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Prologo

Es paramiun placer poder presentar esta comunicacion digital solicitada de la Societat Catalana d’Oftalmologia 2021
gue trata sobre “Desafios diagndsticos en neurooftalmologia”. Las coordinadoras y colaboradores han conseguido,
de forma magistral, realizar un manual muy practico y de facil lectura basado en los sintomas neuroftalmolégicos
usandolos como guias para ir desglosando alternativas en sintomatologia e imagen que paso a paso permiten
concluir en un diagnéstico.

Cada capitulo se inicia con la presentacion de un sintoma y se describe un caso clinico real e ilustrado que da lugar
a la elaboracién de un algoritmo diagndstico muy practico. Esto lo convierte en un monografico ameno e ilustrativo

para adentrarse en el conocimiento de esta subespecialidad para todos los oftalmélogos.

Portodo ello, es de esperar que se convertira en un manual de referencia para el conocimiento de la neurooftalmologia.

Jeroni Nadal Reus
President de la Societat Catalana d”Oftalmologia

Annals d’Oftalmologia 2021;29(4):143
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Introduccion

No es infrecuente que un oftalmélogo perciba como un desafio una primera visita del paciente con patologia neuro-
oftalmolégica. El clinico se enfrenta ala necesidad de reconocer signos y detalles de la historia clinica que marquen
un recorrido diagnéstico certero, identificar signos de alarma que requieran priorizar el estudio o, por el contrario,
evitar al paciente someterse a innecesarias pruebas y visitas sucesivas.

Es todo un reto.

Por esta razon, decidimos realizar esta monografia digital con el formato que os presentamos a continuacién. Descri-
bimos diferentes escenarios clinicos reales, pretendiendo que se conviertan en desafios diagnésticos para el lector.
A partir del caso clinico, se elabora un diagndstico diferencial y un algoritmo diagnéstico, o dicho de otro modo, se
representa como piensa y actla un neuroftalmélogo en su practica diaria. El orden de los capitulos, basado en la
semiologia y sintomatologia del paciente, favorece su utilizacién como libro de consulta.

Este proyecto ha sido elaborado por el Grup de Treball de Neurooftalmologia de Catalunya i de Balears, que mantiene
desde hace anos reuniones periodicas para la actualizacion, optimizacion y fomento de la subespecialidad. Hemos
contado también con aportaciones de grandes expertos en neurooftalmologia de otras instituciones. Queremos ex-
presar nuestro agradecimiento al presidente de la Societat Catalana d’Oftalmologia y a la junta directiva, por haber
confiado en nosotros para la realizacion de esta monografia. También queremos agradecer al equipo de la editorial
Esmon por hacerlo posible. Dedicamos esta monografia a los “miembros de honor” de nuestro grupo de trabajo, el
Dr. Jorge Arruga y el Dr. Carles Roig.

Ana Blazquez
Ester Pascual

Silvia Muiioz

Annals d'Oftalmologia 2021;29(4):144
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1.1.1. Pérdida de agudeza visual unilateral aguda con edema de papila

Pérdida de agudeza visual unilateral aguda con edema

de papila
Acute unilateral visual loss with optic disc edema

B. Sanchez-Dalmau, L. Sanchez-Vela

Resumen

Se presenta el caso de una paciente con neuropatia éptica isquémica anterior arteritica.
Se revisan las causas de pérdida visual aguda con edema papilar, diferenciadas por grupos de edad, y se comentan las caracteristicas de cada una.

Palabras clave: Neuropatia éptica isquémica anterior. Edema papilar. Arteritis de células gigantes.

Resum

Es presenta el cas d'una pacient amb neuropatia Optica isquémica arteritica. Es revisen les causes de pérdua visual aguda amb edema papil-lar,
diferenciades per grups d'edat i es comenten les caracteristiques de cadascuna.

Paraules clau: Neuropatia optica isquémica anterior. Edema papil-lar. Arteritis de cel-lules gegants.

Abstract

The case of a patient with arteritic ischemic optic neuropathy is presented.
The causes of acute visual loss with optic disc edema are reviewed, differentiated by age groups, and the characteristics of each one are discussed.

Key words: Anterior ischemic optic neuropathy. Optic disc edema. Giant cell arteritis.
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1.1.1. Pérdida de agudeza visual unilateral aguda con

edema de papila

Acute unilateral visual loss with optic disc

edema
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Caso clinico

Mujer de 77 afos de edad que acude a urgencias con pérdida
visual aguda en el ojo izquierdo de dos dias de evolucion.

La exploracién muestra una agudeza de 0,7 en el ojo derecho y
movimientos de mano el en ojo izquierdo, se aprecia un defecto
pupilar aferente 3+ izquierdo. Biomicroscopia: facoesclerosis corti-
cal bilateral. Presion intraocular de 17/19 mmHg, respectivamente.

El fondo de ojo muestra una papila normal en el ojo derecho con
una relaciéon excavacion-papila de 0,5 y un edema papilar palido
con hemorragias en llama en ojo izquierdo (Figura 1).

Se realiza una analitica con estudio de reactantes de fase aguda,
que mostré: hemoglobina de 9,8 mg/dL, 470.000 plaquetas,
proteina C-reactiva de 8,7 y una velocidad de sedimentacion
globular (VSG) de 94 mm.

Rehistoriando, la paciente referfa una cefalea de aparicion en los
ultimos dos meses y varios episodios de pérdida de vision transi-
toria en el ojo izquierdo durante la Ultima semana.

Ante la sospecha de neuropatia éptica isquémica anterior arteri-
tica (NOIA), se inici¢ tratamiento corticoideo intravenoso 1 g de

Figura 1. Edema de papila palido izquierdo con hemorragia en astilla peripapilar

metilprednisolona durante tres dias, sequida de pauta oral. Se
remitio, asimismo, de forma urgente, al servicio de enfermedades
autoinmunes, donde se realizé una biopsia de la arteria temporal
izquierda, que confirmé el diagnostico de arteritis de células gi-
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Figura 2. Infiltrado linfocitario y presencia de células gigantes multinucleadas.

gantes (ACG, también llamada arteritis de Horton), apreciandose
en el estudio anatomopatoldgico la presencia de disrupcion de
la intima vascular, infiltrado linfocitario y presencia de células
gigantes multinucleadas (Figura 2).

Se realizd un estudio mediante una angiografia por tomografia
computarizada de aorta y vasos supraadrticos, que fue normal,
y se pautd tratamiento con tocilizumab subcutdneo semanal
(162 mq) y pauta decreciente de corticoides a seguir durante un
ano. La agudeza visual del ojo izquierdo no se modificéd y evolu-
ciond a una atrofia papilar difusa severa.

Discusion

La arteritis de células gigantes es una vasculitis que afecta a
pacientes mayores de 50 afos. A nivel oftalmoldgico, suele
presentarse en forma de neuropatia éptica isquémica anterior
(ocasionalmente puede ser posterior), oclusién arterial retiniana,
pardlisis oculomotora o signos de isquemia orbitaria o de mus-
culatura extraocular.

En caso de pérdida visual aguda, y ante su sospecha, debe instau-
rarse tratamiento corticoideo de forma inmediata, para proteger
la vision del ojo no afecto, teniendo en cuenta que sobre el 0jo
afecto los efectos del tratamiento suelen ser minimos.

Suele asociarse con sintomas sistémicos, como pérdida de peso,
fiebre, cefalea, polimialgia reumética, hipersensibilidad del cuero
cabelludo y/o claudicacion mandibular. En un porcentaje que
suele ser de un 20%, no se asocian otros sintomas salvo los visuales,

siendo considerada entonces una arteritis en forma oculta. Asi
mismo, un 20% de los pacientes con ACG tienen pérdida visual
irreversible.

La ACG tipicamente afecta al arco adrtico y sus ramas, pero en
ocasiones, se puede afectar casi cualquier arteria del cuerpo, asi
como algunas venas. La inflamacion tiende a afectar las arterias
de forma segmentaria o parcheada, aunque se pueden afectar
grandes porciones. Las arterias que se afectan con mas frecuencia
son las vertebrales extracraneales, temporales superficiales, ciliares
posteriores, oftdlmicas y occipitales. Las carédtidas interna y externa
y las arterias centrales de la retina se afectan con menor frecuencia.

La sospecha diagndstica se apoya en el reconocimiento de los
sintomas asociados y la presencia de reactantes de fase aguda
elevados (VSG, proteina C-reactiva y trombocitosis). También
puede asociarse anemia normocitica normocrémica.

Para la confirmacién diagnostica, se debe realizar una biopsia
de arteria temporal, inicialmente del lado afecto, que debe ser
al menos de 2 cm, dado que la afectacion es segmentaria. Se
debe realizar dentro de las dos primeras semanas tras el inicio
del tratamiento corticoideo. Para la confirmacion histoldgica no
es imprescindible la presencia de células gigantes multinuclea-
das, aprecidandose en muchos casos solo engrosamiento de la
intima con infiltrado linfocitario en esta y en las capas eléstica y
adventicia.

Puede ser de ayuda el ecoddppler de la arteria temporal. La pre-
sencia del signo del halo indicaria inflamacion periarterial. Si este
signo se presenta de forma bilateral es muy significativo.

El tratamiento, como ya se ha comentado, consiste inicialmente en
corticoides a altas dosis, existiendo controversia en siinicialmente
debe seren forma de megadosis endovenosa o altas dosis orales.
Existe una cierta tendencia a tratar con megadosis si la forma de
debut es visual, para intentar minimizar el riesgo de afectacion
del otro ojo, aunque no esté claramente demostrado.

En los Ultimos afos, diversos estudios han mostrado que el uso
asociado de tocilizumab en infusién mensual o subcutanea
semanal o cada 2 semanas, entre 6 y 12 meses disminuia muy
significativamente la incidencia de recurrencias (56% de remi-
sién completa a un ano frente al 14% en el grupo de placebo) y
reduciendo la necesidad del uso de corticoides mas alld de los
6-12 meses establecidos'.
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Diagnostico diferencial

En el caso de pérdida visual unilateral con edema de papila, es
importante tener en cuenta la edad del paciente. Hemos estable-
cido tres grupos segun la edad: inferior a 15 afos, entre 15y 50
anos y por encima de los 50 afios (Tabla 1).

Edad inferior a 15 anos

Aveces, en la edad pedidtrica, especialmente cuando los pacien-
tes son de muy corta edad, es dificil determinar el tiempo que
lleva la pérdida visual. En casos de pérdida visual aguda unilateral
con edema papilar, se deberfan descartar papilitis posvirica o
posvacunal, neurorretinitis, aunque también podria apreciarse en
el contexto de meningitis o encefalomielitis, o en infiltraciones de
enfermedades hematoldgicas, como leucemias agudas.

Otra situacion a esta edad son las neoplasias propias del nervio
optico (glioma) o compresiones extrinsecas de causa tumoral.

La neuropatia Optica de Leber puede aparecer también en la
edad pediatrica, representando aproximadamente el 10-15% de

los casos descritos. En este caso, no es un edema de papila real,
sino que podria apreciarse un pseudoedema papilar con telan-
giectasias peripapilares?.

Otras causas descritas de pérdida visual aguda con edema papilar
son enfermedades desmielinizantes, sffilis congénita, sarcoidosis
o lupus.

Edad entre 15 y 50 afios

Si cambiamos al espectro de edad comprendida entre 15y 50
afnos, las causas de pérdida visual asociadas a edema papilar son:
neuritis dptica desmielinizante, siendo de especial atencion por el
edema acusado que presentan en ocasiones las de la enfermedad
asociada a anticuerpos anti-glicoproteina del oligodendrocito
(anti-MOG)?, las asociadas a infecciones (neurorretinitis, sifilis), en-
fermedades autoinmunes (lupus eritematoso sistémico, sindrome
de Sjogren, enfermedad de Behcet), postraumaética, infiltraciones
del nervio éptico (sarcoidosis, tuberculosis, leucemias) o compre-
siones extrinsecas (tumorales, oftalmopatia tiroidea...).

<15 ANOS

- Papilitis posvirica o posvacunal

- Neurorretinitis -EM

- Meningitis o encefalomielitis - anti-MOG+

- Infiltraciones de enfermedades -NMO
hematologicas - Infecciones:

- Neoplasias propias del nervio ptico (glioma) _ Neurorretinitis

- Compresiones extrinsecas de causa tumoral. - Sifilis
- Neuropatia 6ptica de Leber

- Enfermedades desmielininizantes -LES
- Sifilis congénita

- Sarcoidosis o lupus

Pérdida visual aguda con edema de papila

15-50 ANOS

- Neuritis 6ptica desmielinizante:

- Enfermedades autoinmunes:

- Sindrome de Sjogren
- Enfermedad de Behget
- Infiltraciones del nervio éptico

>50 ANOS

- Neuropatia 6ptica isquémica:

-NOIA-A

- NOIA-NA
- Infiltraciones del nervio 6ptico

- Sarcoidosis

- Linfoma

- Carcinomatosis
- Compresiones del nervio éptico
- Infecciones (sifilis) o inflamatorias (LES),
- Trastorno de senos paranasales:

- Vasculitis ANCA+

- Micosis: aspergilosis

(sarcoidosis, tuberculosis, leucemias) - Neuritis épticas asociadas a MOG+

- Compresiones extrinsecas

o - Sindromes paraneoplasicos
(tumorales, oftalmopatia tiroidea...)

o - Anticuerpos CRMP-5
- Neuropatia 6ptica de Leber

A: arteritica; ANCA: anticuerpos citoplasmaticos antineutréfilos; EM: esclerosis multiple; LES: lupus eritematoso sistémico; MOG: glicoproteina del oligoden-
drocito asociada a la mielina; NA: no arteritica; NMO: neuromielitis 6ptica; NOIA: neuropatia éptica isquémica anterior. CRMP-5: Anticuerpo contra la proteina
mediadora de la respuesta de la colapsina

Tabla 1. Causas de pérdida visual unilateral con edema de papila.
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La edad més frecuente de aparicion de la neuropatia optica de
Leberesentrelos 20y 35 afios, afecta mas a varones (85%), y suele
ser una pérdida indolora unilateral seguida semanas después
de la afectacion del otro ojo. En muchos casos se diagnostica y
puede tratarse inicialmente de forma errénea de neuritis dptica.

Edad mayor de 50 arios

En mayores de 50 afios, como en el caso descrito, en casos de
pérdida visual con edema papilar, hay que descartar la NOIA, tanto
la arteritica (NOIA-A) como la no arteritica (NOIA-NA).

Aparte de tener en cuenta los posibles sintomas asociados a la
ACG, hay una serie de signos que pueden permitir diferenciar entre
ambas. La NOIA-A puede tener pérdidas visuales transitorias pre-
vias, el edema suele ser mas palido, y la pérdida visual, mas severa.
Por lo general, son pacientes de mayor edad y con predominio
del sexo femenino. La presencia de infartos de capa de fibras de
la retina retinianos es muy sugestiva de ACG.

Respecto a la NOIA-NA, puede asociarse a factores de riesgo
vascular, hipotension nocturna, uso de inhibidores de la fosfodies-
terasa-5 o sindrome de apnea obstructiva del suefio. La presencia
de un disco de riesgo sin excavacion central (valorando el ojo
contralateral) es muy sugestiva. No tiene tratamiento efectivo
en la actualidad*.

La pérdida visual con edema papilar también puede asociarse
a infiltraciones del nervio éptico (sarcoidosis, linfoma, carcino-
matosis) o compresiones del nervio dptico. Otras causas son
infecciones (sffilis) o inflamatorias (lupus eritematoso sistémico),
0 asociada a trastornos de senos paranasales como la vasculitis
anticuerpos citoplasmaticos antineutréfilos positivos o algunas
micosis como la aspergilosis.

A esta edad, no hay que olvidar tampoco las neuritis opticas
asociadas a MOG+.

Recientemente se han descrito también casos tras la vacunacion
para la enfermedad por coronavirus del 2019, siendo en un 40%
de los casos aproximadamente asociado a MOG+.

Otras causas de edema papilary pérdida visual son los sindromes
paraneoplasicos, asociado a anticuerpos CRMP-5° (Anticuerpo
contra la proteina mediadora de la respuesta de la colapsina).

Conclusion

En resumen, hay multiples etiologias de pérdida visual con edema
de papila, siendo alguna de ellas una emergencia neurooftalmo-
l6bgica como la arteritis de Horton. Se debe tener en cuenta la
edad del paciente, forma de presentacion y caracteristicas clinicas.
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Pérdida visual aguda unilateral con fondo de ojo

normal
Acute unilateral visual loss with a normal fundus

BF. Sanchez-Dalmau, M. Dotti, L. Miguel, A. Camaés

Resumen

Se presenta un caso de neuritis dptica tipica como forma de debut de enfermedad desmielinizante (esclerosis multiple). Se describen carac-
teristicas clinicas, diagnosticas y opciones terapéuticas. Se comentan otras posibles causas de pérdida visual aguda con fondo de ojo normal.

Palabras clave: Pérdida visual aguda. Neuritis retrobulbar. Neuritis dpticas atipicas. Trauma. Neuropatia de Leber.

Resum

Es presenta un cas de neuritis optica tipica com a forma de debut de malaltia desmielinitzant (EM). Es descriuen caracteristiques cliniques,
diagnostiques i opcions terapeutiques. Es comenten altres possibles causes de pérdua visual aguda amb fons d'ull normal.

Paraules clau: Pérdua visual aguda. Neuritis retrobulbar. Trauma. Neuritis dptiques atipiques. Neuropatia de Leber.

Abstract

A case of typical optic neuritis is presented as the onset form of demyelinating disease (MS). Clinical characteristics, diagnoses and therapeutic
options are described. Other possible causes of acute visual loss with a normal fundus are discussed.

Key words: Acute visual loss. Retrobulbar neuritis. Atypical optic neuritis. Trauma. Leber's optic neuropathy.
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Caso clinico

Paciente de 29 afos de sexo femenino que consulta en el servicio
de urgencias de oftalmologia por pérdida visual en el ojo derecho
(OD) de tres dias de evolucién, precedida de dolor con los movi-
mientos oculares desde un par de dias antes de la pérdida visual.

Entre los antecedentes, solo era resefable la toma de anticon-
ceptivos desde hacia tres afos.

En la exploracion, la agudeza visual era de 0,2 en el ODy 1,0 en
el ojo izquierdo (Ol). Persistia el dolor a la motilidad ocular, espe-
cialmente ala aducciony ala retropulsiéon del globo, la motilidad
ocular extrinseca era normal, y se apreciaba un defecto pupilar
aferente de 0,9 unidades logaritmicas en el OD. La vision de los
colores mostrd una identificacion de 4/21 laminas de Ishihara
y 21/21 en el Ol. A la biomicroscopfa, el segmento anterior era
normal. La presion intraocular era de 16 mm Hg en el OD y
14 mm Hgenel Ol.

La campimetria computarizada mostraba un escotoma centro-
cecal con extension temporal en el OD y era normal en el Ol
(Figura 1).

En el fondo de 0jo, no se aprecié ninguna alteracion, con méacula
y nervio éptico de aspecto normal. La tomografia de coherencia
oOptica (OCT) de capa de fibras nerviosas mostro un ligero aumen-
to de espesor en el OD, respecto al Ol (122 en el OD y 106 en el
Ol). La OCT macular y la segmentacion de células ganglionares
fue normal en ese momento.

Se solicité una resonancia magnética nuclear cerebral y orbitaria,
que mostro realce del nervio éptico derecho en T2 y captacion
en la secuencia en T1 con contraste. Asi mismo, se apreciaron
abundantes lesiones desmielinizantes periventriculares (Figuras
2A'y 2B).

Se diagnosticod de neuritis dptica retrobulbar en un contexto
de enfermedad desmielinizante (sindrome clinico aislado), y
se pautd tratamiento con metilprednisolona 1 g endovenoso
durante tres dias.

Al cabo de una semana, la agudeza visual habfa mejorado hasta 0,8
en el ojo afecto; después de un mes, se aprecio un descenso de la
capa de células ganglionares de laretina; y a los tres meses, la capa
de fibras nerviosas mostraba un descenso, siendo de 79 micras.
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Figura 1. Campo visual de la paciente: escotoma centrocecal con extension temporal en el ojo derecho. Es normal en el ojo izquierdo.

Figura 2. Resonancia magnética nuclear cerebral. A. Captacién del nervio dptico derecho en la secuencia en T1 con contraste. B. Abundantes lesiones hiperintensas
periventriculares (lesiones blanquecinas) en T2.
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Inicio tratamiento con fingolimod oral para su enfermedad
desmielinizante. Sigue controles en la unidad de neuroinmu-
nologia.

Discusion

El diagnostico diferencial de una pérdida visual aguda con fondo
de ojo normal (al inicio) se establece entre diversas etiologfas.
Aunque los que comentaremos son neuropatias opticas con
fondo normal, no debe olvidarse que en patologfa retiniana, en
fases iniciales o en lesiones sutiles, el fondo de ojo puede apre-
ciarse como normal.

Patologia retiniana

La oclusidn de la arteria central de la retina, salvo causa embo-
ligena apreciable o fragmentacion del arbol vascular, puede no
mostrar alteraciones en el fondo de ojo en las primeras horas.

Otras alteraciones retinianas, como la maculopatia media para-
central aguda (PAAM), la neurorretinitis macular aguda y el sin-
drome de aumento de mancha ciega idiopatica, en el contexto
de sindrome de manchas blancas evanescentes, pueden no
apreciarse sino se realiza un examen muy exhaustivo de la retina,
incluyendo la OCT.

Neuritis opticas

Inicialmente la sospecha clinica de neuropatia se basa en la
pérdida visual, dolor a la motilidad, presencia de discromatopsia
y la constatacion de defecto pupilar aferente. El diagndstico es
clinico. Se complementa con la campimetria computarizada y la
tomografia de coherencia optica.

El estudio Optic Neuritis Treatment Trial (ONTT) definié un perfil
clinicoy radiolégico de neuritis dptica aislada o asociada a escle-
rosis multiple, con pérdida visual subaguda, precedida de dolor a
la motilidad ocular, una semana de instauracion, discromatopsia
y fondo normal en un 60% de los casos. Este serfa el concepto de
neuritis dptica tipica’.

Neuritis optica atipicas

Por el contrario, se han definido otros tipos de neuritis como
atipicas, como afectacion bilateral, persistencia del dolor pasados

1.1.2. Pérdida visual aguda unilateral con fondo de ojo normal

2-3 semanas del inicio del cuadro, progresion de la pérdida visual
mas alld de las tres semanas, y la recurrencia de la pérdida visual
al reducir el tratamiento corticoideo (corticodependencia).

La identificacion de anticuerpos dirigidos contra la acuaporina 4 y
las glicoproteinas del oligodendrocito asociadas a la mielina (MOG)-
inmunoglobulina G han permitido establecer criterios diagnésticos
diferenciales en un grupo de estas neuritis dpticas atipicas.

Un alto porcentaje de pacientes etiquetados previamente con
neuritis 6ptica inflamatoria cronica recurrente, tras la aparicion
de los anticuerpos especificos, se ha visto que en realidad eran
pacientes con la enfermedad asociada a MOG+. Pese a ello, aun
persiste en este grupo un porcentaje mas pequeno de cuadros de
neuritis recurrentes no filiada, corticodependientes, y que pueden
precisar inmunosupresores para su control.

