abnormalities2-7. The prevalence of morning glory syndrome is unknown, however, a recent study reports a prevalence of 2.6/100,000 in Stockholm, Sweden2. Morning glory syndrome is more common in Caucasians and uncommon in African Americans1.  We report a case of this uncommon congenital anomaly of the optic disc in a Nigerian male.

Case report

 A 35-year old Nigerian male presented to the eye clinic with a history of diminished vision in the right eye since childhood. He also had a history of hallux valgus but no history of facial clefts. There was no family history of ocular disease or congenital anomalies. On examination, he had no facial abnormalities and the neurologic examination was normal. The best corrected visual acuity was count finger at 0.5metres in the right eye and 6/5 in the left eye. Refraction was               -12.25DS-4.00DC X 062o in the right eye and plano- 0.75 X 090o in the left eye.  There was no nystagmus, but a 15o exotropia with normal ocular motility and a relative afferent pupillary defect in the right eye. Anterior segment examination was unremarkable in that eye.  Fundoscopy of the right eye showed a large excavated disc with a central turf of glial tissue and peripapillary chorioretinal pigmentation. The blood vessels were supernumerary and fanned out from the disc in a radial fashion (Fig. 1). The examination of the left eye was unremarkable. The intraocular pressures were 14mmHg and 10mmHg in the right and left eye respectively. B-scan ultrasound scan showed an axial length of 25.7mm right eye and 23.3mm in the left eye. There were floating echogenic strands in the right vitreous humour but no retinal detachment (Fig. 2). The left eye was sonographically normal. The vision in the right eye was not improved with optical correction.

Discussion

Morning glory syndrome is one of the congenital excavated optic disc anomalies apart from optic disc coloboma and peripapillary staphyloma. Morning glory syndrome is non-hereditary and genetic defects associated with it are not yet established7. Altun et al 8 reported a case of morning glory syndrome in a patient with Down syndrome but no other genetic abnormality was detected apart from the trisomy of chromosome 21 which is associated with Down syndrome. The exact pathogenesis of morning glory syndrome is not well established.  The excavation is thought to result from either an insufficient closure of the embryonic fissure, and therefore may be a variant of optic nerve coloboma, or it may be a primary mesenchymal abnormality resulting in scleral defect, central glial tuft and vascular abnormalities1.

Morning glory syndrome can be diagnosed clinically by its characteristic appearance on fundoscopy. There is a funnel shaped excavation of the posterior fundus which encloses and includes the disc.  The disc is large and excavated with a central area of white glial tissue and peripapillary chorioretinal pigmentation. The blood vessels are supernumerary, fan out in a radial manner from the periphery of the disc and it is hard to distinguish between arterioles and venules1.

The visual acuity in eyes with morning glory syndrome is variable from no light perception to normal vision, but in most cases it is impaired1. The refractive error in eyes with morning glory syndrome is commonly myopic2. Our patient had poor vision, high myopic astigmatism and impaired vision in the eye with morning glory syndrome. There was no history of treatment of amblyopia in childhood in our patient.   The poor vision in patients with congenital structural (organic) abnormality may be attributable to a superimposition of functional amblyopia on the organic defect9. Functional amblyopia refers to poor vision caused by deprivation of pattern vision or abnormal binocular interaction in an eye which appears normal on physical examination10 , whereas organic amblyopia refers to poor vision caused by structural abnormality of the eye or brain that is independent of sensory input such as structural abnormalities of the visual pathway11. Although organic amblyopia is traditionally believed to be irreversible, some authors have reported cases in which there were improvements in visual acuity with amblyopia therapy in children with morning glory syndrome2, 12. Cavazos-Adame et al12 reported improvement in visual acuity from count finger at 0.3metre in a 3.8month old child with unilateral morning glory syndrome  to 20/100 after 5 years of amblyopia therapy.
Ocular associations that have been reported with morning glory syndrome include  strabismus, nystagmus, retinal detachment,  persistent hyperplastic primary vitreous (PHPV), cataract, microphthalmia, corneal leucoma and optic nerve glioma2,3,5,6.  Our patient had strabismus (exotropia). Strabismus associated with morning glory syndrome is of the horizontal deviation (exotropia or esotropia) commonly but few vertical deviations have been recorded7. Non-ocular associations of morning glory syndrome include basal encephalocele, corpus callosum agenesis, capillary hemangiomas, cerebrovascular anomalies such as carotid artery stenosis and moyamoya disease, pituitary gland abnormalities and facial abnormalities such as  median cleft lip and palate2,4,7.
Optic disc coloboma is a differential diagnosis of morning glory syndrome. In morning glory syndrome, the whole disc is excavated unlike in optic disc coloboma in which the excavation is contained within the optic disc usually in the inferior aspect of the disc and the superior neuroretinal rim is recognizable13.  Another differential diagnosis in our patient who also had high myopia is posterior staphyloma. In posterior staphyloma   there is excavation of the posterior fundus surrounding the optic disc; the optic disc is usually flat, without a central tuft and the retinal vasculature is normal1, 13, 14.  Posterior staphyloma is unlikely in our patient because the posterior fundus as well as the disc was excavated and there was a central tuft of tissue on the disc with abnormal retinal vasculature. 