La afectacion bilateral y la presencia de datos clinicos atipicos
(raza no caucédsica, edad infantil) obliga a descartar causas menos
frecuentes, como neuromielitis ¢ptica o MOG+, que precisan
distinto abordaje terapéutico.

La asociada a enfermedad de MOG+ suele relacionarse con edema
papilar mas marcado. En otro apartado, se describen los criterios
de diagnostico de trastorno del espectro de la neuromielitis 6p-
tica. Los criterios de enfermedad asociada a MOG? se describen
enlaTabla 1.

Otras causas de neuritis pueden ser infecciosas? (sifilis, toxoplas-
mosis, tuberculosis, enfermedad de Lyme. . .), inflamatorias (sarcoi-
dosis, enfermedad de anticuerpos citoplasmaticos antineutréfilos
positivos, lupus eritematoso sistémico, sindrome de Sjégren),
vasculitis (periarteritis nodosa)”.

1. Determinacion en suero de anticuerpos de lgG MOG+ mediante
ensayo celular

2. Hallazgos clinicos, con una de las siguientes presentaciones:
1. Encefalomielitis aguda diseminada
2. Neuritis éptica, incluyendo CRION
3. Mielitis transversa
4, Sindrome cerebral o troncoencefalico compatible con
desmielinizacién
5. Cualquier combinacién de las anteriores
3. Exclusion de alternativas diagndsticas

CRION: neuritis 6ptica inflamatoria crénica recurrente; IgG: inmunog-
lobulina G; MOG.

Tabla 1. Criterios de diagndstico de trastorno asociado a MOG+:
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Neuritis atipica +/-

' l

Enf. neurol. conocida Uni o bilateral

y Y

Explor. clinica

Explor. clinica

RMN RMN no EM
Sospecha EM +/-PL Bilateral
v * Extensa afect. nervio
Esteroides EV *

Inmunomodulador .
Ac. asociados a

neuritis

Signos sistémicos

Considerar:

- Sarcoidosis

- Vasculitis/enf. tej. conectivo
(LES, Sjogren, polarteritis
nodosa, granulomatosis)

- Infecciones (sifilis, Lyme,
toxoplasmosis, TBC).

- Postvacunal

CRION (diag exclusion)

\ /

Edema papilar
Afect, retrobulbar
Respuesta corticoides

l

Anti MOG+

Afect. nervio intracraneal +/- quiasma +/- cintills

A
\

No edema papila

Respuesta corticoides

l

Anti AQ4 +

v

\

Inmunosupresores / rituximab

resonancia magnética nuclear; TBC: tuberculosis.

Considerar: esteroides +/- plasmaféresis +/- Ig EV

AQ4: acuaporina 4; esclerosis multiple; e.v.: endovenoso; MOG: glicoproteina del oligodentrocito asociada a la mielina; PL: puncién lumbar; RMN:

Figura 3. Algoritmo diagndstico-terapéutico de neuritis Optica.

En la Figura 3, se adjunta un algoritmo diagnostico-terapéutico
en el caso de neuritis dptica.

Otras causas

La neuropatia dptica isquémica suele manifestarse con edema
papilar marcado, pero en ocasiones se presenta la forma posterior
(con disco dptico normalinicialmente) que suele asociarse a pér-
dida visual postoperatoria (en situaciones de shock o hipovolemia)
0 a arteritis de células gigantes*.

Lesiones tumorales, compresivas o infiltrativas

Provocan pérdida visual subaguda o crénica, pero en ocasiones,
se detecta de manera casual al ocluir el otro ojo y se piensa erro-
neamente que es aguda.

Los hallazgos en el fondo de ojo son variables, segun la locali-
zacion de la lesiéon y el momento del diagnostico. La prueba de
neuroimagen establece el diagnostico. En casos de sospecha
de infiltracion de nervio optico, puede ser necesario realizar una
puncion lumbar diagndstica.
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Puede haber lesiones neurolégicas agudas que cursan con afec-
tacion visual, pero que esta sea asimétrica y se manifieste como
pérdida visual unilateral. Por ejemplo, apoplejia hipofisaria.

Neuropatia optica hereditaria de Leber

La neuropatia éptica hereditaria de Leber suele confundirse en
su debut con la neuritis éptica desmielinizante por la edad de
presentacion vy la relativa normalidad del fondo de ojo. La pre-
sencia de telangiectasias peripapilares, el sexo masculinoy la no
presencia de dolor al movimiento ocular, debe hacer sospechar
de esta neuropatia. Las alteraciones papilares (pseudoedemayy te-
langiectasias) no se aprecian en un porcentaje elevado de casos®.

Neuropatia traumdtica

Es preciso el antecedente traumatico accidental o yatrogénico.
En fase aguda, el fondo puede ser normal hasta el desarrollo de

1.1.2. Pérdida visual aguda unilateral con fondo de ojo normal

la atrofia dptica. Se comenta mas en profundidad en el capitulo
de pérdida visual con antecedente relevante conocido.
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1. SISTEMA VISUAL SENSORIAL. Capitulo 1.1. Pérdida de agudeza visual unilateral aguda

Pérdida de agudeza visual unilateral aguda “plus”

(asociada a otros signos oculares)
Unilateral acute visual loss plus (related with other
ocular signs)

E. Moix, BF. Sanchez-Dalmau, S. Munhoz

Resumen

Una joven experiment6 pérdida visual dolorosa con edema de papila unilateral. La aparicion de elementos atipicos, como reaccion vitrea, nédulos coroideos y desprendimiento
neurosensorial, amplié el diagndstico diferencial inicial mas alla de la neuritis 6ptica desmielinizante para incluir causas infecciosas, granulomatosas y las inmunomediadas,
como los sindromes de manchas blancas. El estudio demostré enfermedad de Birdshot unilateral. Dos afios después desarrollé el mismo cuadro clinico en el ojo contralateral.
Las técnicas diagnosticas que revelan afectacion de otras estructuras oculares (angiografia fluoresceinica, verde de indocianina, autofluorescencia, tomografia de coherencia
Optica, electrorretinografia) son necesarias en las neuritis “plus”.

Se recomienda el abordaje conjunto con expertos en enfermedades inflamatorias de la retina.

Se revisan las causas de afectacion del nervio 6ptico asociadas a otras alteraciones retinianas.

Palabras clave: Papilitis. Neuritis dptica. Nodulo coroideo. Desprendimiento neurosensorial. Sindrome de manchas blancas. Vasculitis retinianas. Infarto de capa de fibras
nerviosas.

Resum

Una jove consulta per perdua visual dolorosa amb edema de papil-la unilateral. Laparicié d'elements atipics com reaccio vitria, noduls coroidals o despreniment neuro-sensorial,
va ampliar el diagnostic diferencial més enlla de la neuritis optica desmielinitzant per incloure causes infeccioses, granulomatoses i les immuno-mediades com les sindromes
de taques blanques. Lestudi demostra malaltia de Birdshot unilateral. Dos anys després, va desenvolupar el mateix quadre clinic a I'ull contralateral.

Les tecniques diagnostiques que revelen afectacio d'altres estructures oculars (angiografia de fluorescéncia, verd indocianina, autofluorescéncia, tomografia de coheréncia
optica, electro-retinografia) sén necessaries a les neuritis “plus”. Es recomanable el maneig conjunto amb experts en malalties inflamatories de la retina.

Es revisen les causes d'afectacio del nervi 6ptic associades a altres alteracions retinianes.

Paraules clau: Papil-litis. Neuritis optica. Nodul coroidal. Despreniment neuro-sensorial. Sindrome de taques blanques. Vasculitis retinianes. Infart de capa de fibres nervioses.

Abstract

A young woman experienced unilateral painful visual loss with optic disc swelling. Atypical features appeared during the follow-up (vitreous cells, choroid lesions, neu-
rosensorial retinal detachment) led to include in the differential other causes beyond demyelinating optic neuritis, as infections, granulomatous and white dot syndrome
immune-mediated diseases. The diagnostic study was consistent with unilateral Birdshot disease. Two years later the fellow eye developed the same clinical involvement.
In optic neuritis “plus” are necessary diagnostic techniques revealing further involvement of eye structures (fluorescein angiography, indocianine green, autofluorescence,
optical coherence tomography, electro-retinography).

These cases should be managed in collaboration with retinal inflammatory disease experts.

We review the causes of optic nerve damage associated with other retinal alterations.

Key words: Papillitis. Optic neuritis. Choroid lesion. Neurosensorial retinal detachment. White dot syndrome. Retinal vasculitis. Cotton-wool spots.
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Caso clinico

Una mujer de 39 afos consultd por pérdida visual subaguda,
escotoma paracentral y dolor con los movimientos oculares en
el ojo izquierdo (Ol), acompafado de parestesias en los dedos y
debilidad generalizada. Tenfa antecedentes familiares de esclerosis
multiple y personales de diabetes mellitus tipo 1 desde los 13 afos.

Su vision era 1,0 en el OD y 04 en el Ol, y la vision cromatica
fue normal en ambos ojos. Presentaba un leve defecto pupilar
aferente en el Ol, y un defecto inferior paracentral arciforme del
Ol en la campimetria. El campo visual y el fondo del OD fueron
normales, mientras que habia borramiento del disco éptico en
el Ol y desprendimiento neurosensorial yuxtapapilar asociado
(Figura TA-1B).

La exploracion neuroldgica objetivé una leve hiperreflexia en
las extremidades inferiores. La resonancia magnética reveld la
compresion medular dorsal responsable de las parestesias, pero
no se detectaron lesiones desmielinizantes cerebrales. Un mes

después aparecié vitritis, envainamiento vascular peripapilar y
una estrella macular en el Ol (Figura 2).

El despistaje para neurorretinitis infecciosa fue negativo para tu-
berculosis, Herpesviridae, hepatitis, sifilis, y virus de lainmunodefi-
ciencia humana. La placa de térax no mostré aumento de los hilios
ni alteraciones pulmonares. Tras dos meses, no habia resolucion
del edema de papilary se detectaron manchas blancas coroideas
de distribucién centrifuga respecto el disco optico (Figura 3).

La angiograffa fluoresceinica (AGF) mostro hiperfluorescencia del
disco dptico izquierdo y multiples puntos coroideos inicialmente
hipofluorescentes sugestivos de granulomas coroideos (Figura 4).
La angiografia con verde de indocianina reveld lesiones coroideas
en el Ol compatibles con la enfermedad de Birdshot (Figura 5).
Se inicio tratamiento con corticoterapia via oral a 0,5 mg/kg/dia
y micofenolato, con buena respuesta inicial.

Dos afos después, tuvo un episodio de pérdida visual con edema
de papila, desprendimiento neurosensorial y fluido intrarretiniano
en el ODy lesiones coroideas asociadas, de manera similar al de-
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Figura 1A. Fondo de ojo en el momento del debut. Hay borramiento del disco 6ptico izquierdo sin hemorragias con hiperemia asociada en Ol.

Figura 1B. Tomografia de coherencia 6ptica (OCT) papilar (izquierda) y macular (derecha) inicial. Se aprecia aumento del grosor capa de fibras peripapilares en el ojo
izquierdo. La OCT macular revela afectacion del haz papilomacular izquierdo y desprendimiento seroso subfoveal y del epitelio pigmentario de la retina.
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1.1.3. Pérdida de agudeza visual unilateral aguda “plus” (asociada a otros signos oculares)

Figura 2A. Retinografia Ol un mes después. Persiste el edema de papila con borramiento en 4 cuadrantes. Aparecen hemorragias intraretinianas en haz papiloma-
cular junto con hemi-estrella macula. 2B: angiografia fluoresceinica. Se constata la fuga de contraste de la papila y se aprecia una hiperfluorescencia en la retina

peripapilar anoémala.

Figura 3. Retinografia Ol dos meses después. Se aprecia una parcial resolucion
del borramiento del disco. Se observan lesiones hipopigmentadas coroideas con
distribucion radial centrada en la papila. El aspecto amarillento y su distribucién
es sugestivo un tipo de enfermedad de manchas blancas como la retinocoroi-
ditisde birdshot.

but de la enfermedad en el ojo adelfo. Se instaurd adalimumab

(Humira®) mensual, sin presentar nuevas recaidas desde 2016.

Discusion

La presencia de edema de papila con un grado variable de pér-
dida visual siempre debe serinvestigado de manera adecuada. El
primer paso, tras un detallado interrogatorio sobre los sintomas
y la presentacion, es una minuciosa exploracion oftalmoldgica.
En algun caso, la deteccién de anomalfas coroideas, retiniana o
vitreas, sugieren la presencia de una neuritis éptica “plus” En la
evolucion del caso clinico se distinguen tres etapas: papilitis “ais-
lada’, neurorretinitis y neurocoriorretinitis. La investigacion de la
forma anterior de neuritis o papilitis se discute en otros apartados
de este trabajo.

En otras ocasiones, la pérdida visual atribuida a patologia del ner-
vio dptico se asocia con otras anomalias, como puede ser vasculitis
retiniana o la presencia de exudados retinianos por isquemia en
la capa de fibras nerviosas de la retina.

A continuacién, se comentan las situaciones especificas.

Neurorretinitis unilateral

La asociacion de papilitis con estrella macular (exudados lipidicos)
o desprendimiento neurosensorial de la retina demuestra la exis-
tencia de un proceso que involucra a méas estructuras aparte del
nervio optico. El diagnostico diferencial incluye causas infecciosas,
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1. SISTEMA VISUAL SENSORIAL. Capitulo 1.1. Pérdida de agudeza visual unilateral aguda

Figura 4. A. Angiografia fluoresceinicade Ol. Se observa fuga de contraste en el disco en fases tempranas, hay microaneurismas en polo posterior y lesiones coroideas
redondeadas inicialmente hipofluorescentes. Retinografia red-free. Las areas hipofluorescentesen AGF se pueden correlacionar con las irregularidades redondeadas mas
blanquecinas y se aprecia cierto grado de confluencia en el polo posterior.

A1 A2

B1 B2

Figura 5. Angiografia verde de indocianina en fases iniciales A (arriba) y tardfas B (abajo). El ojo derecho (A1y B1) presenta un patrén angiografico normal a lo largo
de toda la exploracion. El ojo izquierdo (A2 y B2) revela multiples defectos redondeados hipofluorescentes(oscuros) en el polo posterior tanto en fases iniciales como
tardias, de manera més evidente que la angiografia fluoresceinica.

inflamatorias, farmacoldgicas (interferdon, tacrolimus) y para- picaduras. La sffilis, la tuberculosis y la sarcoidosis adoptan multi-
neoplasicas (Tabla 1). El estudio seroldgico para determinar causas ples expresiones oculares, y es obligado su despistaje cuando se
infecciosas se complementa con un interrogatorio detallado involucra mas de una estructura ocular (uveftis anterior y papilitis,
sobre viajes recientes, parejas, contacto con animales, alimentos, neurorretinitis o corioneurorretinitis).
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Papilitis y multiples lesiones en retina o coroide

- Radiograffa de térax y PPD o quantiferon. . ' . o
Aparte de las causas infecciosas involucradas en la neurorretinitis,

- Analitica (bioguimica y hemograma). hay que considerar las granulomatosas (sarcoidosis, tuberculosis)
- Serologfas: Ites, VIH, hepatitis B y C. Herpes, EBV, y las enfermedades de manchas blancas. Estas Ultimas son un
Bartonella, toxoplasma, enfermedad de Lyme, conjunto de trastornos inflamatorios de causa desconocida que
clamidia. afectan a la retina, al epitelio pigmentado de la retina, corioca-

_ _ pilar y la coroides. Pueden involucrar el nervio 6ptico en algun
- Anticuerpos antineuronales*. - o ) )
momento de su evolucidn. En su diagnéstico diferencial, la au-
- Biopsia vitrea** tofluorescencia del fondo y la tomografia de retina son pruebas
diagndsticas imprescindibles que han llegado a desplazar a los
estudios de angiografia fluoresceinica (Tabla 2). Se describe Unica-
i ) ) } ) mente la causa del caso presentado. En la referencia bibliografica,

EBV: virus de Epstein-Barr; PPD: prueba cutanea de derivado proteico

purificado; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana. hay una revision muy amplia y actual al respecto.

*Si hay sospecha de sindrome paraneoplasico.

**Si hay sospecha de linfoma-sindrome de enmascaramiento.

Laenfermedad de Birdshot es infrecuente, tiene una fuerte asocia-
cién con el HLA-A-29 (antigeno de histocompatibilidad HLA A29),

Tabla 1. Exploraciones indicadas en neurorretinitis.

Epidemiologia Afectacion Lesion Fondo de ojo Evolucion
Retinocoroidopatia Caucasicos (M >H). Unilateral Independiente Afectacion coroidea: lesiones  Progresiva en multiples
de Birdshot o en HLA-A29 (80-96%). o bilateral afectacion de coroideas hipopigmentadas  recurrencias
perdigonada Mediana edad recurrente estroma coroideo 200-500 pm, inicio
y retina peripapilar. Afectacion

retiniana: edema macular,
edema de papila, vitritis

Epiteliopatia H =M 20-40 afios. Bilateral Coriocapilary Manchas blancas en polo Resolucién espontanea
pigmentaria placoide  Asociada a patologia asimétrica retina externa posterior, DR sectoriales +/-  en 4-8 semanas. Se asocia
posterior multifocal sistémica (infecciosa edema de papila. Vitritis 50%  a vasculitis cerebral, es
aguda >inflamatoria) preciso estudio sistémico y
neurolégico
Sindrome de puntos Mujeres jovenes Unilateral EPR Manchas 100-200 um en EPR  Resolucion espontanea en
blancos multiples aguda en polo posterior y periferia ~ 2-10 semanas, no precisa
evanescentes autolimitada. media +/- edema de papila tratamiento
Recurrente (DPAR). Vitritis leve
10-15%
Coroiditis multifocal Mujeres jovenes Bilateral EPRy coriocapilar. Uveitis anterior, vitritis. Secuelas: vascularizacion
idiopética (antigua miopes crénica Manchas blanco-amarillentas  coroidea (40-60%) o
coroiditis multifocal progresiva de 50-200 um peripapilares,  atrofia coriorretiniana
con panuveitis) paracentrales y retina con hiperpigmentacion.
periférica muy cicatriciales, Atrofia peripapilar. EMQ
agrupadas en clusters o (10-40%). Tratamiento
lineales de seguin grado de

inflamacién (EMQ, vitritis
densa, neovascularizacion),
pronéstico bueno

salvo por cicatrizacion/
neovascularizacion

DPAR: defecto pupilar aferente relativo; DR: desprendimiento de retina; EMQ: edema macular quistico; EPR: epitelio pigmentario de la retina; H: hombres;
M: mujeres. HLA-29: antigeno de histocompatibilidad HLA A29.

Tabla 2. Sindromes con manchas blancas evanescentes con afectacion de nervio dptico.
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pero no es indispensable para el diagndstico, el cual se basa en
criterios clinicos. Es necesaria la presencia de lesiones coroideas
ovoides, palidas, amarillentas o de aspecto cremoso. Pueden
pasar desapercibidas en estadios iniciales de la enfermedad o si
no hay afectacién macular o de nervio éptico con pérdida visual.
En la mayoria de publicaciones, se considera que la enfermedad
es bilateral, sin embargo, el caso aqui descrito sugiere que el
diagnostico en fases iniciales de la enfermedad de Birdshot es
compatible con afectacion unilateral. La AGF ha sido muy util en
identificar el edema macular quistico hasta el advenimiento de la
tomografia de coherencia dptica, asi como la vasculitis retiniana
asociada y la papilitis. Las lesiones coroides caracteristicas son
mas evidentes con la angiografia con verde de indocianina. Las
técnicas diagnosticas de tomografia de barrido swept source son
Utiles para detectar de manera no invasiva las lesiones coroideas.

Neuropatia optica unilateral e infarto de capa de
fibras nerviosas

La presencia de infartos de capa de fibras nerviosas (exudados
algodonosos), asociado a un cuadro de edema papilar con hemo-
rragias en llama y pérdida visual compatible en un paciente de
edad avanzada, con el diagndstico de neuropatfa dptica isquémica
anterior, sugiere, con una probabilidad muy alta, que la etiologia
del cuadro sea una arteritis de células gigantes. También podria
causarlo la poliarteritis nodosa, aunque es mucho mas infrecuente.

Los infartos algodonosos pueden preceder a la pérdida visual
severa.

Otra alteracion que causa exudados del mismo tipo es el lupus
eritematoso sistémico, por vasculopatia oclusiva.

Edema papilar y vasculitis retiniana

También puede haber pérdida visual por afectacion del nervio
optico en las patologias que suelen cursar en sus manifesta-
ciones con vasculitis retiniana de diversa etiologfa, como en la
enfermedad de Behcet, sarcoidosis, lupus eritematoso sistémico,
tuberculosis y otros.
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Pérdida visual aguda asociada a un antecedente

relevante conocido
Acute visual loss in the context of a relevant history

A.Blazquez, L. Sanchez-Vela, B. Sanchez-Dalmau

Resumen

Se presenta el caso de una paciente con neuropatia éptica por radioterapia.
Serevisan las caracteristicas clinicas y las opciones terapéuticas. Se comentan otras causas de pérdida visual en contexto de antecedentes relevantes:
traumatismo, fdrmacos, inmunodepresion o antecedente neoplasico.

Palabras clave: Neuropatia por radioterapia. Neuropatia traumatica. Infiltracién de nervio dptico. Sindrome paraneoplasico.

Resum

Es presenta el cas d'una pacient amb neuropatia optica per radioterapia.
Es revisa les caracteristiques cliniques i opcions terapéutiques. Es comenten altres causes de pérdua visual en context d'antecedent rellevant: trau-
matisme, farmacs, immunodepressio o antecedent neoplastic.

Paraules clau: Neuropatia per radioterapia. Neuropatia traumatica. Infiltracié de nervi optic. Sindrome paraneoplasic.

Abstract

The case of a patient with optic neuropathy due to radiotherapy is reported.
The clinical characteristics and therapeutic options are reviewed. Other causes of visual loss are discussed in the context of a relevant history: trauma,
drugs, immunosuppression, or a neoplastic history.

Key words: Radiotherapy neuropathy. Traumatic neuropathy. Optic nerve infiltration. Paraneoplastic syndrome.
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Caso clinico

Un varéon de 64 anos, sin antecedentes de interés, fue diagnosti-
cado de una lesion intraparenquimatosa temporal izquierda com-
patible con tumor glial de alto grado, tras padecer un episodio de
amnesia anterégrada con alteracion de la nominacion. Se realizéd
una exéresis subtotal de la lesion, con confirmacion histopatolé-
gica de glioblastoma grado IV de malignidad. Inici¢ temozolamida
y radioterapia (focal 3D con margenes en lecho tumoral 60 Gy, 30
fracciones, 2 Gy/fraccién con Temodal® concomitante).

Un ano después de finalizar el tratamiento, acudié a urgencias
por pérdida rapidamente progresiva de agudeza visual en su
ojo izquierdo (Ol) sin dolor ni otra sintomatologfa asociada. Una
semana antes, se habfa realizado una resonancia magnética (RM)
en la que no se identificaban iméagenes sugestivas de progresion
tumoral. A la exploracién, se objetivo una agudeza visual de 1 en
el ojo derecho (OD) y no habia percepcion luminosa en el Ol, con
respuesta pupilar amaurética en el Ol. El fondo de ojo en la visita
inicial no mostraba alteraciones.

Con el diagnéstico de neuropatia retrobulbar unilateral, aguda y
severa de Ol en el paciente con el antecedente neurooncoldgico

mencionado, se realizd una tomografia computarizada (TC) de
urgencias, que descarté una lesion compresiva a nivel de la via
Optica anterior. Se inicié tratamiento con megadosis de corti-
coides endovenosos. La RM (Figura 1) mostré en secuencias T1
una captacion de contraste uniforme de nervio éptico izquierdo
desde su emergencia del canal 6seo hasta el hemiquiasma
izquierdo, sin aumento del volumen sanguineo en el estudio
de perfusion.

La tomografia por emisién de positrones (PET) con 11C-metioning,
util en la diferenciacion precoz entre recurrencia tumoral y ra-
dionecrosis en pacientes tratados de gliomas de alto grado, no
objetivé una captacion de la lesion. Este resultado, junto con el
analisis de la dosis vy la localizacion de radiacion recibida por el
paciente hicieron probable el diagnostico de radionecrosis del
nervio éptico y hemiquiasma izquierdo.

El paciente permanecié visualmente estable. El campo visual reali-
zado posteriormente en su OD (Figura 2) mostrd una hemianopsia
temporal absoluta de OD y los discos épticos evolucionaron a
atrofia Ol >OD (Figura 3). El paciente fallecié por progresion de
su enfermedad meses mas tarde.
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Figura 1. Secuencia T1 con gadolinio (corte coronal, axial y sagital). Captacion uniforme del nervio éptico izquierdo desde su emergencia del canal ¢seo hasta el he-
miquiasma izquierdo. Sin aumento del volumen sanguineo en el estudio de perfusion.

Comentario

La neuropatfa dptica por radiacion puede ser una complicacion
diferida tardia (>1 afo) del tratamiento y, por lo general, depende
de la dosis de radiacion y los factores de riesgo cardiovascular
concomitantes. Suincidencia estd aumentada por el considerable
aumento de la supervivencia actual de estos pacientes oncolégi-
cos. Cursa con pérdida de visién severa por mecanismo isquémico
(necrosis fibrinoide, hialinizacion) y desmielinizacién secundaria al

dafo vascular. Puede afectar a la parte anterior del nervio dptico
(conedema de papilay hemorragias peripapilares) o a la posterior

Figura 2. Campo visual del ojo derecho: hemianopsia temporal por afectacion
quiasmatica (agudeza visual: 1).

Figura 3. Fondo de ojo: los nervios dpticos que inicialmente no mostraron alteraciones evolucionaron a atrofia (el ojo izquierdo mas que el derecho) al mes del diagnostico.
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del nervio éptico, donde la RM objetiva un aumento de captacion
de contraste en el nervio éptico. La PET con metionina suele
mostrar imagenes hipermetabdlicas en la recurrencia tumoral,
al contrario de lo que sucede en la radionecrosis, por lo que se
considera Util en el diagnostico diferencial de las dos entidades.
Se han probado sin demasiado éxito varias medidas profilacticas
y terapéuticas (anticoagulacién, corticoides, oxigeno hiperbarico,
bevacizumab)' .

Discusion

En aquellos casos con antecedente conocido, hay que tener
presente que, en ocasiones, dicho antecedente es claramente
causal (traumatismo), pero en otras ocasiones, incluso con historia
relevante, se debe realizar un exhaustivo diagnostico diferencial
para descartar causas neoplasicas, toxicas o secundarias a farma-
cos, asociadas a la patologia de forma indirecta (paraneoplasica),
o bien siempre puede existir una afectacion cuya causa no tenga
nada que ver con la enfermedad de base.

Por dicho motivo, y aunque exista el antecedente relevante, no
se debe dejar de hacer una exploracion neurooftalmoldgica
completa, realizando las exploraciones complementarias nece-
sarias. A veces, hemos visto algun caso de patologia retiniana en
pacientes con antecedentes de esclerosis multiple, tratados con
megadosis de corticoides, que en realidad correspondia a un
desprendimiento de retina. Por ello, cualquier pérdida visual en
estos contextos debe ser tenida en cuenta como sifuera primaria,
eso si, valorando los antecedentes, pero no dando por supuesto
ningun diagnostico previo sin explorar al paciente.

Como posible causa de neuropatia dptica con pérdida visual
aguda, se incluyen las patologias que se detallan a continuacion.

Neuropatia 6ptica traumdtica

En estos casos, serfa la excepcion al comentario previo, ya que el
antecedentey la evolucion causal suelen ser claros. En el estudio,
hay que valorar si hay lesion ¢sea del canal (mediante TC orbitario
con ventana 6sea). Aungue la forma mas frecuente es la forma
indirecta, por vibracion del nervio dentro del canal y pérdida del
flujo de las arterias nutrientes piales, también puede haber lesién
directa por esquirlas ¢seas, o incluso arrancamiento parcial o
completo del nervio del globo ocular (avulsion).

El estudio estudio de neuropatia dptica traumatica no demostrd
ningun tipo de opcion terapéutica superior al resto . Dicho estudio
compardé entre la simple observacién, la megadosis de esteroides
o la descompresién del canal. Uno de los problemas del estudio
fue que el reclutamiento resultd insuficiente para demostrar
diferencias significativas.

Como son pacientes, por lo general, politraumaticos, con otros
componentes asociados (traumatismos craneoencefélicos,
fracturas, lesiones en érganos internos..), la prioridad suele ser
la estabilizacién vital y, en ocasiones, se diagnostican en fase
mas tardia al recuperar la consciencia el paciente y referir la
pérdida visual.

A pesar de lo comentado previamente, en general, la tendencia
es a tratar con altas dosis de esteroides vy, si hubiera respuesta y
empeorase nuevamente al bajar o parar los esteroides, plantear
la descompresion del canal. Si no hay respuesta al tratamiento
con esteroides, no se suele hacer nada mas?.

En aquellas situaciones con lesiéon ésea directa, el prondéstico es
peor, y aunque en algunos casos se propugna un tratamiento
quirdrgico inicial segun la subespecialidad implicada (neuro-
cirugfa, otorrinolaringologia, oftalmologia), los resultados son
decepcionantes.

Neuropatia optica por fdrmacos

La afectacion visual secundaria al uso de farmacos no suele ser
unilateral, aunque se ha descrito en ocasiones. Hay multitud de
farmacos que pueden ser responsables de neuropatia, pero la
afectacion unilateral inicial es rara.

Se ha descrito neuropatia dptica unilateral asociado al uso de
tacrolimus®.

Cabe resaltar que los antifactores de la necrosis tumoral (infliximab,
adalimumab..) pueden desencadenar cuadros desmielinizantes
y, por lo tanto, presentar neuritis optica.

Los inhibidores de la fosfodiesterasa-5 incrementan en 2,3 veces
la probabilidad de tener una neuropatfa dptica isquémica, y estan
contraindicados en antecedentes de neuropatia éptica isquémica.

Neuropatia optica inducida por radiacion

Ya se ha comentado en el caso del inicio de la seccion.
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Neuropatia éptica en paciente con insuficiencia renal
crénica o trasplantado renal

Los pacientes con insuficiencia renal cronica en didlisis tienen
un riesgo aumentado de neuropatia optica isquémica anterior,
bien porque muchos tienen hipertension arterial, por el uso de
farmacos para el manejo de esta, y también, por la hipotension
inducida en la didlisis. Suelen tener ademas peor adaptacion
vascular a estos cambios.

En aquellos casos trasplantados, el tacrolimus se ha descrito
como agente causal de neuropatia toxica. La ciclosporina
puede causar leucoencefalopatia posterior reversible, una
afectacion de regulacion vasogénica que tiene una predi-
leccion por las areas occipitales con pérdida visual bilateral,
generalmente reversible.

Neuritis optica en pacientes inmunodeprimidos

En pacientes inmunodeprimidos, se presentan diferentes con-
textos. Puede ser inmunodepresién inducida por farmacos en
pacientes trasplantados, en neoplasias por el uso de agentes
quimioterapicos y finalmente en pacientes con enfermedades
causales de inmunodepresion con el sida.

Los pacientes con sida pueden presentar pérdida visual, bien en
el contexto de la enfermedad causal (neuropatia por virus de la
inmunodeficiencia humana[VIH]), o dependiendo de la carga viral,
por infeccién por citomegalovirus que pudiera afectar al nervio
optico y a la retina. Otras infecciones que pueden presentarse
son: reactivacion de toxoplasmosis, candidiasis y necrosis reti-
niana aguda por el virus de la varicela zéster. En casi todos ellos,
se apreciaran lesiones sugestivas (ver el capitulo anterior: Pérdida
visual aguda asociada a signos oculares)*.

En pacientes VIH+, hay una mayor incidencia de afectacion visual
por sffilis.

Neuropatia optica en paciente neopldsico

Los pacientes con neoplasias activas o antecedentes neoplasicos
pueden sufrir afectacion de nervio dptico con pérdida visual
aguda. En este contexto, lo primero es descartar una afectacion
secundaria (metdstasis o infiltracion) a la neoplasia original; y en
segundo lugar, valorar la posibilidad de que sea un efecto del
tratamiento que realiza el paciente. Y ya, como diagnéstico de

exclusion, se deberfa descartar la posibilidad de un sindrome
paraneoplasico.

Muchos de los farmacos quimioterapicos pueden tener toxicidad
ocular (ya descritos previamente), producir neuropatia téxica di-
recta, como el carboplatino, y algunos como el imatimib, taxanos
0 metotrexato, pueden causar edema papilar.

El oxaliplatino y el dcido transretinoico pueden ser responsables
de hipertensién intracraneal.

También se ha descrito afectacién secundaria a inhibidores
de la tirosina cinasa (binimetinib, cobimetinib, trametinib)® y,
menos frecuentemente, con el uso de inhibidores del control
inmunoldgico, como atezolizumab, ipilimumab, nivolumab o
pembrolizumab®,

Por otra parte, y segun el contexto de la neoplasia de base, existe
la posibilidad de pérdida visual atribuible a sindrome paraneoplé-
sico. La presencia de anticuerpos puede ayudar en el diagndstico,
aungue no es un requerimiento absoluto. A nivel retiniano, se
ha descrito la retinopatia asociada a cancer con anticuerpos
antirrecoverina, retinopatfa asociada a melanoma, maculopatia
viteliforme paraneoplésica y proliferacién melanocitica uveal
difusa. A nivel de nervio optico, puede asociarse neuropatia por
anticuerpo CRMP-57.

Conclusion

En casos de pérdida visual asociada a un antecedente relevante
conocido, es importante conocer tanto la patologia neuroof-
talmoldgica asociada a este antecedente como la atribuida a
tratamientos que podrian afectar al sistema visual, enfermedades
intercurrentes asociadas a la enfermedad de base, o incluso que el
trastorno visual pueda no ser asociado a la enfermedad de base
y sea coincidente.

Bibliografia

1. Danesh-Meyer HV. Radiation-induced optic neuropathy. J Clin Neu-
rosci. 2008;15(2):95-100.

2. Sosin M, De La Cruz C, Mundinger GS, Saadat SY, Nam AJ, Manson
PN, et al. Treatment Outcomes following Traumatic Optic Neuropathy.
Plast Reconstr Surg. 2016;137(1):231-8.

3. Rasool N, Boudreault K, Lessell S, Prasad S, Cestari DM. Tacrolimus
Optic Neuropathy. J Neuroophthalmol. 2018;38(2):160-6.

Annals d’Oftalmologia 2021;29(4):165-170

169




1. SISTEMA VISUAL SENSORIAL. Capitulo 1.1. Pérdida de agudeza visual unilateral aguda

4. Laovirojjanakul W, Thanathanee O. Opportunistic ocular infections in 6. Parikh RA, Chaon BC, Berkenstock MK. Ocular Complications of Chec-
the setting of HIV. Curr Opin Ophthalmol. 2018;29(6):558-65. kpoint Inhibitors and Immunotherapeutic Agents: A Case Series. Ocul
5. Méndez-Martinez S, Calvo P. Ruiz-Moreno O, Pardifas Baron N, Lecife- Immunol inflamm. 2020:1-6.
na Bueno J, Gil Ruiz MDR, Pablo L. Ocular adverse events associated 7. Gordon L, Dinkin M. Paraneoplastic Syndromes in Neuro-ophthal-
with MEK inhibitors. Retina. 2019;39(8):1435-50. mology. Continuum. 2019;25(5):1401-21.

IW0l Annals d’Oftalmologia 2021;29(4):165-170
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Pérdida de agudeza visual unilateral progresiva con
atrofia dptica

Progressive unilateral visual acuity loss with optic
atrophy

A. Gonzalez, L. Castillo, C. Gomez, M. Llago

Resumen

La atrofia dptica resulta un reto diagnostico, especialmente en el contexto de otras comorbilidades oftalmoldgicas que producen papilas anormales.
Se presenta el caso de una miope magna con pérdida visual progresiva unilateral y defectos campimétricos atribuidos inicialmente a su pato-
logia de base y a glaucoma, que desarrollé palidez papilar. El estudio de neuroimagen revel6 la presencia de un meningioma esfenotemporal
con extension intraorbitaria.

Ante la presencia de una excavacion papilar, ademas de valorar la posibilidad de glaucoma, es obligado establecer el diagnéstico diferencial con
otras causas de excavacion papilar no glaucomatosa, especialmente la neuropatia 6ptica compresiva.

Palabras clave: Atrofia 6ptica. Glaucoma. Excavacion papilar. Meningioma. Miopia magna.

Resum

L'atrofia optica resulta un repte diagnostic, especialment en el context d’altres comorbiditats oftalmologiques que produeixen papil-les anomales.
Es presenta el cas d'una miop magna amb perdua visual progressiva unilateral i defectes de camp visual atribuits inicialment a la seva patologia
de base i a glaucoma, que desenvolupa pal-lidesa papil-lar. Lestudi de neuroimatge revela la presencia d’'un meningioma esfeno-temporal amb
extensio intraorbitaria.

Quan es detecta excavacié papil-lar sospitosa, apart de considerar la possibilitat de glaucoma, s’ha d’establir el diagnostic diferencial amb altres
causes d'excavacio papil-lar no glaucomatosa, especialment la neuropatia optica compressiva.

Paraules clau: Atrofia optica. Glaucoma. Excavacioé papil-lar. Meningioma. Miopia magna.

Abstract

Optic atrophy may represent a diagnostic challenge, especially in the context of other ophthalmologic comorbidities causing abnormal papillae.
We present a myopic lady with who experienced unilateral progressive visual loss and visual field defects initially attributed to her underlying patho-
logy and glaucoma. She developed optic disc pallor. Neuroimaging study revealed a spheno-temporal meningioma with intraorbital extension.
Whenever optic disc cupping is observed, in addition to assessing the possibility of glaucoma, differential diagnosis must be done including
non-glaucomatous causes of optic disc cupping, especially compressive optic neuropathy.

Key words: Optic atrophy. Glaucoma. Optic disc cupping. Meningioma. Great myopia.
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Caso clinico

Se trata de una mujer de 45 afios que seguia controles por miopia
magna de -8 dioptrias y membrana epirretiniana no quirlrgica
bilateral. En una exploracion de rutina, se detectd una ligera pér-
dida visual en su ojo izquierdo, pasando de 0,7 inicial a 0,6, junto
con un empeoramiento del campo visual (Figura 1), que pasé de
un aumento de mancha ciega a un defecto temporal. Los campos
visuales tenfan una baja fiabilidad y gran variabilidad. También se
objetivé una asimetria de la excavacion papilar, facoesclerosis y la
presion intraocularerade 22y 23 mmHg en el ojo derechoy en el
izquierdo, respectivamente. Los hallazgos descritos inicialmente
se atribuyeron a glaucoma, a la catarata y a su patologfa de base.

Un mes después, la paciente percibié un deterioro visual e intensa
cefalea, por lo que consultd en urgencias. Se objetivd una leve
disminucién de la agudeza visual (0,5) y una ligera palidez de la
porcion superior del disco Optico izquierdo (Figura 2). Se practico

una resonancia magnética cerebral, que reveld una lesiéon suges-
tiva de meningioma esfenotemporal con extension intraorbitaria
izquierda. Debido al tamafio y las caracteristicas de la lesion, fue
intervenida por neurocirugia. A los tres afos, los restos tumorales
persisten estables y la paciente realiza seguimiento en la unidad de
neurooftalmologfa y en neurocirugia, manteniendo campimetrias
estables y sin cambios en la agudeza visual.

Discusion: excavacion papilar

La deteccion de excavacion del disco normalmente se asocia con
glaucoma, sin embargo, puede ser signo de otras neuropatias
oOpticas. La diferenciacion clinica puede ser un reto en el dia a dia,
existiendo una tendencia a diagnosticar el glaucoma ante una
excavacion papilar. Asi pues, algunos estudios indican que hasta
un 20% de pacientes diagnosticados con glaucoma pueden tener
en realidad otro tipo de neuropatia'.
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Figura 1. Campimetria visual del ojo izquierdo. Se observa una progresion del defecto, pasando de un aumento de la mancha ciega (A) a un defecto temporal (B). La
fiabilidad débil de las campimetrias puede complicar el diagndstico.

Figura 2. Retinografias de ambos ojos. A. Se aprecia coroidosis midpica con gran atrofia peripapilar. B. En el ojo izquierdo, se observa palidez del disco de predominio
superior.

¢Como diferenciar la excavacion papi|ar La atrofia dptica es el adelgazamiento patoldgico del nervio

IPTRY por un proceso degenerativo en cualquier lugar de la via visual
de la atrofia oPtlca' pregeniculada, que se traduce en una pérdida de funcioén. Esto
La excavacion papilar estd aumentada cuando su indice cup-disc conlleva una pérdida de la coloracion rosada y la consiguiente
es mayor a 0,6 0 su asimetrfa derecha-izquierda en dicho indice aparicion de palidez en el disco optico. Por lo tanto, la aparicion
es mayora0,2. de palidez del disco sugiere que la causa no se trata de glaucoma.
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Excavacion papilar glaucomatosa Atrofia 6ptica

Agudeza visual Mantenida hasta estadios finales Baja
Alterada
Palidez del anillo neurorretiniano

Vision de colores Preservada

Hemorragias peripapilares, muescas o defectos
del anillo neurorretiniano, elongacién del anillo

Aspecto de la papila

Escalén nasal, defectos arciformes, defectos Defectos verticales

periféricos con afectacién central

Campo visual

Correlacion de Buena Mala
anatomia-funcién
Edad del paciente Tipica en >45 anos Cualquiera

Historia clinica Compatible Signos de alarma

Tabla 1. Caracteristicas clinicas de la excavacién papilar glaucomatosa y de la atrofia 6ptica.

Indicaciones para realizar pruebas de neuroimagen ante una papila excavada

— Edad inferior a 50 afos*

— Agudeza visual menor a 0,5 no explicada**

— Palidez mayor que la excavacion

— Defectos del campo visual verticales

— Falta de correspondencia de anatomia-funcién

— Sintomas neurolégicos

— Alteraciones campimeétricas en discos andmalos que no permitan una buena evaluacion

*Por debajo de los 50 afios, se considera excepcional el glaucoma normotensivo y requiere excluir otras patologias mediante neuroimagen antes de
diagnosticarlo.

**Agudezas visuales que no se justifiquen por otras patologias, o pérdidas de agudeza visual progresivas.

Tabla 2. Indicaciones para realizar pruebas de neuroimagen ante una papila excavada.

La clave para discriminar entre atrofia éptica y la excavacion papilar
tipica de glaucoma puede complicarse, especialmente en papilas
displasicas o midpicas, o en pacientes cuya campimetria no sea
valorable. En laTabla 1, se detallan las caracteristicas clinicas que
orientan hacia una excavacion papilar glaucomatosa o hacia una
atrofia dptica.

En el caso clinico, concurren varios criterios de alarma, princi-
palmente la progresiva pérdida visual, la aparicion de la palidez
y el cambio de patrén en el defecto de campo visual. La palidez
puede ser dificilmente detectable en papilas miépicas como la
del caso, y la disminucién de agudeza visual y el deterioro del
campo visual se podrian atribuir a su comorbilidad oftalmoldgica

y a la baja fiabilidad de la prueba, respectivamente. El patrén de
defecto campimétrico del glaucoma debe cumplir con una buena
correlacion anatomia-funcion, y es nasal, arciforme o con contrac-
cion periférica con preservacion de islote central, en funcion del
nivel de dafio del nervio. Siesto no se cumple, hay que pensar en
excavacion papilar no glaucomatosa. El defecto campimétrico con
respeto del meridiano vertical sugiere una neuropatia compresiva
cerca del quiasma.

Dentro de las causas de atrofia Optica, la principal es la neuropatia
Optica compresiva, como la comentada en el caso. Otras causas a
teneren cuenta son la neuropatia isquémica, por neuropatia toxico
nutricional, hereditaria, traumadtica, por radiacién, inflamatoria etc.
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La sospecha de neuropatia éptica compresiva obliga a practicar
un estudio de neuroimagen. En la Tabla 2, se enumeran las prin-
cipales indicaciones de neuroimagen ante una papila excavada.

Discusion: meningioma

El meningioma es la causa de neuropatia dptica compresiva
mas habitual®. Los orbitarios son mucho mas frecuentes que los
meningiomas de la vaina del nervio dptico, representando estos
solo el 2% de los casos®. Tipicamente afectan a mujeres de entre
30 y 50 anos. Son tumores benignos que no metastatizan y no
estan relacionados con un aumento de la mortalidad.

El diagndstico se realiza mediante resonancia magnética, son
isointensos en T1-T2 y presentan un aumento de sefal tras la
inyeccion de contraste. Rara vez se debe recurrir a la biopsia, ya
que las caracteristicas radioldgicas son tipicas. El diagnostico dife-
rencial se establece con gliomas, inflamaciones granulomatosas,
infiltrados leucémicos, melanomas y neuritis dpticas.

El tratamiento requiere una valoracion interdisciplinar entre el
oftalmologo y el neurocirujano. La opcién quirdrgica se prefiere
cuando hay una afectacion de la vision central, extension intra-
craneal o exoftalmos importante. La radioterapia estereotéctica
fraccionada ha obtenido resultados prometedores, pero hay que
tener muy en cuenta la posibilidad de efectos secundarios, como
retinopatia de la radiacion. La quimioterapia no es actualmente
de primera eleccién, pero al tratarse de un tumor con muchos
receptores hormonales, estos pueden utilizarse como dianas
terapéuticas.

Conclusiones

Diagnosticar una neuropatia optica compresiva puede ser un
reto en el dia a dfa. Es Util conocer bien los criterios de sospecha
clinica (Tabla 1) y las indicaciones para solicitar pruebas de neu-
roimagen desde oftalmologia (Tabla 2), ya que permitird realizar
diagndsticos mas precoces.

Se debe pensar en atrofia dptica si se detecta palidez papilar, de-
fectos campimétricos con respeto del meridiano vertical, pérdida
de vision progresiva o alteracién en la visiéon de colores, 0 sino se
encuentra patrén tipico de glaucoma con una buena correlacion
anatomia funcion.
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Pérdida de agudeza visual unilateral progresiva

asociada a otros signos o sintomas oculares
Progressive unilateral visual loss associated with other
ocular signs or symptoms

E. Pascual, A. Blazquez

Resumen

Las malformaciones venosas cavernosas (MVC), anteriormente conocidas como hemangiomas cavernosos, son los tumores benignos mas frecuen-
tes de la drbita. Producen una proptosis lentamente progresiva e indolora y, en algunas ocasiones, también diplopia y dolor. La pérdida visual o
campimétrica es la complicacién mas grave de esta entidad.