In conclusion morning glory syndrome is a vision threatening, uncommon congenital excavated optic disc anomaly that may be associated with ocular and non-ocular features.  
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Fig. 1: Fundus photographs showing A) excavation of the optic disc with peripapillary pigmentation and radiating vessels in the right eye, B) normal fundus left eye.
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Fig. 2: B-Scan ultrasonography showing A) excavated optic disc and echogenic strands in the vitreous of the right eye, and B) normal scan left eye.
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Introduction

Le syndromede la fleur de liseron est une rare congénitale anormaliede disque optiquedans la quelle il y  a une excavation de globe postérieurqui enveloppe et inclut la disque optique 1. C’est typiquement une anormalieunilatéralmais des cas 

bilatéralont été documentédans la littératuremédicale2-4; et il se trouve souvent chez les femmes1il peut créer un problème de vue et il était associé à desanomalies  oculaires et non oculaires 2-7.La prévalence de syndrome de la fleur de liseron est inconnu, neamoins,  une étuderécenta fait un rapport sur la prévalencede 2.6/100,000 à Stockholm, Sweden2. Le syndrome de la fleur de liseronest pluscommun chez les Caucasiens et rare chez lesAfro-Americains1.Nous rapportons un cas rare d’anomaliecongénitaleinconnu de disque optiquechez un mâlenigérian.

Rapport de cas 
Un hommenigérian de35 anss’est présentéà la clinique des yeuxavec une histoire de visiondétérioré dans l’oeil droit depuis l’enfance.Il a aussi une histoire d’hallux valgus maisaucune histoire defente faciale.Il n y a pas d’histoire de famille sur la maladie oculaire ou l’anormalie congénitale.Lors d’examen , il n’a pas d’anomalie faciale et l’examenneurologiqueétait normal.L ’ acuité visuel le mieux corrigé était le compte du doigtà 0.5metres dans l’oeil droit et 6/5 dans l’oeil gauche.La réfractionétait -12.25DS-4.00DC X 062o dans l’oeil droit et plano- 0.75 X 090o dans l’oeil gauche . Il n y a aucun nystagmus, mais un 15o d’exotropieavec une motilitéoculairenormaleet undéfautafférent relative pupillairedans l’oeil droit . L’examen du segmentantérieuren’etait pas remarquable sur cetoeil .Examen du fond d’oeil droite a montré une immense disqueexcaveavec unturf centralde tissu glialet la pigmentation chorioretine peripapillaire. Les vaisseau sanguinétaient supernumeraire etventilé du disque de manière radiale (Fig. 1). L’examen de l’oeil gauche n'était pas remarquable .Les pressuresintraoculaireétaient 14mmHg et 10mmHg sur l’oeil droit et l'oeil gauche respectivement. L’echographie scan-Bamontréun axiale de longueur 25.7mm de l’oeil droit et  23.3mm dans l’oeil gauche.Il y avait des brinsechogenesflottantdans l’humeurvitreusemais pas de détachementrétine (Fig. 2). L’oeil gauche étaitsonographiquement normal. La vision de l’oeil droit ne s'améliore pas avec la correction optique .

Discussion

Le syndrome de la fleur de liseronest l’ un d ’ anormalie de  disque optiquecongénitaleexcave àpart la disque optiquecoloboma et staphylomeperipapillaire . Le syndrome de la fleur de liseronn’est pas une maladie héréditaire et les défauts génétiques associé à cette maladie n’est pas encore établi7. Altun et al 8ont rapporté un cas de syndromede la fleur de liseronchez un patient desyndrome de Downmais aucune anormalie génétique a été détectéàpart la trisomiechromosome 21 qui est associéeau syndrome de Down .Les pathogenese exactedesyndrome de la fleur de liseronn'étaient pas bien établi. L’excavationest présumé d’être le résultatd’une fermeture insufficient de fissure embryon, et peut êtreun variant du nerfcoloboma optique ou peut être unanormalie primairemesenchymal qui est le résultat dudéfautscleral ,tuffeau et anormalievasculairede gliale centrale1.