Palabras clave: Malformaciones venosas cavernosas. Hemangioma cavernoso orbitario. Proptosis. Neuropatia 6ptica compresiva.

Resum

Les malformacions venoses cavernoses (MVC), anteriorment conegudes com hemangiomes cavernosos son els tumors benignes més frequents de
I'0rbita. Produeixen proptosiindolora i lentament progressiva, de vegades també diplopia i dolor. La pérdua visual o campimétrica és la complicacié
més greu d'aquesta malaltia.

Paraules clau: Malformacions venoses cavernoses. Hemangioma cavernoés orbitari. Proptosi. Neuropatia optica compressiva.

Abstract
Cavernous venous malformations (CVM), previously known as cavernous hemangioma are the most frequent benign tumors of the orbit. They
produce slowly progressive painless proptosis, sometimes also diplopia and pain. The most severe complication of these tumors is the visual loss

or visual field defect.
Key words: Cavernous venous malformations. Orbital cavernous hemangioma. Proptosis. Compressive optic neuropathy.
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Caso clinico

Se trata de un paciente varén de 57 afos, sin alergias medicamen-
tosas ni antecedentes patoldgicos de interés, que consulté por
proptosis progresiva indolora y disminucién de agudeza visual
(AV) del ojo derecho (OD) de seis meses de evolucion. Como
antecedentes oftalmoldgicos, presentaba una hipermetropia
bilateral y astigmatismo oblicuo corregido con gafas.

Suvisionera0,1 enelODy 0,9 en el ojo izquierdo (Ol), tenia grave
discromatopsia y defecto pupilar aferente relativo en su OD. Se
aprecio una importante proptosis del OD, con limitacion en la
abduccion de este 0jo, aunque sin diplopia. En el fondo de ojo,
no se detectd edema niatrofia de papila. Tampoco se observaron
pliegues coroideos en el polo posterior. El estudio del campo vi-
sual (CV) del OD reveld un defecto del cuadrante superotemporal
con unadisminucion generalizada de la sensibilidad, mientras que
el CV del Ol era normal (Figura 1). La tomografia de coherencia
oOptica (OCT) de papila del OD detectd un defecto incipiente en
la capa de fibras nerviosas peripapilares superonasal (Figura 2).

No se observaron defectos en la capa de células ganglionares de
la retina en la OCT macular.

La resonancia magnética (RM) confirmo la sospecha de neuropa-
tla dptica compresiva por tumoracién orbitaria. Se objetivé una
lesion ocupante del espacio intraconal derecho, que desplazaba
el nervio 6pticoy los musculos extraoculares hacia la parte supe-
riory nasal (Figura 3). Ligeramente heterogénea con bordes bien
definidos, pseudocapsulada, presentaba una hiperintensidad en
secuencias T2, compatible con hemangioma cavernoso. Tras la
extirpacion, el estudio anatomopatoldgico de la pieza confirmd
que se trataba de un hemangioma cavernoso con fenémenos
de trombosis focal.

Algoritmo diagnoéstico y diagndstico
diferencial

La pérdida de AV unilateral progresiva acompanada de otros
signos oftalmoldgicos, como la proptosis, diplopia o estrabismo,
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Figura 1. Campimetria visual del ojo derecho. Se aprecia, ademds de una reduccion generalizada de la sensibilidad, un defecto en el cuadrante superotemporal.

indica la presencia de una patologia orbitaria. Tipicamente, las
lesiones localizadas en la parte mas posterior de la drbita (dpex
orbitario) producen mayor pérdida visual que proptosis'.

Puede ser de ayuda la regla de las 6 P en la anamnesis y la explo-
racion orbitarias? (Tabla 1).

Aparte de la exploracién orbitaria, se debe explorar la funcién vi-
sual completa: AV monocular bilateral, motilidad ocular intrinseca
(incluyendo el estudio del defecto pupilar aferente relativo), vision
cromatica monocular, segmento anterior y posterior del ojo bajo

midriasis, presion intraocular, campimetria visual automatizada y
OCT de papila y macular de células ganglionares.

El estudio de neuroimagen es imprescindible para caracterizar
mejor la lesion? La tomograffa axial computarizada (TAC) es una
técnica rapida, facilmente accesible y que proporciona imagenes
de alta resolucion de las estructuras ¢seas y el tejido blando adya-
cente. Resulta especialmente Util en pacientes con antecedentes
de traumatismo orbito-facial y ante la sospecha de orbitopatia
asociada al tiroides. Aunque la RM es una técnica mas costosa y
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Figura 2. Tomografia de coherencia dptica de papila del ojo derecho. Se observa un defecto incipiente en la capa de fibras nerviosas de la retina peripapilares a nivel

superonasal.

Tabla 1. Regla de las 6 P para realizar una anamnesis y exploracion orbitarias
sistematica’.

Presencia o ausencia de dolor, constante o
intermitente, asociado a los movimientos
oculares, localizacion...

Progression Progresion

Proptosis Medir con exoftalmémetro, direccion de la
protusién del globo

Auscultar el globo

Palpation Palpar el reborde orbitario y la érbita anterior
en busca de masas

Cambios de color de la piel palpebral, ede-
ma, presencia de lesiones palpebrales, vasos
conjuntivales...

Periocular changes

menos accesible, permite una mejor diferenciacion de los tejidos
blandos en el espacio periocular, orbitario e intracraneal. El uso
de contraste (con gadolinio) es de gran utilidad para determinar
la estirpe de la masa orbitaria. La arteriograffa o venografia son
técnicas Utiles ante la sospecha de lesiones de tipo vascular. La
ecografia orbitaria también juega un papel en la caracterizacion
de lesiones vasculares, otras masas intraconales y extraconales, y
en lavaloracion del engrosamiento de los musculos extraoculares.

Se recomienda realizar una analitica de sangre con hemograma
completo y perfil tiroideo para el abordaje inicial de neuropatia
Optica porlesion orbitaria. En algunos casos, es preciso ampliar el
estudio inmunoldgico? (inmunoglobulina G4, anticuerpo antici-
toplasma de neutrdfilo, enzima convertidora de la angiotensina,
lisozima...).

Ante una proptosis unilateral progresiva mas indolente y de cur-
so cronico, el diagnoéstico diferencial se plantea principalmente
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Figura 3. Resonancia magnética orbitaria. A. Secuencia T2 axial. Lesion intraconal derecha hiperintensa (estrella amarilla) levemente heterogénea, de bordes bien de-
finidos, con una pseudocdpsula que genera proptosis. B. Secuencia T2 coronal. Masa retroocular derecha hiperintensa (estrella amarilla) que se extiende hacia el dpex
orbitario, desplazando los musculos extraoculares y el nervio éptico hacia la parte superior y nasal.

entre tumores soélidos (primarios o metastasicos) o vasculares?,
Los procesos inflamatorios o infecciosos que afectan a la ¢rbita
tienen un curso mucho mds rapido y progresivo.

Las MVC de la 6rbita, anteriormente hemangiomas cavernosos, son
los tumores orbitarios benignos mas frecuentes de los adultos®.
Afectan predominantemente a mujeres (60%), siendo la 42 y 52
décadas las de mayor prevalencia. La mayoria se presentan en forma
de Unica lesion, unilateral y esporadica, aunque también se han
descrito casos multiples, bilaterales y asociados a malformaciones
linfaticas o arteriovenosas o a algunas enfermedades sistémicas.

El sintoma de debut en el 70% de los casos es la proptosis,
lentamente progresiva y axial, debido a su predileccién por la
localizacién intraconal. Otros sintomas asociados son la pérdida
visual, el estrabismo, la diplopia, el dolor o el edema palpebral.
Ocasionalmente estos pueden aparecer de forma aguda si se
produce sangrado intratumoral.

En la TAC, aparecen como masas bien circunscritas, de densidad
generalmente homogénea con diferentes patrones de realce tras

la inyeccion de contraste. En las secuencias de T1 de la RM son
isointensas o ligeramente hipointensas, y son hiperintensas en T2
con realce progresivo tras la inyeccion de gadolinio'**,

Histoldgicamente se caracterizan por ser lesiones formadas por
multiples canales vasculares grandes recubiertos por células
endoteliales, con abundante estroma y una capsula fibrosa muy
bien definida®.

Se indica tratamiento quirdrgico en caso de neuropatia éptica
compresiva y ante una proptosis desfigurante. Las vias de abor-
daje descritas son varias y su eleccion dependera de la localiza-
cion de la MVC y la experiencia del cirujano®. Se recomienda la
observacion en los pacientes asintomaticos. Cuando las lesiones
son muy profundas (dpex orbitario), dado el elevado riesgo de
comprometer las estructuras adyacentes, se recomienda la es-
cleroterapia (inyeccién intralesional de bleomicina A5), la exéresis
subtotal con finalidad descompresiva, cauterio con bipolar o la
radiocirugia estereotactica fraccionada y bisturi gamma?. Si la
exéresis es completa, las recurrencias son muy raras.
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El diagnostico diferencial de las MVC se establece con el tumor
fibroso solitario y la malformacion linfatica, aunque también se
debe contemplar el linfoma, el schwanoma'y el histiocitoma®. La
RM permite la mejor caracterizacion de estos tumores orbitarios.

Conclusiones

La pérdida visual unilateral progresiva con proptosis sugiere la
presencia de patologia tumoral orbitaria. La MVC es la causa mas
frecuente de tumor benigno en el adulto. Las pruebas de ima-
gen, ademas de aproximar el diagnéstico diferencial respecto a
otros trastornos, permiten planificar el tratamiento quirdrgico si
el caso lo precisa.
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Pérdida de agudeza visual unilateral progresiva

asociada a enfermedad sistémica del paciente
Progressive unilateral visual loss associated with
systemic disease

E. Pascual, A. Blazquez, F. Nunez

Resumen

La pérdida visual unilateral progresiva puede ser la primera manifestacion de una enfermedad sistémica que se diagnostique a partir del estudio
realizado por el oftalmdlogo. Pero también puede suponer la constatacion de la progresion de una enfermedad ya conocida en el paciente. En
ambos casos, el papel del oftalmdlogo es crucial no solo en el diagnoéstico, sino también en la toma de decisiones terapéuticas.

Palabras clave: Displasia fibrosa 6sea. Neuropatia 6ptica compresiva. Meningioma esfenoorbitario.

Resum

La pérdua visual unilateral progressiva pot ser la primera manifestacié d’una malaltia sistémica que es diagnostiqui gracies a l'estudi realitzat
per l'oftalmoleg. Pero també pot suposar la constatacié de la progressié d'una malaltia ja coneguda del pacient. En ambdds casos el paper de
l'oftalmoleg és crucial no només pel diagnostic, sind també per la presa de decisions terapéutiques.

Paraules clau: Displasia fibrosa ossia. Neuropatia optica compressiva. Meningioma esfeno-orbitari.

Abstract

Unilateral progressive visual loss may be the presenting sign of a systemic disease, that may be revealed thanks to the ophthalmologic work-up.
It also may the proof that a previously known disease is progressing. In these two clinical scenarios the role of the ophthalmologist is crucial, not
only in the diagnosis but in the therapeutic decision process.

Key words: Fibrous dysplasia. Compressive optic neuropathy. Spheno-orbital meningioma.
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Caso clinico

Una mujer de 52 afios con antecedentes de hipertension arterial
y anemia ferropénica, y operada con queratomileusis in situ asis-
tida por laser (LASIK, laser-assisted in situ keratomileusis) midpico
ocho afos antes, consultd por disminucion de agudeza visual
(AV) y escotoma temporal en su ojo izquierdo (Ol) de tres meses
de evolucion.

Su AV era 1,0 en el ojo derecho (OD) y 0,1 en el izquierdo. Tenia
discromatopsia, defecto pupilar aferente relativo en el Ol y pre-
sentaba un defecto temporal de predominio inferior en el campo
visual (CV) del Ol (Figura 1). El examen del fondo de ojo no detecté
alteraciones destacables, el nervio éptico del Ol no tenia edema
ni palidez. La tomografia de coherencia dptica de papilay mécula
no revelé ninguna anomalfa.

La resonancia magnética (RM) cerebral y orbitaria puso de ma-
nifiesto unas lesiones en el ala mayor del esfenoides de ambos
lados. Las lesiones eran hipointensas/isointensas en secuencias

T1yT2,isointensas en recuperacion de inversién con atenuacion
de fluido (FLAIR, fluid-attenuated inversion recovery), sin restriccion
en secuencias de difusion, y que captaban contraste endovenoso
de forma tenue y heterogénea (Figura 2).

En la tomografia axial computarizada (TAC) craneal y orbitaria,
estas lesiones expansivas y esclerosantes del ala mayor del
esfenoides derecho e izquierdo, tenfan una densidad de vidrio
deslustrado (Figura 3). Estos cambios ocasionaban la reduccion
del calibre del canal ¢ptico y ambos dpex orbitarios, siendo ma-
yor en el lado izquierdo. Se sugiri¢ la displasia fibrosa ¢sea (DFO)
como primera opcion diagnostica. El estudio hormonal completo
detectd un hiperparatiroidismo aparentemente no relacionado.

Se practicé la descompresion del canal dptico izquierdo sin inci-
dencias para aliviar la neuropatia éptica compresiva. En el estudio
histoldgico de los fragmentos de esfenoides y clinoides obtenidos
mediante la cirugia, se detectaron anomalias compatibles con
meningioma secretor grado | de la clasificacion de la Organizacion
Mundial de la Salud (OMS).
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Figura 1. Perimetria Humphrey 24-2 del ojo izquierdo (Ol). A. Campo visual (CV) inicial. Se observa un defecto de predominio temporal. B. El CV del Ol en el postoperatorio
precoz muestra una mejorfa del defecto superior. C. El CV del Ol a los cuatro meses de la cirugia. Se observa un empeoramiento generalizado de predominio temporal.

Figura 2. Resonancia magnética orbitaria. A. Corte axial en secuencia T2. Se visualiza el estrechamiento del canal 6ptico izquierdo (flecha amarilla). B. Corte coronal en
secuencia T2 con gadolinio. Se aprecia una lesion de esfenoides con captacion heterogénea de contraste (estrella amarilla) y estrechamiento del canal 6ptico izquierdo

(flecha azul).

Durante el primer mes de postoperatorio, la paciente refirio
una mejorfa de la discromatopsia y de su visién izquierda hasta
alcanzar 0,3, y del defecto de campo visual temporal del Ol
(Figura 1). Tras esta recuperacion parcial inicial, a los cuatro
meses, experimentd un nuevo deterioro clinico con pérdida

visual y empeoramiento del defecto campimétrico en Ol (Fi-
gura 1). Ante el diagnostico de meningioma esfenoorbitario
y el empeoramiento clinico, se optd por realizar radioterapia
estereotactica fraccionada en dosis de 2 grays por sesion (total
50 grays).
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Figura 3. Tomografia axial computarizada craneal, ventana 6sea. A. En corte axial: se observa un engrosamiento del ala mayor esfenoides izquierda con patron en vidrio
deslustrado (estrella roja). B. En corte coronal: disminucién del calibre del canal éptico izquierdo (flecha roja).

Algoritmo diagnoéstico y diagndstico
diferencial

La primera actuacion del oftalmologo ante una pérdida visual
unilateral crénica es descartar una causa propiamente ocular.
Se debe realizar una anamnesis detallada que incluya tiempo
de evolucién y patrén de progresion de la pérdida visual, otros
sintomas oftalmoldgicos (dolor, diplopia, discromatopsia, etc.) y
no oftalmoldgicos detallados (cefalea, mareos, etc.), antecedentes
patoldgicos (con historia de cancer), tratamientos farmacolégicos,
antecedentes traumaticos y quirurgicos e historia oftalmologica.
Posteriormente la exploracion oftalmolédgica debe ser completa,
con una exploracion de la funcion visual y fondo de ojo. Las causas
mas frecuentes, como catarata y enfermedades de la reting, suelen
ser diagnosticadas con este primer paso.

La neuropatia éptica compresiva unilateral debe contemplarse
si existe defecto pupilar aferente, como en este caso de pérdida
visual unilateral progresiva. La presencia de edema de papila

sugiere la afectacion de la porcion mas distal del nervio, mien-
tras que la atrofia proporciona informacién sobre el tiempo
de evolucién (superior a seis semanas, aproximadamente). Un
disco 6ptico aparentemente normal puede interpretarse como
afectacion proximal del nervio optico (intracraneal, dpex) o que
la compresion es poco extensa o demasiado reciente como para
haber producido atrofia.

El mejor método para explorar la via Optica anterior (nervios,
quiasma, cintillas) es la RM, aunque su menor disponibilidad y
accesibilidad, y su mayor coste, ademas de sus claras contraindi-
caciones (portadores de marcapasos, valvulas cardiacas, clips de
aneurismas y diversas protesis), producen ciertas limitaciones en
su uso. La técnica de eleccion es la RM orbitaria con supresion
grasay la RM cerebral,ambas con contraste (con gadolinio). La TAC
tiene una menor sensibilidad y resolucién anatomica que la RM
y utiliza radiaciones ionizantes, por lo que su uso debe limitarse,
pero es claramente mas accesible, rdpida y disponible que la RM.
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Figura 4. A. Tomografia axial computarizada (TAC) craneal, ventana ¢
verde) cc

rrespondiente a meningioma esfenoorbitario. B. TAC crane

fibrosa dsea.

La TAC resulta especialmente Util ante la sospecha de lesiones
Oseas, calcificadas y cuerpos extrafios metalicos.

También es importante recalcar que, aunque las pruebas de
neuroimagen pueden determinar, en multiples ocasiones, de
forma muy fiable, la naturaleza de las lesiones que afectan a la via
6ptica, en una parte importante de los casos, es necesario realizar
un estudio anatomopatoldgico para confirmar su estirpe y decidir
qué opcidén terapéutica se adecta mas al caso.

El canal opticoy el dpex orbitario son las zonas de mayor suscep-
tibilidad del nervio dptico ante una compresion extrinseca por
su limitada capacidad de extension. Cualquier lesion intrinseca
del esfenoides puede involucrar de forma significativa al nervio
optico, principalmente el segmento intracanalicular.

La displasia fibrosa 6sea (DFO) es una anomalia benigna del
desarrollo del hueso en la que se produce un reemplazo del
hueso esponjoso normal por diferentes grados de tejido fibroso
y hueso inmaduro. Puede afectar a cualguier hueso del cuerpo,

n corte axial. Engrosamiento del esfenoides derecho (estrella azul)

a en corte axial. Se observa una expansion y esclerosis del ala mayor esfenoides derecha (estrella

compatible con displasia

pero la regién craneofacial se afecta en un 25% de los casos'. Se
han descrito dos formas: la monostotica, que es la més frecuente
(70%), y la forma poliostotica (30%), que incluye el sindrome de
McCune-Albright (triada: DFO poliostética, manchas cutédneas
de color café con leche y pubertad precoz). La DFO se produce
por una mutacion del gen GNAST en el cromosoma 20q13, que
acaba provocando una diferenciacién osteobldstica anormal y
produccion de hueso displésico.

Las lesiones aparecen durante la infancia y progresan tras la
pubertad. La afectaciéon orbitaria produce asimetria facial, efecto
masa orbitario con desplazamiento del globo, proptosis y diplo-
pla. La complicacion potencialmente mas grave es la neuropatia
Optica compresiva por el crecimiento del hueso anémalo a nivel
intraorbitario, intracanalicular o intracraneal. La malignizacién es
muy infrecuente (0,4-4%).

En la TAC, tipicamente se presentan como lesiones expansibles,
de opacidades homogéneas con apariencia de vidrio deslustrado
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(56%), aunque también se han descrito patrones densos homo-
géneos (23%), cambios quisticos (21%) o patrones mixtos (Figura
4). Enla RM la apariencia es méas variable, siendo las lesiones que
contienen mas matriz mineralizada hipointensasenT1y T2y las
lesiones quisticas hiperintensas en T2. Después del contraste
puede mostrar diversos grados de realce?.

Principalmente se ha descrito en pacientes con sindrome de
McCune-Albright, pero también se han reportado casos de pa-
cientes con DFOYy alteraciones endocrinoldgicas diversas (puber-
tad precoz, aumento de niveles de la hormona de crecimiento,
sindrome de Cushing, hiperparatiroidismo, anomalias tiroideas,
etc.), por lo que se recomienda una valoracién endocrinologica®.
Las formas craneofaciales se han tratado cldsicamente mediante
cirugia conservadora (remodelando el hueso displasico) o la ci-
rugfa radical (exéresis completa del hueso y reconstruccion), para
mejorar la asimetria facial y prevenir las discapacidades funcio-
nales. También se han utilizado formacos como los bisfosfonatos
endovenosos o el denosumab en pacientes con dolor, enferme-
dad progresivay alto riesgo de fracturas'. Respecto a la neuropatia
Optica compresiva, laindicacion de cirugia descompresiva es clara
una vez que se produce la afectacion del nervio éptico.

Otras lesiones ¢seas o meningeas pueden producir neuropatia
dptica compresiva por afectacion intracanalicular, siendo el me-
ningioma la causa mas frecuente.

Los meningiomas esfenoorbitarios representan un 9-18% de todos
los meningiomas®. Aunque el sintoma mas frecuente es la propto-
sis, un 40-60% de los pacientes presentan disminucion de AV por
invasion del canal dptico. Tipicamente son lesiones hiperostdticas,
con cierto componente de tejido blando en placa. El tratamiento
de eleccion en la mayor parte de los casos es la cirugfa, sobre todo
en pacientes con deterioro de la funcion visual*®.

Otros procesos a tener en cuenta dentro del diagnostico diferen-
cial son las metastasis, principalmente de neoplasias de mama,
pulmon 'y préstata’.

Conclusiones

Cuando existe la sospecha de neuropatia Optica compresiva en
un paciente con pérdida de AV unilateral progresiva, se debe
confirmar obligatoriamente con una prueba de neuroimagen.
Es importante elegir la mas adecuada a cada caso porque, en
muchas ocasiones, puede proporcionar el diagnéstico etioldgico.
Si la evolucion del caso no es la esperada, es necesario el estudio
anatomopatoldgico de la lesion.
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1. SISTEMA VISUAL SENSORIAL. Capitulo 1.3. Pérdida de agudeza visual bilateral aguda

Disminucion aguda de agudeza visual bilateral con

edema de papila. Papiledema fulminante
Bilateral acute visual loss in papilloedema. Fulminant
papilledema

D. Celdran, J. Moreno, A. Vieira

Resumen

La pérdida visual aguda bilateral con edema de papila bilateral se considera una urgencia tanto visual como vital por las posibles implicaciones
etiologicas que puede esconder. La hipertension intracraneal se contempla en todo paciente con edema de papila bilateral y, si se confirma,
es preciso el estudio etioldgico. No obstante, el diagndstico diferencial es mas amplio y se individualiza en funcién de circunstancias como
sexo, edad, sintomas acompanantes o antecedentes personales.

Palabras clave: Papiledema. Hipertension intracraneal. Pérdida visual aguda. Edema de papila.

Resum

La péerdua visual bilateral amb edema de papil-la es considera una urgéncia tant visual com vital per les possibles implicacions etiologiques que
pot amagar. La hipertensié intracranial s’ha de considerar sempre que es detecta edema de papil-la bilateral, si es confirma, és precis l'estudi
etiologic. No obstant aixo, el diagnostic diferencial és més ampli i s'individualitza en funcié de circumstancies, com el sexe, edat, simptomes
acompanyants o antecedents personals.

Paraules clau: Papil-ledema. Hipertensié intracranial. Perdua visual aguda. Edema de papil-la.

Abstract

Bilateral visual loss with optic disc swelling should be considered a visual and vital emergency due to the etiological implications that it may
hide. Intracranial hypertension must be considered as a potential cause in all patients with bilateral optic disc swelling. If confirmed, then
etiologic study is mandatory. Nevertheless, differential diagnosis is broader and should be individualized based on factors such as sex, age,
accompanying symptoms or personal history.

Key words: Papilledema. Intracranial hypertension. Acute visual loss. Optic disc swelling.
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Caso clinico

Una mujer de 32 afios consultd por vision borrosa bilateral aso-
ciada a fotopsias. La semana anterior habia acudido a urgencias
de medicina general por cefalea hemicraneal izquierda pulsatil
con sonofobia-fotofobia y nduseas, se etiqueté como migrafa
sin aura. Se propuso tratamiento con naproxeno sodico 550 mg
y metamizol 575 mg, sin resolucion completa. En ocasiones, las
exacerbaciones despertaban a la paciente.

Tenia antecedentes patoldgicos de hipertension arterial, obesidad
grado Il (indice de masa corporal de 37 kg/m?) y asma extrinseca.
Tomaba enalapril 5 mg, Symbicort® y era portadora de un anillo
vaginal (de etonogestrel y etinilestradiol). Negaba habitos toxicos.

La agudeza visual (AV) era 0,7 en ambos 0jos, su visidon croma-
tica era de 11/14 laminas de Ishihara bilateral. Las pupilas eran
simétricas y normorreactivas, presentaba ortotropfa en posicion
primaria, y las ducciones y versiones eran normales. Las posi-
ciones extremas desencadenaban pérdida visual transitoria. La
perimetria por confrontacion era normal y el fondo de ojo mostrd
borramiento papilar bilateral, con prominentes hemorragias en
astilla peripapilares y tortuosidad vascular 2+/4+.

Se estableci¢ el diagndstico de presuncion de hipertension intra-
craneal por el fenotipo de la paciente, la cefalea y los hallazgos
de fondo de ojo. La tomografia computarizada (TC) cerebral con
contraste en urgencias solamente mostro leve ectasia de la vaina
de ambos nervios dpticos. No se incluyd el estudio de angiografia
por TC (angio-TC) con fases venosas. El hemograma inicial detectd
anemia microcitica atribuida a hipermenorrea (hemoglobina:
7,8 mg/dL; volumen corpuscular medio de 61 femtolitros), el resto
de la analitica, incluyendo el dimero D, fue normal. Se prescribid
suplemento de hierro (dos viales de Ferinject® 50 mg/mL con
Fero-Gradumet® 325 mg oral). Se derivé a neurologfa para puncion
lumbar (PL) y a la consulta de oftalmologia para su seguimiento. Se
recomend? la pérdida de pesoy la suspension del anticonceptivo
hormonal a uno barrera.

Alos cinco dias, la paciente refirié un rdpido deterioro visual. Su vi-
sionerade 0,4 en el ojo derecho (OD) y 0,25 en el ojo izquierdo (OI),
la vision cromatica era 7/14 en el OD y 6/14 en el Ol en Ishihara.
El fondo de ojoy el campo visual (CV) se muestran en la Figura 1.

La presién de apertura de la puncién lumbar resulté muy patold-
gica (49 cmde agua). La composicion del liquido cefalorraquideo
(LCR) fue normal, la tincién Gram'y el cultivo de virus neurotropos,
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1. SISTEMA VISUAL SENSORIAL. Capitulo 1.3. Pérdida de agudeza visual bilateral aguda

Figura 1. Retinografias del fondo de ojo en el momento en el cual la paciente deteriora rdpidamente su funcién visual, con campo visual moderadamente fiable, pero

con clara tendencia a la restriccién concéntrica.

negativo. La resonancia magnética (RM) cerebral incluyé fases
venosas y descartd estenosis o trombosis de los senos venosos
durales. Posteriormente se detectd un déficit de vitamina D
(11 ng/mL), que fue tratado con suplemento con Hidroferol®
(0,266 mg cada 15 dias.) Se instaurd tratamiento con acetazolami-
da 500 mg cada 6 horas y se reforzaron las medidas nutricionales
y dietéticas.

Al cabo de 12 semanas, la funcion visual mejord (AV: 0,6y 0,7) y
hubo una evidente reduccion del papiledema (Figura 2).

Discusion: pérdida visual con
borramiento papilar
Se consideran diferentes neuropatias opticas en el escenario

clinico de pérdida visual bilateral con edema de papila bilateral.
En todos los casos, es obligado excluir la neurorretinopatia hiper-

tensivay las lesiones ocupantes de espacio, por lo que el manejo
inicial debe incluir la determinacion de constantes, analitica basica
y prueba de neuroimagen.

Es preciso prestar atencion a rasgos diferenciadores clave: edad,
sexo, antecedentes personales, clinica acompafante y aspecto
del fondo de 0jo. Para recoger mejor lo previo, se han establecido
las Tablas 1y 2.

Discusion sobre hipertension
intracraneal

Todo edema de papila bilateral es sospechoso de papiledema, que
es el edema de nervio Optico causado por hipertensién intracra-
neal (HTIC), como hipotesis posible. Hay estudios que apoyan el
concepto de que toda HTIC acabaré desarrollando un papiledema
en su progresion, y que sin papiledema, realmente no hay HTIC?,
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1.3.1. Disminucion aguda de agudeza visual bilateral con edema de papila. Papiledema fulminante

Figura 2. Evolucién hacia la resolucion del edema, con cierto componente de atrofia dptica y normalizacion del campo visual, tras instaurar un tratamiento médico

dirigido y agresivo.

aunque a dia de hoy se puede establecer el diagnostico de pseu-
dotumor cerebri (PTC) sin papiledema si se cumplen unos criterios
clinicos y radioldgicos muy estrictos (recogidos en la Tabla 3).

El sintoma guia en la HTIC es la cefalea, presente en el 68-99% de
los pacientes. Su localizacion y cualidades son variables, siendo
tipicamente mas intensa por la mafana y con las maniobras de
Valsalva. Las pérdidas visuales transitorias (obscuraciones) apare-
cen ya en estadios incipientes-establecidos, y hay pérdida de la
agudeza visual en caso de progresion a la fase cronica-atrofica®.

El caso que se presenta es un papiledema fulminante, puede
haber pérdida visual en pocas semanas y es mas grave en los
casos secundarios (véase la clasificacion de laHTIC en la Figura 3).

En necesario investigar y tratar todas las causas secundarias de
HTIC, para ello, es preciso practicar un estudio de neuroimagen,
analitica sanguinea (AS) y puncion lumbar. Normalmente se realiza
unaTC cerebral en urgencias. Si esto es normal, se realizard una RM
y una angio-RM, para mejorar el estudio estructural de causas no

Secundaria a procesos
expansivos, vasculares,
infecciosos o
inflamatorios del
sistema nervioso
central

Descartado todo lo
previo: sindrome de
pseudotumor cerebral

HTIC: hipertension intracraneal.

Primario o idiopatico
cuando se han
descartado todas las
causas secundarias

Secundario:
enfermedades
metabdlicas, alteraciones
biquimicas
y hematoldgicas,
sindromes sistémicos,
farmacoldgico,
trastornos vitaminicos y
nutricionales, infecciones
[DUEEEREEE

Figura 3. Clasificacion de la hipertension intracraneal.
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1. SISTEMA VISUAL SENSORIAL. Capitulo 1.3. Pérdida de agudeza visual bilateral aguda

Diagnéstico

Papiledema fulminante o con exu-
dacion macular

Paciente prototipo

Mujer de 15-35 afios con IMC
>30 kg/m? en el sindrome de
pseudotumor cerebral

Clinica

Disminucién de AV bilateral con
pérdida visual transitoria en
posiciones extremas de la mirada.
Diplopia por paralisis unilateral o
bilateral del VInc. tinnitus pulsétil.
Cefalea con datos de alarma'y
predominio matutino

Edema de papila de gravedad
creciente seguin estadios, con
posibles hemorragias, exudados,
hemiestrella

Retinopatia hipertensiva grado IV

Cualquier tipo de paciente, con
HTA conocida o no conocida. En
jovenes, valorar cocaina

Poca afectacion visual, excepto si
hay infarto de nervio sobreafadido.
Otros sintomas de afectacion

de drgano diana, como dolor
toracico, oliguria, cefalea o déficit
neuroldégicos focales

Edema de papila bilateral con
afectacion de vasos retinianos:
tortuosidad, hemorragias,
exudados, posible hemiestrella
macular

Papilitis bilateral

Pacientes menores de 45-50 afios,
mas frecuentemente mujeres si
es desmielinizante o autoinmune
(atipico). Siempre excluir IUes

Disminucién de AV variable,
tipicamente mds grave que en una
papilitis tipica, asociado a dolor con
los movimientos oculares

Edema de papila hiperémico
leve-moderado, normalmente sin
hemorragias. Si Tyndall, estrella
macular o coroiditis, excluir
infecciones

NOIA* bilateral: arteritica y no
arteritica

Paciente mayor de 45-50 afios.
En formas no arteriticas, FRCV
presentes, indistinto de FRCV en
formas arteriticas

Disminucion variable de agudeza
visual segun la afectacion central,
mas grave en los casos arteriticos.
Mas frecuentemente al despertar.
Sintomas de ACG (aunque hay
hasta un 25% de formas ocultas)

Edema de papila palido asociado
a hemorragias en astilla. Puede ser
altitudinal en formas no arteriticas
y difuso blanco yeso en formas
arteriticas

NOHL

Varén de 18-30 afios. Debut mas
frecuente bilateral secuencial

Disminucién profunda de AV
bilateral e indolora. El DPAR
puede estar ausente auin en casos
unilaterales

Pseudoedema de papila
hiperémico, leve, posibles
telangiectasias en las peripapilares

Neuropatia éptica téxica por
metanol

Cualquier sexo y edad. Pacientes
con otras toxico-dependencias.
Intentos autoliticos

Disminucién grave de AV bilateral.
Otros sintomas de intoxicacion.
Posible disminucién del nivel de
consciencia, cefalea, vomitos

Marcado edema de papila bilateral
palido grave, hemorragias en astilla

Neuropatia optica infiltrativa

Cualquier sexo y edad.
Antecedentes oncoldgicos
conocidos o no

Disminucion variable de agudeza
visual con otros posibles sintomas
de focalidad neurolégica que
sugieran infiltracion del sistema
nervioso central

Edema de papila normalmente
grave, con gran componente
hemorragico y exudativo. Posible
extension hacia arcadas vasculares
y gel vitreo

Neuropatia éptica compresiva
bilateral

Mas frecuentemente, mujeres
jovenes con antecedentes de
enfermedad distiroidea

La disminucién de agudeza
visual se puede acompanar

de exoftalmos, diplopia, dolor
retroocular esponténeo, dolor y
enrojecimiento ocular

Edema de papila hiperémico
bilateral que puede acompanarse
de pliegues coroideos o retinopatia
por estasis

Neuropatia 6ptica paraneoplasica

Paciente con proceso oncoldgico
subyacente, conocido o no

Disminucién de agudeza
visual, ataxia y otros sintomas
neurolégicos, sindrome
constitucional

Edema de papila hiperémico que se
puede acompanar de vitritis

ACG: arteritis de células gigantes; AV: agudeza visual; DPAR: defecto pupilar aferente relativo; FO: fondo de ojo; FRCV: factor de riesgo cardiovascular;
HTA: hipertension arterial; IMC: indice de masa corporal; NOHL: neuropatia éptica hereditaria de Leber; NOIA: neuropatia 6ptica isquémica anterior.

Tabla 1. Diagnostico diferencial de neuropatia 6ptica con edema papila bilateral y agudeza visual disminuida'?.
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1.3.1. Disminucién aguda de agudeza visual bilateral con edema de papila. Papiledema fulminante

Diagnéstico

Papiledema

Pruebas complementarias
oftalmoldgicas

- CV:aumento de MC— defecto en NI — defecto
anular

- ECO de nervio 6ptico: ausencia de drusas.
Didmetro de la vaina >5-6 mm

Pruebas complementarias generales

- TC/RM/angio-RM cerebral: defectos estructurales en casos
secundarios. Datos indirectos de HTIC

- LCR: presién de apertura aumentada. Aspecto y composicion
normal en idiopaticas, alterado en secundarias.

- AS: dependiendo de secundarismos asociados al cuadro

Retinopatia hipertensiva
grado IV

- OCT macular: puede presentar edema

- Constantes: cifras de tension arterial elevadas, mayores de
170/95 mmHg

- AS: datos de fracaso renal, elevacién de troponinas -Radiografia
de torax: derrame pleural

- TC/RM cerebral: hemorragias

Papilitis bilateral (atipica)

- OCT: LSR en haz PM valorar proceso infeccioso y
no desmielinizante

- CV: depresidn generalizada. Defecto central y
centrocecal

- RM orbitaria: realce del nervio 6ptico

- RM cerebral: puede haber lesiones compatibles con la causa
subyacente

- PL: LCR de caracteristicas inflamatorias o infecciosas -Serologias

NOIA bilateral - OCT CFNR: el engrosamiento puede ser de - Constantes para valorar la estabilidad hemodinamica
predominio altitudinal en la NOIA-NA - AS general y con RFA
- CV:arqueado nasal inferior, defecto altitudinal - RM orbitocerebral si es atipica, no justificable o no hay
- AFG:isquemia coroidea peripapilar en la ACG resolucion en 2-3 meses: no presenta realce, si hay restriccién a
la difusion
NOHL - CV: defecto central - Estudio genético del ADNmt*: 11778, 3460 o 14484, las

- AFG: ausencia de fuga en el disco dptico,
posibles telangiectasias

principales
- Estudio cardioldgico complementario

- RM cerebral en sindromes del tipo Leber con lesiones
desmielinizantes semejantes a las de una EM* o pacientes con
parkinsonismo

Neuropatia éptica tdxica por
metanol

- CV: defectos centrales y centrocecales.
Depresién generalizada

- AS: fracaso renal. Acidosis en gasometria. Confirmacion de
niveles de metanol (>20 mg/dL)

Neuropatia éptica infiltrativa
bilateral

- OCT: gran elevacién prelaminar por infiltracion
directa de células tumorales/inflamatorias

- CV: cualquier tipo de defecto

- RM orbitaria: posible realce de nervio o vaina
- RM cerebral: posible infiltracion meningea o parenquimatosa

- PL: presencia de células (necesarias hasta 3 negativas para ser
normal)

- Estudio sistémico para buscar el tumor primario si no es
conocido: TC total body, PET-TC total body, marcadores
tumorales

Neuropatia éptica compresiva

- CV: cualquier tipo de defecto

- TC/RM de érbitas
- AS: perfil tiroideo. Autoinmunidad. IgG4. Serologias. RFA.

Neuropatia éptica
paraneoplasica

- CV: cualquier tipo de defecto

- Anticuerpos onconeuronales -RM cerebral

- Estudio sistémico para buscar el tumor primario si no es
conocido

ACG: arteritis de células gigantes; ADNmt: dcido desoxirribonucleico mitocondrial; AFG: angiografia con fluoresceina; angio-RM: angiografia por reso-
nancia magnética; AS: analitica sanguinea; CFNR: capa de fibras nerviosas de la retina peripapilares; CV: campo visual; ECO: ecografia; EM: esclerosis
multiple; HTIC: hipertension intracraneal; IgG4: inmunoglobulina G4; LCR: liquido cefalorraquideo; LSR: liquido subretiniano; MC: mancha ciega; NA: no
arteriticas; NOHL: neuropatia 6ptica hereditaria de Leber; NOIA: neuropatia 6ptica isquémica anterior; NI: nasal inferior; OCT: tomografia de coherencia
Optica; PET: tomografia por emisién de positrones; PL: puncién lumbar; PM: papilo-macular; RFA: reactantes de fase aguda; RM: resonancia magnética;
TC: tomografia computarizada.

Tabla 2. Pruebas complementarias para confirmar la sospecha diagndstica'.
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1. SISTEMA VISUAL SENSORIAL. Capitulo 1.3. Pérdida de agudeza visual bilateral aguda

Diagnostico “definitivo” si el paciente cumple todos los criterios A-E; “probable” si cumple los criterios A-D pero la presion del LCR es menor de la espe-
cificada para que sea “definitivo”

Necesario para el diagndstico de sindrome de pseudotumor cerebral
A. Papiledema
B. Exploracién neurolégica normal, excepto la afectacion de nervios craneales

C. Neuroimagen: parénquima cerebral normal sin evidencias de hidrocefalia, masa o lesiones estructurales y no captaciéon meningea anormal
en RM, con o sin gadolinio, para pacientes tipicos (mujeres y obesas) y RM con y sin gadolinio, y RM en fase venosa para otros. Si la RM no es
posible o esta contraindicada, se debe realizar una TC con contraste

D. Composicion normal del LCR
E. Presion de apertura elevada (=250 mm H,0 en adultos y nifios, y 2280 mm H,O en nifios obesos o sedados) realizada de forma adecuada

Diagnéstico de sindrome de pseudotumor cerebral sin papiledema

Sin papiledema, el diagndstico de sindrome de PTC se puede hacer si se cumplen los criterios B-E y ademas el paciente presenta una paralisis del VI
nervio unilateral o bilateral

Sin papiledema y sin pardlisis del VI nervio, el diagnéstico de sindrome de PTC puede “sugerirse” pero no hacerse. Debe cumplir los criterios B-E y al
menos tres de los criterios de neuroimagen:

- Silla turca vacia

- Aplanamiento del polo posterior del globo ocular

- Distension del espacio subaracnoideo peridptico con o sin tortuosidad del nervio éptico
- Estenosis del seno venoso transverso

H,0: agua; LCR: liquido cefalorraquideo; PTC: pseudotumor cerebral; RM: resonancia magnética; TC: tomografia computarizada.

Tabla 3. Diagnostico de papiledema®.

. Diferentes escalones progresivos en
Tratamiento HTIC - ) .
funcién de la etiologia y la gravedad
Casos asintomaticos y sin

- Tratamiento etioldgico si repercusion funcional, puede valer
procede solo con control del peso. Si no,
- Pérdida ponderal pasar a medidas farmacolégicas

si IMC>30
Eleccion la acetazolamida, dosis inicial de 500

- Acetazolamida mg cada 12 h, pudiendo llegar a 4 g por dia
- Topiramato Se pueden combinar tratamientos

- Furosemida Si no hay respuesta, progresa o tiene

- Megadosis de intolerancia a tratamientos, pasar a medidas
Metilprednisolona IV en quirdrgicas
casos graves previo a
cirugia

- Valvulas de derivacion (respuesta mas lenta)

- Fenestracion de la vaina del nervio éptico si
grave repercusion visual

Otros:
- Stent venosos

HTIC: hipertension intracraneal; IMC: indice de masa corporal.

Figura 4. Escalones de tratamiento en la hipertension intracraneal.
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visibles en una TC y buscar una patologfa vascular, como fistulas
arteriovenosas y trombosis venosa cerebral. En la AS, se deberd
solicitar hemograma, bioquimica, estudios de coagulacion, autoin-
munidad, vitaminas Ay D, proteinograma, beta-2 microglobulina.

En cuanto al tratamiento, habra que distinguir si se trata de una
HTIC secundaria o de un PTC primario o secundario, siendo nece-
sario retirar y corregir siempre cualquier causa de secundarismo
asociada. Se muestran los escalones de tratamiento de la HTIC
en la Figura 4.

Cuando se habla de papiledema fulminante, como en este arti-
culo, se estd hablando de aquellos casos de HTIC, en los cuales la
afectacion visual sufre un rdpido deterioro, que puede ir de dias
a semanas. Esta evolucion es atipica en un papiledema generado
por un PTC,y se deberd poner mucho énfasis en descartar causas
secundarias conforme al esquema previo, pues es mandatorio
tratar y corregir todos los factores agravantes asociados®.

El tratamiento de la HTIC propiamente dicha debe ser rapido
y agresivo, con dosis altas de acetazolamida oral (al menos 2 g
al dfa) o incluso intravenosa, y megadosis de 500-1.000 mg de
metilprednisolona intravenosa en casos muy graves previo a la
cirugia. En los casos en los que no haya una répida respuesta al
tratamiento médico, deberd plantearse un tratamiento quirdrgico.

Este puede ser con vélvulas de derivacién, aunque el tiempo en
ser efectivas es mayor, o mediante la fenestracion de la vaina del
nervio optico, que debe ser planteada en todos los casos con
gran afectacion visual”. Con la valvula, se trata la causa, que es la
HTIC; con la fenestracion, se protege al nervio éptico hasta que
se pueda controlar la HTIC.
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1. SISTEMA VISUAL SENSORIAL. Capitulo 1.3. Pérdida de agudeza visual bilateral aguda

Disminucion aguda de agudeza visual bilateral con
fondo de ojo normal. Un diagndstico de exclusion:

neuropatia optica isquémica posterior

Acute bilateral visual loss with normal fundus. A
diagnosis of exclusion: posterior ischemic optic
neuropathy

D. Celdran, R. Ramos, S. Quintas

Resumen

La pérdida brusca de vision bilateral con fondo aparentemente normal es una urgencia oftalmolégica. Segun el contexto clinico del pacien-
te (edad, sintomatologia acompanante o patologias previas), se realiza una aproximacion diagnostica que comprenda toda la via éptica
(retinopatias ocultas y neuropatias opticas posteriores bilaterales, afecciones del quiasma y retroquiasmaticos hasta la corteza occipital). En
estos casos, la prueba de neuroimagen es obligatoria, el resto de pruebas complementarias dependen del contexto general acompanante.

Palabras clave: Neuropatia éptica posterior. Quiasma. Corteza visual.

Resum

La pérdua visual sobtada als dos ulls i fons aparentment normal és una urgencia oftalmologica. Segons el context clinic del pacient (edat,
simptomatologia acompanyant o patologies prévies) es realitza una aproximacio diagnostica que compren tota la via visual (retinopaties
ocultes, neuropaties optiques posteriors bilaterals, lesions quiasmatiques i processos retroquiasmatics fins el cortex occipital). La neuro-imatge
és obligada per aquests casos, la resta de proves complementaries s'ajusten al context general acompanyant.

Paraules clau: Neuropatia optica posterior. Quiasma. Cortex occipital.

Abstract

Bilateral sudden visual loss with presumed normal oculi fundi is an ophthalmologic emergency. Based on the clinical background (gender,
age, accompanying symptoms or previous pathologies) it is possible to carry out a diagnostic approach including the entire visual pathway
(occult retinopathies, bilateral posterior optic neuropathies, chiasmal, and retrochiasmal to occipital cortex disorders). Neuroimaging is the
ancillary test in this scenario, other diagnostic studies should be adapted to individual context.