Le syndrome de la fleur de liseron peut se diagnostiquer cliniquement par ses apparences  caractéristiquesde l’examen du fond d’oeil.Il y a un forme d ’ entonnoir excavation du fondus postérieurquienveloppe et inclutla disque.  La disque est immense et excaveavec une région centralde tissu gliale blancet pigmentation chorioretine peripapillaire. Lesvaisseau sanguin sontsupernumeraire,ventilé dans une manière de disque depériphériqueet il est difficile de distinguerentre lesarterioles et les veinules1.

L ’ acuité visuel des yeuxavec le syndrome de la fleur de liseronest variable de vision normal sans perception de lumière, mais dans la plupart de cas ils ontdes problèmes de vue1. L’erreurrefractive dans les yeux avec le syndrome de la fleur de liseronestgénéralementmyopique2.Notre patient a une vision faible, un astigmatisme myopiqueetproblème de vue dansl’oeiltouché avec le syndrome de la fleur de liseron. Il n y a aucune histoire de traitement d’amblyopiedans l’enfance chez notre  patient.La visionfaible chez les patients avec l’anormaliecongénitalestructurale (organique) peut être attribuéà la superposition d ’amblyopiefonctionnelsur le défaut organique9L’amblyopiefonctionnels’agit d’une vision faible causé parla dépravationde manièrede vision oul'interactionbinoculaire anormaledans l’oeil qui semble normallors d’examen physique10 , alors que l’amblyopie organique s'agit de vision faible causépar l’anormalie structuralede l’oeil ou lecerveauqui est indépendant de contributionsensorielleainsi que l’anormaliestructuralede la voie visuel11. Même que l’amblyophie organique se croit traditionnellement irréversible, quelques auteurs ont rapporté des cas dans la quelle il y a eu d’amelioration dans l ’acuité visuelleavec la thérapieamblyopiechez les enfants avec le syndrome de la fleur de liseron2, 12. Cavazos-Adame et al12ont rapporté une amélioration dans l ’ acuité visuelledu compte de doigt de 0.3metreschezun enfant de  3.8mois avec le syndrome  unilatéral du syndrome de la fleur de liseronà 20/100après 5ans de thérapieamblyopie.
Les associationsoculaires quiont été rapportés avec le syndrome de la fleur de liseroninclutstrabismus, nystagmus,le détachementrétine,  persistent hyperplastique vitreuse primaire(PHPV), cataracte, microphthalmia, corneal leucoma et le glioma du nerf optique2,3,5,6. Notre patient a le strabismus (esotropie). Le Strabismus associé au syndrome de la fleur de liseron est une déviationhorizontale (exotropieou esotropia) commune mais peu de déviations verticalesont été enregistrés7. L’association non-oculaire de syndrome de la fleur de liseron inclut basal encephalocele, corpus callosum agenesis, capillaire hemangiomas, cerebro-vasculaire anomalies ainsi que l'artèresténose carotideet la maladie de  moya-moya ,l’anormalies de gland pitutaireet l’anormalie facial ainsi quela fente labialemédianfentepalais 2,4,7.
La disque optique coloboma est un diagnostic différentiel de syndrome de la fleur de liseron . Dans le syndrome de la fleur de liseron,toute la disque étaitexcavece qui est contrairement dans la disque optiquecoloboma dans la quelle l’ excavationse contient dans la disque optiqueest normalement dans l ’ aspect inférieurde disqueet le bord supérieureneuro- rétineest reconnaissable13.  Un autre diagnostic differentiel dans notrepatientqui a eu aussi une forte myopieest postérieur staphylome. Dans le postérieurstaphylome, il y a une excavation de fondus postérieurentourant la disqueoptique; la disque optique est normalement plat,sans un pelotoncentral et larétine vasculature estnormale, 13, 14. LePostérieurstaphylome est peu probable dans notre patient parce que le postérieur fundus ainsi que la disque à étéexcaveet il y a unpeloton central de tissusur la disqueavec la rétine anormalevasculature. 

En conclusionle syndrome de la fleur de liseron est une menace à lavision , c’est une disque optique anormalie congénitale excave rare qui peut être associé aux caractéristiquesoculaires et non - oculaires.  
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Fig. 1:Imagesfundus montrant) l’excavation de disque optiqueavecla pigmentation peripapillaireet vaisseaux rayonnant dans l’oeil droit , B) le  fundus normal de l’oeil gauche .
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Fig. 2: B-Scan echographie montrant) une disque optique excave et brin echogene Brin vitreused’oeil droit , et B)scan de l’oeil normal gauche .
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