Key words: Posterior optic neuropathy. Chiasm. Visual cortex.
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Acute bilateral visual loss with normal fundus.
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Caso clinico

Una mujer de 84 afios con hipertension arterial, diabetes y Enfer-
medad Renal Crénica (ERC), terminal experimenté pérdida visual
bilateral aguda e indolora en el transcurso de su hemodidlisis.
Presuntamente, la IR tenfa una causa mixta (diabetes y autoinmune
por repetida elevacion de reactantes de fase aguda y marcadores
seroldgicos) a falta de biopsia renal confirmatoria. Recibia esteroi-
des sistémicos de manera ciclica por este trastorno inmunoldgico.
Su ultima agudeza visual registrada era 0,6 en el ojo derecho (OD)
y 0,8 en el ojo izquierdo (O) tras la intervencién de cataratas.

Alas 2 horas de iniciar una sesion de hemodialisis, refirié pérdida
visual bilateral subita en ambos 0jos. La valoracion por oftalmo-
logfa constatd una vision de cuenta dedos bilateral. Las pupilas
eran isocdricas, con lenta respuesta a la luz en ambos ojos, y

no habia defecto pupilar aferente relativo. La motilidad ocular
extrinseca era normal, asi como el polo anterior. El fondo de ojo
revelo retinopatia diabética no proliferativa leve en ambos ojos,
sin evidencia de edema macular en la tomografia de coherencia
Optica (OCT). El nervio éptico no estaba borrado. La mala vision
no permitié el estudio del campo visual ni de la vision cromética.

Cuando fue valorada a las 3 horas de terminar la hemodialisis se
observé una tendencia a la hipertensiéon (210/110 mmHg). Se
constatd el descenso de los reactantes de fase aguda (RFA) por los
esteroides sistémicos (proteina C reactivade 6 a 1, 7 y velocidad
de sedimentacion globular de 53 a 21) y una hemoglobina de
10 mg/dL en contexto de su IR crénica. La tomografia compu-
tarizada (TC) cerebral urgente no detectd signos de sangrado,
isquemia o edema cerebral. La ecografia doppler de troncos
supraadrticos y de circulacion posterior no reveld alteraciones

Annals d’Oftalmologia 2021;29(4):196-200

197



mailto:%20jtorras%40clinic.ub.es?subject=
mailto:diegoceldran3%40gmail.com?subject=

198

1. SISTEMA VISUAL SENSORIAL. Capitulo 1.3. Pérdida de agudeza visual bilateral aguda

Color photo Thickness Map RNFL SuperPixel-200

Red-free
RNFL Circular Tomogram /Thickness

Average thickness RNFL (um)

Color photo Thickness Map RNFL SuperPixel-200

Red-free
RNFL Circular Tomogram /Thickness

Average thickness RNFL (um)

Figura 1. Tomografia de coherencia éptica de capa de fibras nerviosas de la retina de ambos ojos, donde se observa la evolucion hacia la atrofia, mayor en el ojo izquierdo.

anatomicas de significacion hemodinamica. La actuacion inme-
diata se dirigi¢ a mejorar el control de la tension arterial y asegurar
la estabilidad hemodinamica durante la dialisis.

Una semana después, la vision habfa mejorado hasta 0,16 en el OD
y 0,08 en el Ol,y el fondo de ojo no presentaba cambios respecto
a la exploracion inicial. A los seis meses, presentaba una agudeza
visual de 0,25y 0,1,y se aprecio una palidez progresiva de ambos
discos dpticos conforme fueron evolucionando a la atrofia (Figura 1).

Diagnostico diferencial

La principal hipotesis diagnostica en este caso fue la neuropatia
Sptica isquémica posterior (NOIP) en el contexto de una hipo-
tension arterial intradidlisis (ocurre en el 10-30% de los casos),
en una paciente con multiples factores de riesgo vascular cono-
cidos. Se descartd de forma razonable la causa vasculitica por el
descenso de los RFA y el tratamiento con esteroides previo. La
isquemia retiniana por oclusion de la arteria central de la retina
producirfa hiperreflectividad de capas internas en la OCT que
no se evidencio.

Se excluyé la causa cortical, bien de origen hemorrégico, isquémi-
co o bien en el contexto del sindrome de encefalopatia posterior
reversible (PRES), por la normalidad de la TC craneal urgente vy,
posteriormente, de la resonancia magnética (RM). La evolucion
hacia la atrofia dptica bilateral confirmé el diagnéstico de neuro-
patia Optica isquémica posterior bilateral.

En el abordaje de pérdida visual bilateral aguda sin alteraciones en
el fondo de 0jo, se valora toda la via visual aferente como posible
origen del proceso actual. En la Tabla 1, se plantea el siguiente
diagndstico diferencial por regiones anatémicas.

Proceso ocular bilateral simultdneo agudo sin
hallazgos patoldgicos en la exploracion ocular

Los procesos oculares son mas facilmente identificables, al ser
un érgano expuesto y accesible. La retina es un tejido al que
se puede acceder con facilidad, no obstante, existen procesos
isquémicos (antes de aparecer edema), o en enfermedades auto-
inmunes/paraneopldsicas’ con hallazgos minimos o muy sutiles.
Las pruebas complementarias de OCT, angio-OCT, angiografia
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1.3.2. Disminucion aguda de agudeza visual bilateral con fondo de ojo normal. Un diagndstico de exclusion: neuropatia éptica isquémica posterior

A. Proceso ocular con exploracién normal

Localizacion Patologias

Retinopatias/maculopatias ocultas:
- OACR aguda con repermeabilizacién vascular (no hay signos en FO)
- Retinopatias autoinmunes/paraneoplésicas

B. Neuropatia 6ptica posterior bilateral - Isquémica

- Infiltrativa
- Compresiva

- Inflamatoria/desmielinizante: NMO

C. Regidn selar y paraselar

- Apoplejia hipofisaria
- Quiasmitis: NMO, sarcoidosis
- Aneurismas con cambios en el volumen

- Meningioma durante cambios hormonales (embarazo, tratamiento
hormonal ex6geno)

- Craneofaringioma con cambios quisticos

D. Ceguera cortical
- PRES

- AVC occipital bilateral sin respeto macular

- Ceguera cortical postraumatica reversible
- Tumoral/infiltrativo
- Postcontraste intravenoso

E. Pérdida visual no organica - Simulacién

encefalopatia posterior reversible.

- Pérdida visual funcional

AVC: accidente vascular cerebral; FO: fondo de ojo; NMO: neuromielitis dptica; OACR: oclusion de la arteria central de la retina; PRES: sindrome de

Tabla 1. Diagnostico diferencial.

fluorescefnica, autofluorescencia de fondo o electrorretinograma,
son de gran utilidad.

Neuropatia optica posterior bilateral

Es un trastorno poco frecuente y se presenta en dos escenarios
clinicos:

— En el contexto de arteritis de células gigantes (ACG) en
pacientes mayores de 50-55 afos, con o sin sintomas sisté-
micos asociados y fondo normal, pues la NOIP es la forma
de presentacion de la ACG hasta en un 25% de los casos?.

— Ensegundo lugar, con antecedentes de grave trastorno
hemodinamico: tras cirugia con hipovolemia, anemia
grave y aguda, shock de cualquier origen, hemodidlisis,
insuficiencia cardiaca con bajo gasto, deshidratacion
profunda, etc.

Los pacientes con factores de riesgo vascular previos son mas
vulnerables a la NOIP por su mayor resistencia a la perfusion del
plexo vascular que irriga el segmento posterior del nervio optico
(formado por ramas de la arteria cardtida interna, cerebral anterior,
comunicante anterior y oftadlmica?). A diferencia que la neuropatia
Opticaisquémica anterior, la NOIP es un diagnéstico de exclusion; se
deben excluir todas las otras posibles etiologfas de una forma razo-
nada, y valorar la evolucién hacia la atrofia o no del nervio dptico®.

En caso de asociar dolor con los movimientos extraoculares suges-
tivo de neuritis Optica, se recomienda investigar la pérdida visual
como neuritis éptica atipica (vasculitis no ACG, enfermedades
desmielinizantes). La neuromielitis dptica se ha diagnosticado en
individuos de hasta 70 afos*. Las neuropatias dpticas compresivas
e infiltrativas en fase precoz o aguda pueden debutar con fondo
normal, es obligado excluirlas siempre.
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Alteracion de la region selar y paraselar con
afectacion de la vision central

La patologia de la region selar se manifiesta de una forma progre-
siva y crénica si no se actua sobre la causa. Existen excepciones
que causan pérdida visual bilateral aguda: apoplejia hipofisaria
sobre un adenoma previo, rapido crecimiento de un meningioma
en condiciones de alteracién hormonal (gestacion, tratamientos
estrogénicos), o crecimiento o rotura de un aneurisma supraselar,
entre otras. Esto puede estar favorecido por situaciones anatomi-
cas, como el crecimiento anteriorizado del tumor o un quiasma
optico posfijado’.

Menos frecuentes son las causas inflamatorias o desmielinizan-
tes del quiasma 6ptico (quiasmitis o neuritis quiasmatica), que
pueden debutar en el contexto de neuromielitis dptica®, u otras
enfermedades inflamatorias del sistema nervioso central como
la Sarcoidosis.

Afectacion cortical posterior bilateral sin respeto
macular: ceguera cortical

La ceguera cortical cursa con mala vision bilateral grave (habi-
tualmente <0,1) por lesion del drea V1. Las causas son multiples:
ictus bilateral de arteria cerebral posterior, patologfa tumoral,
procesos inflamatorios/infecciosos; algunas reversibles, como
postraumatismo craneoencefdlico y postcontrastes intraveno-
sos’; y en el PRES®. En todos los casos, es necesaria la prueba de
neuroimagen, y de urgencia, una TC cerebral, con ampliacién a
estudio vascular seguin la causa, si procede, y posteriormente, se
realiza la RM, para una mejor valoracion de causas no detectables
enTC o en el momento agudo.

Conclusiones

Una pérdida visual bilateral aguda con fondo de ojo normal es un
reto diagnostico, puesto que es preciso valorar toda la extension

de la via visual aferente, pudiendo ser las etiologias multiples y
graves, necesitando realizar una aproximacion en funcion de las
caracteristicas del paciente y la forma de expresion. Cuando esta
es dolorosa en personas jovenes, deberd hacer pensar en proce-
sos inflamatorios, mientras que las formas indoloras en personas
mayores de 50 afos orienta la sospecha a procesos isquémicos,
aunque existen multitud de diagnosticos alternativos que habra
que individualizar.
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Pérdida de agudeza visual bilateral aguda con fondo
de ojo normal asociado a dolor con los movimientos

oculares
Acute and bilateral visual loss with normal ocular fundus
associated with painful eye movements

MP. Ruiz del Tiempo, MP. Rojas

Resumen

Una mujer de 41 anos consulté por cambio de su cefalea previa. Tenia dolor con los movimientos oculares, pérdida visual en el ojo izquierdo
y defecto de campo visual temporal en el ojo derecho. El fondo de ojo era normal. Se establecié el diagndstico de neuritis dptica retrobulbar
por posible enfermedad desmielinizante. Los hallazgos radiolégicos en la resonancia magnética con afectacion del quiasma y la deteccién
de anticuerpos antiacuaporina 4 (anti-AQP4) llevaron al diagnéstico de neuromielitis dptica.

Los avances en neuroinmunologia han ayudado a categorizar las neuritis no producidas por esclerosis multiple. El rapido reconocimiento de
este perfil clinico y su manejo adecuado pueden ayudar a reducir la morbilidad visual y sistémica.

Palabras clave: Neuritis retrobulbar. Neuritis dptica atipica. Neuromielitis 6ptica. Quiasma.

Resum

Una dona de 41 va consultar per canvi de caracteristiques de la seva cefalea. Inicia dolor amb els moviments oculars, pérdua visual a I'ull es-
querre i de camp visual temporal a I'ull dret. El fons d'ull era normal. Es va establir el diagnostic de presumpcié de neuritis optica bilateral per
malaltia desmielinitzant. Les troballes radiologiques de ressonancia magnética amb afectacié del quiasma i la deteccié d'anticossos antiAQP4
varen ser diagnostiques de neuromielitis optica.

Els avencos en neuro-immunologia han obert la porta a diagnosticar altres malalties diferents de I'esclerosi multiple que debuten amb neuritis.
La rapida identificacié d'aquest perfil clinic, i el seu adient maneig poden reduir la morbiditat visual i sistemica.

Paraules clau: Neuritis retrobulbar. Neuritis optica atipica. Neuromielitis optica. Quiasma.

Abstract

A 41-year-old woman consulted for changes in her previous headache. She had painful eye movements, visual loss in the left eye and tempo-
rary visual field defect in the right eye. The ocular fundus was normal. Diagnosis of retrobulbar optic neuritis was established possibly from
inflammatory demyelinating disease. However magnetic resonance imaging findings with chiasmal involvement and detection of aquoporin-4
immunoglobulin G led to the diagnosis of optic neuromyelitis.

Advances in neuro-immunology have helped classify optic neuritis which are not caused by multiple sclerosis. Rapid recognition of this clinical
profile as well as a correct management can help reduce visual and systemic morbidity.

Key words: Retrobulbar optic neuritis. Atypical optic neuritis. Optic neuromyelitis. Optic chiasma.
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1.3.3. Pérdida de agudeza visual bilateral aguda
con fondo de 0jo normal asociado a dolor con
los movimientos oculares
Acute and bilateral visual loss with normal
ocular fundus associated with painful eye
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Caso clinico: “oro parece, platano es”

Una mujer de 41 afos, natural de Ecuador, acudié a urgencias
por cefalea resistente a su analgesia habitual. Entre sus antece-
dentes, presentaba cefaleas episddicas de dos afos de evolucién,
que cedian con paracetamol, e hipotiroidismo autoinmune en
tratamiento con tiroxina. Ese mismo dia se practicé una explora-
cion neuroldgica y una tomografia computarizada cerebral con
resultados normales y se orientd como migrana. Sin embargo,
volvié a consultar a las 24 horas por empeoramiento: cefalea
que aumentaba con los movimientos oculares, vision borrosa
del ojo izquierdo (Ol), mareo, prurito y parestesias en la hemicara,
la regién mamaria y la braquial izquierda. Se procedié al ingreso
para su estudio.

La agudeza visual sin correccion era de 1 en el ojo derecho (OD)
y de 0,15 en el Ol. Habia un defecto pupilar aferente relativo, dis-

cromatopsia y reduccion de la sensibilidad a la luz y al contraste
en su Ol. El campo visual del Ol estaba globalmente deprimido y
habia un defecto temporal superior en el derecho. La motilidad
extrinseca era completa pero dolorosa en ambos ojos con las
versiones horizontales, y mds intensamente en el Ol. El resto de
la exploracion, incluyendo el fondo de ojo, fueron normales. En
la exploraciéon neuroldgica destaco alodinia en el dorso del pie
izquierdo.

Se establecio la presuncion diagnéstica de una forma optico-
medular de esclerosis multiple (EM) y se administraron siete ciclos
de glucocorticoides intravenosos.

La punciéon lumbar no detectd anomalias en la composicion
del liquido cefalorraquideo en aquel momento. La resonancia
magnética (RM) cerebral y orbitaria revel6 la captacion asimétrica
de gadolinio en ambos nervios épticos intracraneales, que se
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Figura 1. Resonancia magnética cerebral en sefal T2 con gadolinio. A y B. Corte sagital y corte coronal respectivamente, con captacion de gadolinio en el quiasma
optico (senalado con flecha roja). €. Corte coronal con captacion de ambos nervios épticos, con sefial mds intensa en el lado izquierdo (flechas rojas).

Figura 2. Resonancia magnética cervical en sefial T2 con gadolinio. A. Se aprecia corte axial a nivel craneocervical, con sefial hiperintensa en quiasma éptico (sefalado
con flecha roja). B. Se aprecia corte sagital con sefial hiperintensa medular posterior a nivel de C1y C2.

extendfa hasta el quiasma optico (Figura 1). La RM espinal detec-
té una alteracion de la sefial sefial a nivel de primera y segunda
vértebra cervical (C1-C2), en la region cordonal posterior derecha
y lateral izquierda. Era mas evidente la afectacion del lado derecho,
y sugeria enfermedad desmielinizante (Figura 2).

Los resultados de neuroinmunologia del centro de referencia
demostraron la presencia de anticuerpos anti-AQP4, que junto a
dos criterios nucleares (neuritis y mielitis), confirmaron el diagnos-
tico de neuromielitis ¢ptica (NMO). Se inicid un tratamiento con
seis ciclos de plasmaféresis, con mejoria de la clinica sistémica y

visual del OD. El Ol evolucion¢ a la atrofia Optica sin recuperacion
visual. Posteriormente, se tratd con rituximab para controlar la
enfermedad de base.

Discusion
El diagndstico diferencial de una neuropatia éptica con fondo

de ojo normal se establece entre multiples etiologias (Tabla 1)'.

La neuritis dptica es un sindrome clinico de pérdida visual asociada
adolor conlos movimientos extraoculares por afectacion del ner-
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Patologia Comentarios/caracteristicas
Desmielinizante Se etiquetan como neuritis si se presentan con dolor, que aumenta con los movimientos oculares. La causa mas
Inflamatoria frecuente en mujeres jovenes y raza caucasica (menores de 45 anos) es la esclerosis multiple. La afectacion bilateral y la

presencia de datos clinicos atipicos (raza no caucasica, edad infantil) obliga a descartar causas menos frecuentes dentro
del trastorno del espectro de neuromielitis 6ptica que precisan distinto abordaje terapéutico.

Isquémica El perfil clinico afecta de manera indolora a ad
(incluyendo hipotension arterial nocturna) y p

(NOIA-NA) es mucho mas frecuente que la posterior con fondo inicialmente normal

ultos mayores de 45 afos, con factores de riesgo cardiovascular
apilas opticas poco excavadas. La forma anterior con edema de papila

neuritis dptica desmielinizante por la edad de

Tumoral Provocan pérdida visual subaguda o se detecta de manera casual. Los hallazgos en el fondo de ojo son variables seguin
Compresiva la localizacion de la lesion y el momento del diagnostico. La prueba de neuroimagen establece el diagnostico
Infiltrativa

Hereditaria A excepcion de la NOHL, tienen un curso cronico y bilateral simultaneo. La NOHL suele confundirse en su debut con la

telangiectasias peripapilares son un signo claro de sospecha de NOHL

presentacion y la relativa normalidad del fondo de ojo. La presencia de

desarrollo de la atrofia 6ptica si no hay lesione

Toxica La pérdida visual es subaguda excepto en el caso de metanol (aguda y con borramiento papilar). El curso es muy similar
Nutricional a las neuropatias hereditarias diferentes de NOHL

Metabdlica

Traumatica Es preciso el antecedente traumético accidental o yatrogénico. En fase aguda, el fondo puede ser normal hasta el

s de polo posterior comitantes

NA: no arteritica; NOHL: neuropatia 6ptica de Leber; NOIA: neuropatia 6ptica isquémica anterior.

Tabla 1. Diagnostico diferencial de neuropatias opticas’.

Neuritis optica

Atipica

extraoculares

Edad Adulto/joven, sexo femenino <12 afos 0 >50 anos
Lateralidad Unilateral Bilateral
Dolor Periocular. Empeora con los movimientos Periocular y variable

Visién Recuperacién espontanea Pérdida grave (<0,1) y progresiva
(més de 2 semanas)

Fondo de ojo Normal o leve edema de papila Edema de papila severo, que puede ir acompaiado
de neurorretinitis, hemorragias o vitritis

Prondstico Buena respuesta a corticoides Mal pronéstico

Tabla 2. Diferencias entre neuritis tipicas y neuritis atipicas?.

vio Optico. Sus principales causas son procesos desmielinizantes,
infecciosos, postvacunales o autoinmunes. El estudio Optic Neuritis
Treatment Trial (ONTT) definié un perfil clinicoy radiolégico de neu-
ritis Optica asociada a EM etiquetado de “tipico” En contraposicion,

algunas neuritis presentan caracteristicas clinicas (Tabla 2) descritas
como “atipicas’, como afectacion bilateral, persistencia del dolor
pasados 2-3 semanas del inicio del cuadro, progresién de la pérdida
visual mas alld de las tres semanas, y la recurrencia de la pérdida

PIVZE  Annals d’'Oftalmologia 2021;29(4):201-206



1.3.3. Pérdida de agudeza visual bilateral aguda con fondo de ojo normal asociado a dolor con los movimientos oculares

Clinica — Neuritis optica

— Mielitis aguda

— Sindrome de drea postrema

— Sindrome mesencefélico

— Narcolepsia sintomatica o sindrome agudo diencefélico con lesiones tipicas de RM
— Sindrome cerebral sintomatico con lesiones tipicas en la RM

IgG-AQP4 positivos

— Al menos, 1 caracteristica clinica nuclear
— Exclusion de otros diagnésticos alternativos

1gG-AQP4 negativo o desconocido
cumplan:

Al menos, 2 caracteristicas clinicas nucleares que sean el resultado de uno o varios episodios que

— Neuritis 6ptica, mielitis transversa longitudinal extensa o sindrome de area postrema
— Diseminacién en el espacio (2 o mas lesiones nucleares)

—Test negativo de IlgG-AQP4

— Exclusién de diagndsticos alternativos

Criterios adicionales de RM en pacientes -
con IlgG-AQP4 negativos o desconocidos
afectaciéon quiasmatica.

previa de mielitis

AQP4: acuaporina 4; IgG: inmunoglobulina G; RM: resonancia magnética.

Neuritis éptica con RM normal o lesiones inespecificas en sustancia blanca. Lesiones hiperintensas en
T2 o realce con gadolinio en T1 que se extiende por mas de la mitad del trayecto del nervio 6ptico o

—  Mielitis: RM medular con lesiones que afectan a 3 0 mas segmentos vertebrales contiguos (mielitis
transversa longitudinal extensa) o 3 0 mas segmentos contiguos de atrofia medular focal con historia

— Sindrome de édrea postrema: lesion dorsal bulbar o en 4rea postrema en RM cerebral
—  Sindrome mesencefalico: con lesiones periependimarias

Tabla 3. Criterios diagndsticos para neuromielitis dptica®”.

visual al reducir el tratamiento corticoideo (corticodependencia)?.

Recientemente, el descubrimiento de los anticuerpos anti-AQP4
y anticuerpos anti- MOG (contra la glucoproteina del oligoden-
drocito asociado a la mielina) han permitido establecer criterios
diagndsticos diferenciales en un grupo de neuritis épticas “atipi-
cas” En razas no caucésicas, se deben investigar enfermedades
como sarcoidosis (en afroamericanos) o NMO (en asiaticos).

La afectacion bilateral y extensa de la porcidn orbitaria del nervio
éptico, o afectacion quiasmética detectadas por RM, no son tipicas
de EM, sino altamente sospechosas de NMO. Cuando se detecta
la captacion de la vaina del nervio épticoy del tejido perineural, la
sospecha clinica es de neuritis asociada a anticuerpos anti-MOG.
Las enfermedades con anti-MOG positivo tienen un espectro
clinico amplio que depende de la edad del paciente: en la in-
fancia, produce cuadros de encefalomielitis aguda diseminada,

mientras que en adultos, predominan las neuritis de repeticion
corticosensibles.

Neuromielitis éptica

Los sintomas sensitivos estaban causados por mielitis, que se
confirmd en la RM cervical. La mielitis junto con la neuritis son
criterios diagnoésticos nucleares (Tabla 3). Hasta el 30% de los
pacientes con NMO? presentan otros trastornos autoinmunes,
principalmente lupus eritematoso, y enfermedad de Sjogren. En
el caso presentado previamente, la paciente padece hipotiroidis-
mo autoinmune. Excepcionalmente la NMO se presenta como
sindrome paraneoplasico.

Las secuelas visuales pueden ser mas graves que la EM, porque
el dafo de la NMO se situa en el astrocito. Es crucial el precoz
tratamiento con glucocorticoides (1 g al dia, durante 3-5 dias) y
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continuar con inmunosupresores. Hay evidencias sobre el mejor
pronostico visual en pacientes con NMO tratados con plasmafé-
resisy corticoides intravenosos, lo que coloca esta terapia combi-
nada en la primera linea de terapia en la NMO. El tratamiento con
inmunomoduladores por un diagnoéstico inicial erréneo de EM
puede tener consecuencias fatales para los pacientes con NMO*#%,

Conclusion

La neuritis optica se aborda de manera multidisciplinar porque
representa el debut de una enfermedad neurolégica. Las en-
fermedades desmielinizantes (NMO o anti-MOG) englobadas
actualmente en el trastorno de espectro de NMO, aunque menos
frecuentes que la EM, deben ser contempladas en el diagnéstico
diferencial, en caso de criterios de “atipia” Frente al abordaje cla-
sico promovido por el ensayo ONTT, actualmente se propone un
manejo terapéutico precoz por el riesgo de desarrollar un peor
prondstico visual. Los inmunomoduladores usados en la EM estan
contraindicados en la NMO.
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1.4.1. Pérdida de agudeza visual progresiva con defectos centrales en el campo visual

Pérdida de agudeza visual progresiva con defectos

centrales en el campo visual
Progressive visual acuity loss with central visual field
defects

A. Camos, BF. Sanchez-Dalmau, M. Dotti-Boada

Resumen

Se trata de un caso clinico de un varén de 63 afos con pérdida de visidn bilateral y progresiva de seis meses de evolucion. Presentaba defectos de campo visual central en
ambos ojos. En el estudio analitico, se detect6 un déficit de vitamina B, y B,,. En pacientes con escotomas centrales, hay que realizar el diagnéstico diferencial entre enferme-
dades maculares y neuropatias 6pticas toxicas, nutricionales y hereditarias.

Palabras clave: Neuropatia dptica toxica. Neuropatia éptica carencial. Escotoma central. Déficit vitaminico.

Resum

Es presenta un cas clinic d'un home de 63 anys amb pérdua de visié bilateral i progressiva de 6 mesos d'evolucié. Presentava defectes de camp visual central a ambdds ulls.
Lestudi analitic va detectar un deficit de vitamines B, i B, ,. En pacients amb escotomes centrals el diagnostic diferencial es realitza entre malalties maculars i neuropaties
optiques toxiques, nutricionals i hereditaries.

Paraules clau: Neuropatia Optica toxica. Neuropatia optica carencial. Escotoma central. Déficit vitaminic.

Abstract

A 63-year-old man experienced progressive bilateral vision loss for 6 months. On examination, there were bilateral central visual field defects. Blood tests revealed deficiency
of vitamin B, and B, . In patients with central scotomas, differential diagnosis should include macular diseases and toxic, nutritional and inherited optic neuropathies.

Key words: Toxic optic neuropathy. Nutritional optic neuropathy. Central scotoma. Vitamin deficiency.
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1.4.1. Pérdida de agudeza visual progresiva con
defectos centrales en el campo visual
Progressive visual acuity loss with central visual

field defects

A. Camos’, BF. Sanchez-Dalmau’, M. Dotti-Boada?

"Especialista en Neurooftalmologia. Institut Clinic d'Oftalmologia. Hospital Clinic de Barcelona. Barcelona. *Especialista en Oftalmologia. Institut

Clinic d'Oftalmologia. Hospital Clinic de Barcelona. Barcelona.

Correspondencia:
Anna Camos
E-mail: annacamos@gmail.com

Caso clinico

Un vardn de 63 anos consultd por pérdida de vision bilateral y
progresiva de seis meses de evolucion. No presentaba pérdida
de peso ni otros sintomas acompanantes. Entre los antecedentes
médicos, presentaba poliomielitis a los 3 anos, con afectacion de
la pierna y la cadera derecha. No tomaba ninguna medicacion y,

entre sus habitos téxicos, destacaba ser fumador de 10-12"puritos’
diarios y el consumo de un cuarto de botella de whisky al dia.

La agudeza visual corregida era de 0,05 en ambos ojos, solo con-
siguio ver el digito control con ambos ojos en el test de vision
cromética de Ishihara. No presentaba defecto pupilar aferente
relativo. La biomicroscopia resultd normaly la presion intraocular
era de 14 mmHg en ambos ojos. En el fondo de 0jo, se observé
una minima palidez temporal bilateral (Figura 1). El campo visual
(CV) con estrategia 24-2 reveld un escotoma central en ambos
ojos (Figura 2).

Figura 1. Retinografias. A. Ojo derecho. B. Ojo izquierdo. Se observa una leve
palidez temporal en ambos 0jos.

Se completd el estudio con una tomografia de coherencia éptica
que demostré un adelgazamiento de la capa de fibras nerviosas
de la retina de predominio temporal, asi como una afectacién
severa de la capa de células ganglionares de la retina (Figura 3).
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1.4.1. Pérdida de agudeza visual progresiva con defectos centrales en el campo visual

Figura 2. Campimetria Humphrey 24-2. Se observa un escotoma central en ambos
ojos. A. Ojo izquierdo. B. Ojo derecho.

Se realizd un estudio analitico con niveles de vitaminas del grupo
By 4cido félico, y serologia para sifilis.

Ante la sospecha de neuropatia dptica por déficit nutricional-
carencial, se aconsejo al paciente el cese del consumo de tabaco

y alcohol y mejorar sus habitos dietéticos. Ademas, se inicié una
suplementacion vitaminica con un comprimido al dia del com-
plejo Hidroxil® B,-B,-B, .. Los resultados analiticos confirmaron la
deficiencia de vitaminas B, y B, por lo que la suplementacion
oral se acompafno de inyecciones intramusculares de vitamina
B,,. No se detect6 anemia y la serologia luética resulto negativa.

A los tres meses, a pesar de haber normalizado los niveles de
vitaminas, la funcion visual no experimentd mejorfa. Para excluir
otras causas subyacentes, se estudiaron las principales mutaciones
de la neuropatia optica hereditaria de Leber, que fueron negati-
vas. Tras dos anos de seguimiento, el paciente segufa fumando
y consumiendo alcohol, aunque en menor cantidad. Los niveles
vitaminicos se mantenian dentro del rango normal y el paciente
referia una mejoria en la visién cercana. La agudeza visual era de
0,1 corregida en ambos ojos y el test de Ishihara mejoré levemente
a9/21 Idminas en el ojo derecho y 4/21 en el ojo izquierdo. EI CV
se mantuvo sin cambios y los valores de tomografia de coherencia
Optica empeoraron levemente con el tiempo.

Figura 3. Tomografia de coherencia éptica. A. Se observa una disminucion del grosor de la capa de fibras nerviosas de la retina en ambos ojos de predominio temporal.

B. Se puede apreciar una depresion difusa de la capa de células ganglionares.

Annals d’Oftalmologia 2021;29(4):207-212
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Defecto central del CV

Realizar una buena anamnesis

Descartar maculopatia

Sospecha déficit
nutricional

Analitica
de sangre

Neuropatia optica

nutricional

Sospecha de
toxicos/farmacos

Suspender la ingesta
del toxico/farmaco

Neuropatia optica

toxica

AOD: atrofia éptica dominante; CV: campo visual; NOHL: neuropatia 6ptica hereditaria de Leber.

Sospecha de causa
genética/hereditaria

Estudio genético

Neuropatia optica

hereditaria (AOD/NOHL)

Figura 4. Cuadro diagnostico de los defectos centrales del campo visual. Para descartar una maculopatia, se aconseja realizar una autofluorescencia retiniana, pruebas
electrofisiolégicas y una tomografia de coherencia dptica macular. En la anamnesis, preguntar por toxicos, farmacos, dietas estrictas veganas o vegetarianas, cirugias

bariatricas y familiares con baja vision.

Algoritmo diagnéstico y diagndstico
diferencial

En un escenario clinico de pérdida visual progresiva bilateral y
defectos campimétricos centrales, se establece el diagndstico
diferencial entre maculopatias y neuropatias dpticas carenciales,
por téxicos y causas hereditarias, principalmente la atrofia dptica
dominante y la neuropatia éptica hereditaria de Leber (Figura 4).
Es imprescindible hacer una exhaustiva anamnesis y preguntar
sobre habitos toxicos como el consumo de alcohol, consumo de
farmacos como los tuberculostéticos, dietas estrictas veganas o
vegetarianas, antecedentes de cirugia bariatrica y antecedentes
familiares de baja vision.

Los déficits nutricionales més frecuentes causantes de neuropatia
optica carencial son el de vitamina B, y acido folico, y menos
frecuentemente el déficit de vitamina B, . Las causas del déficit
vitaminico pueden ser: la anemia perniciosa, la malnutricion,
dietas estrictas vegetarianas o veganas, dietas grasas o el abuso
crénico de alcohol. Debutan con pérdida de vision indolora de

moderada a grave y simétrica, afectacion precoz de la vision de
los colores y la ausencia de defecto pupilar aferente relativo?.

En el fondo de ojo, se observa una palidez papilar temporal o
una palidez difusa del nervio optico, aunque en fases iniciales,
el fondo de ojo puede ser normal o ligeramente hiperémico
(Figura 5). El estudio campimétrico revela escotomas centrales
o centrocecales®. Se remarca que un CV con una estrategia 24-2
puede infraestimar este tipo de escotomas, por lo que se recomienda
en esos casos realizar un CV 10-2.

Para establecer el diagndstico es necesario un estudio analitico
de los niveles de vitaminas; en algunos casos, suele ser necesario
descartar neuropatias épticas hereditarias y causas infecciosas y
segun la evolucion, realizar pruebas de imagen.

El tratamiento se basa en suplementos vitaminicos orales (o
intramusculares en el caso de la vitamina B, ) y sobre todo hay
que insistir en detener los habitos téxicos, como el consumo de
alcoholy tabaco? Finalmente, referente al prondstico, la agudeza
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Figura 5. Retinografias de un paciente con neuropatia optica por déficit nutricional. A. En fase inicial, se observa una hiperemia difusa del disco 6ptico. B. Posteriormente
desaparece y hay una ligera palidez papilar en el sector temporal del disco (imagenes cedidas por cortesia de la Dra. S. Mufioz).

visual puede mejorar con el tratamiento si alin no se ha estable-
cido una atrofia optica.

La neuropatia dptica toxica, puede estar causada por farmacos
como los tuberculostaticos (etambutol o isoniazida), antibidticos
(cloranfenicol, linezolid), quimioterdpicos, agentes inmunosu-
presores o farmacos como el disulfiram o la amiodarona®. Se han
descrito otros téxicos que, ingeridos o inhalados, también pueden
ser la causa de esta neuropatfa, como el plomo, el metanol o el
mondxido de carbono’. También se presenta con pérdida visual
bilateral, simétrica y lentamente progresiva, excepto en el caso del
metanol, que debuta de forma aguda. Los hallazgos clinicos son
superponibles a la neuropatia Optica carencial. Para establecer la
causa téxica, aunque el paciente tome algun farmaco neurotoxico,
esimportante descartar causas secundarias como la tuberculosis
o la carcinomatosis meningea con infiltracion secundaria de los
nervios épticos. En estos casos, es preciso realizar una resonancia

magnética y una puncion lumbar. Referente al tratamiento, es
importante, en primer lugar, suspender la medicacién que se
considere neurotodxica y valorar si puede haber déficit vitaminico
asociado’. Al suspender la medicacion, la agudeza visual puede
mejorar si aun no se ha establecido una atrofia del nervio éptico.

Entre las neuropatias dpticas hereditarias, se destaca la atrofia éptica
dominante, de una herencia autosdomica dominante, y afecta por
igual a hombres y mujeres. Debuta con una pérdida visual suba-
guda en la segunda década de la vida, aunque en algunos casos
debuta en la edad adulta®. Existen dos formas de presentacion,
como una baja vision descubierta en una exploracién rutinaria,
o como pérdida visual progresiva de afos de evolucion. La
afectacion visual es bilateral y simétrica, normalmente de leve a
moderada y con discromatopsia. Se puede observar una palidez
difusa o de predominio temporal y es caracterfstica la presencia
de una excavacion triangular con atrofia peripapilar. En la campi-
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metria, se detectan escotomas centrales o paracentrales’. Se debe
practicar un estudio genético del gen OPAT e investigar si existen
otros familiares afectos en caso de sospecha clinica. Esimportante
en estos casos excluir otras causas de neuropatia, como causas
compresivas o deficiencias nutricionales. Actualmente no existe
un tratamiento para este grupo de enfermedades, por lo que se
aconseja derivar estos pacientes a consejo genético.

Conclusion

Ante un paciente que presente defectos centrales en el campo de
vision, hay que hacer una buena anamnesis, investigando sobre el
consumo de farmacos y tdxicos que puedan ser potencialmente
neurotoxicos, ademas de tener presente las causas genéticas.
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Pérdida de agudeza visual progresiva con defectos en

el campo visual que respetan el meridiano vertical
Progressive visual acuity loss with visual field defects
that respect vertical meridian

A. Camos, BF. Sanchez-Dalmau, M. Dotti-Boada, S. Ubia-Saez

Resumen

Una mujer de 70 aios consulté por pérdida de vision progresiva bilateral de cuatro meses de evolucion y defecto de campo visual bitemporal. El estudio de resonancia
magnética detect6 la presencia de un macroadenoma hipofisario. Tras la reseccién del tumor, la agudeza visual y la campimetria mejoraron de forma significativa. Cuando
hay defectos campimétricos que respetan el meridiano vertical, se deben investigar lesiones quiasmaticas o retroquiasmaticas.

Palabras clave: Tumor hipofisario. Hemianopsia bitemporal. Lesion retroquiasmatica. Hemianopsia homoénima.

Resum

Una dona de 70 anys va consultar per pérdua visual progressiva bilateral de 4 mesos d‘evolucié amb defecte del camp visual bitemporal. Lestudi de ressonancia magnetica
va detectar un macroadenoma hipofisari. Després de la ressecci6 del tumor, I'agudesa visual i la campimetria varen millorar de forma significativa. Quan hi ha defectes cam-
pimetrics que respecten el meridia vertical cal investigar lesions quiasmatiques o retroquiasmatiques.

Paraules clau: Tumor hipofisari. Hemianopsia bitemporal. Lesié retroquiasmatica. Hemianopsia homonima.

Abstract

A 70-year-old woman experienced progressive bilateral visual loss for the last 4 months with bitemporal visual field defects. Magnetic resonance imaging revealed pituitary
macroadenoma. After tumor removal, her visual acuity and field defects improved significantly. Whenever there are visual field defects that do not cross the vertical meridian,
chiasmatic or retrochiasmatic lesions should be ruled out.

Key words: Pituitary tumor. Bitemporal hemianopia. Retrochiasmatic lesion. Homonymous hemianopia.
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Caso clinico

Una mujer de 70 afios consultd por pérdida de vision progresiva
en ambos ojos de cuatro meses de evoluciéon. Negaba antece-
dentes médicos de interés o medicaciones de forma habitual. Su
mejor agudeza visual era 0,3 en ambos ojos. Con el ojo derecho
(OD) solo veia las letras de la izquierda de la pantalla, y con el ojo
izquierdo (Ql), las de la derecha. En el test de Ishihara tuvo un
resultado de 9/15 aciertos en el OD y 3/15 en el Ol. No se obser-
vo defecto pupilar aferente relativo. La biomicroscopia resultd
normal, habia pseudofaquia bilateral y la presién intraocular era
18 mmHg bilateral. Se detecté una leve palidez temporal de am-
bos discos 6pticos y algunos cambios pigmentarios alrededor de
las arcadas vasculares (Figura 1). Se objetivd un defecto completo
del campo temporal en ambos ojos (Figura 2). La tomografia de
coherencia optica (OCT) detectd un leve adelgazamiento de la
capa de fibras nerviosas de la retina, y el andlisis de la capa de
células ganglionares revelé un adelgazamiento de los sectores
nasales maculares (Figura 3).

Figura 1. Retinograffas. A. Ojo derecho. B. Ojo izquierdo. Hay una leve palidez
temporal en ambos 0jos, mayor en el izquierdo, y pequefios cambios pigmentarios
periarcadas vasculares.

La sospecha de una lesién quiasmatica fue confirmada mediante
resonancia magnética cerebral, que reveld una lesion hipofisaria
de 35x28x 36 cm compatible con un macroadenoma que contac-
taba con el margen inferior de la porcion central del quiasma
optico, desplazédndolo hacia arriba y atrés (Figura 4). Se derivo a
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Figura 2. Campimetria Humphrey 24-2. A. Ojo izquierdo. B. Ojo derecho. Se
observa un defecto bitemporal completo.

endocrinologia para un estudio hormonal y a neurocirugia para
hipofisectomia transesfenoidal. Tres meses después de la cirugia, la
agudeza visual era de 0,6 en ambos ojos y el defecto campimétrico
habia mejorado de forma muy significativa, persistiendo un leve
defecto bitemporal (Figura 5).

Algoritmo diagndstico y diagnostico
diferencial

Los defectos campimétricos bilaterales que respetan el meridiano
vertical pueden ser homonimos o heterénimos. Los defectos
heteronimos mas frecuentes son las hemianopsias bitemporales
causadas por compresion del quiasma optico. Los defectos ho-
maénimos estan producidos por lesiones retroquiasmaticas, y son
mas congruentes (similitud entre el campo visual de cada 0jo)
cuanto mas posterior sea la lesion, es decir las lesiones occipitales
son mas congruentes que las de la cintilla ¢ptica.

Lesiones quiasmaticas

Se producen por una compresion superior (reflejado en el campo
visual con un defecto bitemporal de predominio inferior) o inferior
(defecto bitemporal de predominio superior)' (Figura 6). Si la lesion
comprime hacia delante el nervio éptico o hacia atras las cintillas

Figura 3. Tomografia de coherencia éptica. A. Se observa un adelgazamiento leve de la capa de fibras nerviosas de la retina. B. Se aprecia un adelgazamiento de los

sectores nasales maculares en el estudio de la capa de células ganglionares.
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Figura 4. Resonancia magnética. Secuenciaen T1. Se sefala la tumoracion hipo-
fisaria entre paréntesis ‘()" y con una flecha, donde estaria el quiasma.

Figura 5. Campimetria Humphrey 24-2 postquirdrgica. A. Ojo izquierdo. B. Ojo
derecho. Notable mejorfa del defecto campimétrico.

Opticas, el campo visual presenta una mezcla de varios defectos.
La causa mas frecuente de lesién quiasmaética es la compresion
por un tumor hipofisario, por lo que, cuando hay defectos de
campo bitemporales, se debe realizar una prueba de neuroima-
gen (preferentemente resonancia magnética). Estos pacientes
consultan por pérdida de vision lentamente progresiva o pérdida
del campo visual, y no suelen asociar sintomas neurolégicos ni

Defecto campimétrico que respeta el meridiano vertical

Defecto heterénimo
( Hemianopsia bitemporal )

e

v v

Defecto homoénimo

( Hemianopsia homdnima )

Lesién retroquiasmatica

Y

v v

Compresion superior Compresion inferior Lesién I6bulo parietal Lesién I6bulo temporal Lesién I6bulo occipital

OO0 w000

Figura 6. Cuadro diagnostico de los defectos campimétricos con respeto vertical.
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sistémicos?. Sila lesion se extiende hacia el seno cavernoso, puede
haber diplopia por compresion de los nervios motores oculares.

En ocasiones hay sintomas sistémicos como cefalea, disfuncion hor-
monal (hipofuncion o hiperfuncion de origen hipofisario) y/o apople-
jia hipofisaria, que consiste en un sangrado intratumoral agudo con
una expansion del mismo. Es una urgencia neuroquirdgica y suele
producir cefalea, alteracion de la motilidad extrinseca y pérdida visual.

Las causas mas frecuentes de compresion quiasmatica son: el
adenoma hipofisario (compresion inferior del quiasma), el cra-
neofaringioma (compresion superior), el meningioma supraselar,
el aneurisma supraclinoideo y, aunque mas raras, las metastasis?.
En el fondo de 0jo, la papila puede ser normal o palida segun el
tiempo de evolucion, y mas raramente edematosa, por un aumen-
to de la presion intracraneal (papiledema). Una vez establecido
el diagnostico mediante resonancia magnética hay que derivar
el paciente a neurocirugia y a endocrinologia“.

En ocasiones se puede realizar tratamiento médico, en otros
casos, cirugia transesfenoidal o transcraneal, e incluso, en algun
caso, asociar radioterapia. Puede ser Util analizar la capa de células
ganglionares de la retina para establecer el prondéstico: puede
aparecer un adelgazamiento binasal que concuerda con el defecto
bitemporal de estos pacientes. Este fendmeno se llama degenera-
cion transinaptica y es un signo de afectacion de la via visual. Si no
se ha establecido una atrofia dptica significativa, suele haber una
mejoria de la funcion visual tras la cirugia. Es preciso un seguimiento
estrecho durante afos, ya que después de la cirugia puede haber
recidivas del tumor y comprimir de nuevo la via optica.

Lesiones retroquiasmaticas

Producen defectos de campo visual homénimos en el lado con-
trario a la lesién anatdmica, la cual puede estar localizada en la
cintilla dptica, cuerpo geniculado lateral, radiaciones épticas o
cortex visual primario occipital. La hemianopsia homoénima puede
ser completa o parcial' y su causa mas frecuente son los infartos
cerebrales, bien sean isquémicos o hemorragicos. Otras causas
posibles son los tumores, lesiones inflamatorias, traumatismos,
infecciones o anomalias congénitas.

Existen tres formas de presentacion: un hallazgo casual en un estu-
dio campimétrico de cribaje, una pérdida aguda del campo visual
(caracteristica de los infartos) o una pérdida progresiva (frecuente
en tumores). La agudeza visual y la visién de los colores suelen

ser normales, no hay defecto pupilar aferente relativo y el fondo
de ojo es normal, excepto en el caso de las lesiones de la cintilla
oOptica. En tumores o infartos grandes con hipertension intracra-
neal asociada, es posible hallar un papiledema. La congruencia o
grado de similitud del campo visual entre los dos ojos permite una
aproximacion a la localizacion de la lesién. Cuanto mas posterior
es la lesion, mas congruente es el defecto del campo visual. Si la
hemianopsia es superior, muy probablemente la lesion estd en
el 16bulo temporal, y por el contrario, si es inferior, en el l6bulo
parietal (Figura 6). Sien la campimetria aparece un respeto macular
(todo el hemicampo perdido excepto un semicirculo central), la
etiologfa mas probable es el infarto de la arteria cerebral poste-
rior, ya que gracias a la doble irrigacion de la zona occipital con
representacion macular (arteria cerebral posteriory arteria cerebral
media), esta se mantiene preservada.

Para establecer el diagnéstico etioldgico de la hemianopsia homoni-
ma, es necesario realizar una resonancia magnética*. El tratamiento
es causal, hay que derivar el paciente a neurocirugia en caso de
tumores y a neurologfa en caso de accidente vascular cerebral. El
paciente puede tener importante limitacién de sus actividades
diarias a causa de la hemianopsia, por lo que esimportante aconse-
jarles con técnicas de lecturay avisarles de la normativa de trafico®.

En conclusion, en pacientes que presenten defectos campimeé-
tricos que respetan el meridiano vertical, la campimetria ayuda a
localizar la lesion, pero en todos los casos es necesario un estudio
Con resonancia magnética.
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Pérdida visual transitoria

Transient vision loss

C. Gomez Gutiérrez, A. Gonzalez Martinez, L. Castillo, M. Llago

Resumen

La pérdida visual transitoria (PVT) es un sintoma de consulta frecuente tanto para oftalmélogos como neurdlogos y puede ser el sintoma inicial de enfermedades que ponen
en peligro la vision e incluso la vida. Resulta de suma importancia realizar una anamnesis detallada del paciente y una exploracién oftalmoldgica completa que permita
orientar la posible causa subyacente y seleccionar las pruebas complementarias adecuadas para poder detectar aquellas entidades que podrian ocasionar una pérdida visual
irreversible u otras afectaciones neurolégicas invalidantes.

Palabras clave: Pérdida visual transitoria. Amaurosis fugax. Migrana. Ictus.

Resum

La pérdua visual transitoria (PVT) és un simptoma freqlient de consulta, tant per oftalmolegs com per neurolegs, i pot ser el simptoma inicial de malalties que posen en perill
lavisio i, fins i tot, la vida. Resulta molt important realitzar una anamnesi detallada del pacient i una exploracié oftalmologica completa que permeti orientar la possible causa
subjacent i seleccionar les proves complementaries adequades per poder detectar aquelles entitats que podrien ocasionar una perdua visual irreversible o altres afectacions
neurologiques invalidants.

Paraules clau: Perdua visual transitoria. Amaurosi fugax. Migranya. Ictus.

Abstract

Transient vision loss (TVL) is a common symptom reported by patients to both the ophthalmologist and neurologist and may serve as a harbinger of vision-threatening and
even life-threatening disease. A detailed anamnesis of the patient, a complete ophthalmological examination and select the appropriate complementary tests is important
to carry out to guide the possible underlying cause to be able and detect those entities that could cause irreversible visual loss or other disabling neurological affectations.

Key words: Transient vision loss. Amaurosis fugax. Migraine. Ictus.
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1.5.1. Pérdida visual transitoria
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Caso clinico

Una mujer de 73 afos, con antecedentes de hipertension arte-
rial, dislipemia y osteopenia en tratamiento farmacoldgico con
amlodipino, hidroclorotiazida, simvastatinay vitamina D, operada
de cataratas en ambos 0jos, consulté por dos episodios en las
ultimas tres semanas de defecto altitudinal superior en el ojo
derecho de aproximadamente 3-5 minutos de duracion, sin otros
sintomas asociados. Presentaba a la exploracién una agudeza
visual (AV) de 1 en ambos 0jos, sin alteraciones en la motilidad
ocularintrinseca (MOI) y extrinseca (MOE). En la exploracién con
ldmpara de hendidura, no se hallaron anomalias en el segmento
anterior ni en el posterior.

Se lerealizd una analitica de urgencias con hemograma, velocidad
de sedimentacion globular (VSG) y proteina C-reactiva (PCR), con
resultados dentro de la normalidad. Ante la sospecha de origen
isquémico de los episodios, se completd con un estudio cardio-
vascular y con resonancia magnética (RM) craneal. La ecografia
doppler de troncos supraadrticos mostrd una estenosis leve de
ambas cardétidas internas, por lo que se decidié antiagregar con
acido acetilsalicilico 100 mg/dia. El ecocardiograma no mostro
alteraciones y, en la RM craneal, presentaba lesiones hipdxico-
isquémicas crénicas de pequefo vaso. En el seguimiento oftalmo-
l6gico (seis meses) no se han repetido nuevos episodios de PVT.

Discusion: pérdida visual transitoria

La PVT se define como una alteracion visual de duracion inferior
a 24 horas, con recuperacion completa posterior'. La etiologia es
variada y clinicamente se puede presentar de forma monocular
(PVTM) que orienta méas hacia una causa oftalmolégica o de via
visual anterior o binocular (PVTB) que hara pensar mas en altera-
ciones que afecten al quiasma o a la via visual posterior.

Eltérmino de amaurosis fugax es utilizado para describir la pérdida
de vision transitoria secundaria a posible patologia tromboem-
bdlica' (Figura 1).

Las causas de PVTM se pueden clasificar en tres grandes grupos:
vasculares (isquemia retiniana, coroidea, orbitaria), propiamente
oculares (cierre angular intermitente, hipema, ojo seco) y de nervio
optico (drusas, edema de papila)® (Tabla 1).

Las causas de PVT binocular se pueden solapar con las monocu-
lares (por ejemplo, tromboembdlica, auras migrafiosas atipicas)
o tener otra etiologia, incluidas las crisis epilépticas de la corteza
occipital y la hipertension intracraneal con papiledema, entre
otras (Tabla 2). Los episodios de PVTB pueden llegar a ser un reto
diagnostico, como es el caso de los episodios homdnimos donde,
en muchas ocasiones, los pacientes no notan el déficit nasal y se
centran solo en el lado de la pérdida temporal, asumiendo, por
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Isquemia orbitaria

Isquemia retiniana
Isquemia de nervio 6ptico
Isquemia coroidea

“Migrafa retiniana”
PVT monocular vasoespastico

Ojo seco
Queratocono

Hipema

Cierre angular intermitente

ejemplo, que una hemianopsia izquierda fue en realidad una
pérdida visual monocular izquierda®.

Las PVT binoculares homoénimas (Figura 2) suelen deberse a
una de estas tres causas: accidente isquémico transitorio, aura
migrafiosa o hemianopsia ictal (convulsion occipital). En el aura
migrafosa de caracteristicas tipicas, existen escotomas positivos

Accidente isquémico transitorio Edema de papila bilateral
Convulsiones del I6bulo occipital Migrafia basilar
Aura migrafiosa Hipoperfusién cerebral

Papiledema (oscurecimientos visuales transitorios)
Drusas de nervio éptico
Anomalias congénitas

Compresion de nervio éptico (PVT relacionado con
movimientos oculares)

Fenémeno de Uhthoff (desmielinizacién)




Figura 3. Escotoma centelleante con imagen desenfocada, mas frecuente como
presentacion de aura visual migrafosa.

centelleantes, una media luna en zigzag (Figura 3) o luces in-
termitentes, que aumentan gradualmente de tamafo, con una
duracién promedio de 15 minutos pero, en ocasiones, puede
persistir durante 60 minutos'.

Los defectos no homaénimos de PVTB, por lo general, se deben
a hipoperfusion temporal, incluyendo la hipotension ortostética,
hipoglucemia o anoxia intermitente, y suelen describirse como
“un desvanecimiento”de la vision generalizada de ambos ojos que
progresa de la periferia hacia el centro. El ojo seco también puede
producir PVTB no homonima, descrito generalmente como“vision
borrosa’, que mejora con el parpadeo o lagrimas artificiales’.

Los pacientes con edema de papila (de causa inflamatoria, com-
presiva, infecciosas y papiledema) pueden presentar episodios
de PVT tanto binocular como monocular. Suelen ser los deno-
minados oscurecimientos visuales transitorios de menos de 30
segundos de duracion, relacionados con los cambios posturales'.
En la hipertension intracraneal idiopéatica con papiledema, estos
episodios son el segundo sintoma mas frecuente, presente en el
68% de los casos*.

Algoritmo diagnoéstico de pérdida visual
transitoria

Inicialmente, la anamnesis del paciente deberd incluir una descrip-
cion detallada del episodio: el tipo de defecto, como se inicid y su
progresion, si es monocular o binocular, el tiempo de duracion,
si existen sintomas visuales y sistémicos asociados, el nimero de

1.5.1. Pérdida visual transitoria

episodios y si fue desencadenada por alguna maniobra especifica
(cambios de postura, movimiento ocular)?.

Dentro de la valoracion del paciente con una PVT, se deberan
tener en cuenta los antecedentes médicos generales (enferme-
dades, cirugias, tratamientos farmacoldgicos) y oftalmoldgicos
(enfermedades, cirugias, etc.).

La exploracion oftalmolégica basica a realizar incluird AV, MO,
MOE, exploracion del segmento anterior, presion intraocular y fon-
do de ojo bajo midriasis. En funcion de los hallazgos y sospechas,
se podran realizar otras pruebas complementarias oftalmoldgicas,
como la campimetria visual automatizada, la ecografia, la autofluo-
rescencia, la angiografia fluoresceinica o con verde de indocianina
y la tomografia de coherencia dptica papilar y/o macular.

Las pruebas complementarias se solicitardn en funcién de la
sospecha etioldgica de la PVT.

La PVT de origen vascular es la consecuencia de una isquemia
retiniana transitoria y puede ser clasificada como un accidente
isquémico transitorio (AIT), estando asf asociado a un aumento
de morbimortalidad cerebrovascular y cardiovascular. Se asocia
con una mayor prevalencia de hallazgos de isquemia cerebral
aguda en la RM craneal, igual que las oclusiones agudas de las
arterias retinianas.

Hay estudios que indican que hasta el 18% de los pacientes con
PVTM vascular aislada tuvieron una RM craneal alterada cuando
se realizé dentro de los primeros siete dias tras la pérdida visual,
y los pacientes con alteracion en la neuroimagen tienen un ma-
yor riesgo de eventos isquémicos recurrentes que aquellos sin
alteracién en RM. Sigue siendo menos probable unictus cerebral
concurrente en comparacion con pacientes con disfuncion visual
permanente por oclusién arterial retiniana, pero es esencial una
evaluacién rapida por las unidades de ictus®.

En general, las PVTM en que se sospeche etiologia vascular se
deberén derivar a urgencias generales para valorar la realizacion
de neuroimagen cerebral, ecografia doppler de troncos supraadr-
ticos, ecocardiogramay analitica general que incluya hemograma,
VSGy PCR para descartar arteritis de células gigantes.

En los pacientes donde el estudio inicial de ateroesclerosis y
valoracion cardiovascular sean normales, se planteara un estudio
de hipercoagulabilidad con electroforesis de proteinas séricas,
tiempo de protrombina, tiempo parcial de tromboplastina,
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anticuerpos antifosfolipidos, homocisteina sérica, proteina C
y S, antitrombina lll, factor V Leiden y mutacién del gen de la
protrombina®.

La PVTB homonima debera asumirse también como un AlT, sobre
todo en pacientes mayores con fendmenos negativos homaonimos
de escasos minutos de duracion, y se deberd actuar como tal hasta
que se demuestre lo contrario.

En los casos de PVTB con defectos homdnimos sugestivos de
migrafa o convulsiéon occipital donde los sintomas sean nuevos,
estén presentes constantemente en el mismo campo visual o en
pacientes mayores de 40 afos, deberd valorarse hacer neuroima-
gen para descartar una etiologfa estructural'.

Conclusion

Ante un paciente con episodio de PVT, el interrogatorio de las
caracteristicas del episodio y la exploracion oftalmolégica son
fundamentales para esclarecer la etiologia, y ante la sospecha

de un AT, no se debera retrasar la valoracién por un equipo
multidisciplinar de ictus.
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Pérdida de vision unilateral y edema de papila

Unilateral vision loss and optic disc swelling

N. Martin-Begué, A. Felipe-Rucian, I. Delgado, E. Vazquez

Resumen

La neuritis dptica es una inflamacién del nervio éptico que puede presentarse tras infecciones, vacunaciones o, mas frecuentemente, en el contexto de los sindromes desmie-
linizantes adquiridos. Se caracteriza por una pérdida de vision unilateral o bilateral que suele ser aguda, aunque en ocasiones es subaguda. El fondo de ojo puede ser normal
u observarse un edema de papila. El diagndstico etioldgico es imprescindible por sus implicaciones en el tratamiento.

Palabras clave: Neuritis dptica pedidtrica. Enfermedades desmielinizantes adquiridas. Encefalomielitis aguda diseminada. Glicoproteina del oligodendrocito asociado a la mielina.

Resum

La neuritis optica és una inflamacié del nervi optic que pot presentar-se després d'infeccions, vacunacions o més freqiientment en el context de les sindromes desmielinitzants
adquirides. Es caracteritza per una pérdua de visié uni o bilateral que sol ser aguda, encara que en ocasions és subaguda. El fons d’ull pot ser normal o observar-se un edema
de papil.la. El diagnostic etiologic és imprescindible per les seves implicacions en el tractament.

Paraules claus: Neuritis Optica pediatrica. Malalties desmielinitzants adquirides. Encefalomielitis aguda disseminada. Glicoproteina de l'oligodendrocit associat a la mielina.

Abstract

Optic neuritis is an inflammation of the optic nerve that can occur after infections, vaccinations or more frequently in the context of acquired demyelinating syndromes. It is
characterized by unilateral or bilateral vision loss that is usually acute, although occasionally subacute. The fundus may be normal or an optic disc oedema may be observed.
Aetiological diagnosis is essential due to its implications in treatment.

Key words: Pediatric optic neuritis. Acquired demyelinating syndromes. Acute disseminated encephalomyelitis. Myelin oligodendrocyte glycoprotein.
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1.6.1. Pérdida de vision unilateral y edema de papila
Unilateral vision loss and optic disc swelling
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Caso clinico

Un varén de 12 afos acude a la consulta de urgencias por dolor
a la movilidad del ojo derecho de tres semanas de evolucion, a
la que posteriormente se asocia una disminuciéon de visién de
dicho ojo sin otra clinica acomparante. No habfa presentado un
cuadro virico ni habfa sido vacunado en las semanas previas. No
presentaba antecedentes patoldgicos de interés.

En la exploracion oftalmoldgica, se constatd una agudeza visual
de cuenta de dedos a 1 metro en el ojo derecho y la unidad en
el ojo izquierdo. La vision de los colores estaba abolida en el ojo
derechoy era normal en el ojo izquierdo. Presentaba un defecto
pupilar aferente del ojo derecho. La biomicroscopia era normal
en ambos 0jos. En la exploracion del fondo de ojo se aprecié un
edema de la papila derecha, mientras que la papila izquierda era
normal (Figura 1).

Se realizd una resonancia magnética (RM) cerebral que mostré un
engrosamientoy realce del nervio ¢ptico derecho en todo su tra-
yecto orbitarioy lesiones focales de la sustancia blanca subcortical
frontal derechay periventricular paraatrial bilateral mas evidentes
en el lado izquierdo (Figura 2). La RM medular fue normal.

El estudio del liquido cefalorraquideo (LCR) fue normal, sin de-
tectarse bandas oligoclonales (BOC). En el estudio del suero se

detectaron titulos altos de anticuerpos contra la glicoproteina del
oligodendrocito asociada a la mielina (IgG-MOG) mientras que los
anticuerpos dirigidos contra la acuoporina 4 (IgG-AQP4) fueron
negativos. Se pautd una megadosis de corticoides durante tres
dias, con mejoria de la vision y normalizacion del fondo de ojo
en tres semanas.

Durante el seguimiento de seis afos, no ha presentado nuevos
episodios de neuritis Optica ni otros sintomas neurolégicos su-
gestivos de una enfermedad desmielinizante. Las diferentes RM
cerebrales mostraban las lesiones iniciales, tanto subcorticales
como las periventriculares, sin cambios y sin aparicion de nue-
vas lesiones. El aspecto del nervio optico derecho era normal y
simétrico con el nervio optico izquierdo. Los titulos de anti-MOG
se negativizaron durante los primeros meses.

El paciente se orienté como un sindrome clinicamente aislado
con IgG-MOG positivo.

Diagndstico diferencial de las neuritis
Opticas en la infancia
La neuritis optica es una inflamacién del nervio éptico que

puede presentarse tras infecciones viricas o vacunacion o ser,
mas frecuentemente, una manifestacion de las enfermedades
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1.6.1. Pérdida de vision unilateral y edema de papila

Figura 1. Fondo de ojo en fase aguda. Se aprecia una papila derecha borrada y elevada sin exudados ni hemorragias mientras que la papila izquierda es normal.

Figura 2. En el corte axial de la resonancia magnética cerebral (A) se aprecia un engrosamiento e hipersefal del nervio éptico derecho en todo su recorrido orbitario
sin llegar a quiasma (flecha). En el corte coronal (B) se observa la asimetria del tamano y realce entre el nervio derecho (flecha) y el izquierdo. En el corte coronal (C) se
observa lesiones focales hiperintensas en sustancia blanca periventricular, mas marcadas en el lado izquierdo (flecha).

desmielinizantes adquiridas, principalmente dentro de un cuadro
de encefalomielitis aguda diseminada (EMAD), que habitualmente
tiene menor riesgo de desarrollar una esclerosis multiple (EM). La
incidencia en la edad pediétrica es de 0,15-0,57/100.000 persona/
ano, mucho menor que la descrita en adultos. Las neuritis dpticas

enla edad pedidtrica son més frecuentemente bilaterales y cursan
con edema del nervio 6ptico. A menor edad del paciente, mayor
probabilidad de que la afectacion sea bilateral™.

Las neuritis épticas se caracterizan por una pérdida de vision
aguda o subaguda con alteracion de la vision de los colores y
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sensibilidad al contraste, alteracion del campo visual y respues-
ta anormal pupilar (defecto pupilar aferente relativo) en casos
unilaterales. El aspecto de la papila vendra condicionado por el
segmento del nervio éptico afecto, pudiendo estar borrada (pa-
pilitis) o normal (neuritis retrobulbar). Es caracteristico el dolor a
los movimientos oculares, pero es menos constante que en los
adultos. El prondstico visual suele ser bueno, recuperando la vision
de la unidad en un alto porcentaje de los pacientes.

La neuritis dptica puede ser aislada y monofésica o recurrir sin otras
manifestaciones asociadas, aunque en otras ocasiones puede
ser una manifestacion de una enfermedad desmielinizante. Los
sindromes desmielinizantes adquiridos pediatricos consisten en
un amplio espectro de enfermedades desmielinizantes inmu-
nomediadas del sistema nervioso central (SNC). Establecer un
fenotipo especifico al inicio es todo un reto. La historia clinica, la
neuroimagen vy la presencia de BOC en el LCR permiten acotar
el diagnostico, al igual que determinar en sangre/LCR varios bio-
marcadores de reciente descubrimiento, anticuerpos dirigidos
contra la acuaporina 4 (IgG-AQP4) y anticuerpos contra la glico-
protefna del oligodendrocito asociada a la mielina (IgG-MOG). Es
imperativo diferenciar los diferentes cuadros por su implicacion
en el tratamiento (Tablas 1y 2)*

Encefalomielitis aguda diseminada

La EMAD es una enfermedad desmielinizante del SNC que suele
ser monofasicay afecta principalmente a niflos por debajo de los

10 afos. Se ha clasificado como una enfermedad del SNC postin-
fecciosa, dado que se ha identificado una infeccion previa en un
50-85% de los casos. Se presenta clinicamente con encefalopatia
y sintomatologfa multifocal del SNC®.

Esclerosis multiple

La EM es una enfermedad desmielinizante crénica del SNC, cuyo
diagndstico se realiza siguiendo los mismos criterios de McDonald
revisados en 2017 que se utilizan en adultos®. La neuritis dptica
puede ser la primera manifestacion de esta enfermedad en la edad
pedidtricaen un 10-35% de los casos’. El riesgo de desarrollar una
EM tras un primer episodio de neuritis dptica parece que se eleva
alaumentarla edad del nifo, silas neuritis dpticas son recurrentes,
si presenta lesiones periventriculares tipicas en la sustancia blanca
en la RM cerebral inicial y con la presencia de BOC en el LCR®.

Neuromielitis dptica y trastorno del
espectro de la neuromielitis optica

La neuromielitis dptica (NMO) y el trastorno del espectro de la
NMO se caracteriza por ser una enfermedad autoinmune que afec-
tadeformaaguday severa ala médula espinal (mielitis transversa
longitudinalmente extensa) y/o al nervio éptico (neuritis dptica).
Solo un4-7% de los casos de NMO se presentan en la edad pedia-
trica. En esta etapa, es mas frecuente que los pacientes con NMO
debuten con neuritis dpticas, mientras que la mielitis transversa

*Si persisten elevados IgG-MOG: riesgo de recurrencias.

Curso Clinica Marcador biolégico BOC
SCA Monofésico Monofocal (NO, MT, sd. troncoencefélico etc.) No Negativo
EMAD Monofasico Encefalopatia + sintomas neurolégicos polifocales No Negativo
EM Polifasico Segun localizacién, lesion del SNC No Positivo
TENMO Polifasico NO + MT 1gG-AQP4 Negativo (alguno positivo)
MOGopatia Monofasico/polifasico* Variable (EMAD, NO, MT, NMO, etc.) 19G-MOG Negativo (alguno positivo)

BOC: bandas oligoclonales (en liquido cefalorraquideo); EM: esclerosis multiple; EMAD: encefalomielitis aguda diseminada; IgG-AQP4: anticuerpos con-
tra acuaporina 4; IgG-MOG: anticuerpos contra la glicoproteina del oligodendrocito asociada a la mielina; MOGopatia: enfermedades desmielinizantes
asociadas con IlgG-MOG; MT: mielitis transversa; NMO: neuromielitis dptica; NO: neuritis dptica; SCA: sindrome clinicamente aislado; sd.: sindrome; SNC:
sistema nervioso central; TENMO: trastorno del espectro de la neuromielitis ptica.

Tabla 1. Caracteristicas especificas de los diferentes sindromes desmielinizantes adquiridos que pueden ayudar a realizar el diagndstico diferencial.

PPIW  Annals d’Oftalmologia 2021;29(4):223-230
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Tratamiento de fase aguda

EMAD Metilprednisolona 20-30 mg/kg/ Si
dia* e.v. 3-5 dias

22linea:1g 2 g/kg e.v.**

3alinea:lg e.v.

MOGopatia Metilprednisolona a 20-30 mg/kg/ Si

dia* e.v. 3-5 dias

*Dosis méxima de 1 g/dia.
**No hay respuesta a megadosis de corticoides o en casos severos.

Pauta descendente de corticoides v.o. Tratamiento inmunomodulador crénico

4-6 semanas***

Si la recuperacion visual es

EM Metilprednisolona a 20-30 mg/kg/
dia* e.v. 3-5 dias incompleta
1-4 semanas
NMO Metilprednisolona a 20-30 mg/kg/ Si
dia* e.v. 3-5 dias
22 linea: plasmaféresis 2-6 meses

4-6 semanas

EM: esclerosis multiple; EMAD: encefalomielitis aguda diseminada; e.v.: endovenoso; Ig: inmunoglobulinas; IgG-MOG: anticuerpos contra la glicoproteina
del oligodendrocito asociada a la mielina; MOGopatia: enfermedades desmielinizantes asociadas con IgG-MOG; NMO: neuromielitis éptica; v.o.: via oral.

***Retirar los corticoides de forma precoz (antes de transcurridas tres semanas) parece que aumenta el riesgo de recidiva.

***¥|niciar el tratamiento de forma muy precoz para evitar recurrencias, sobre todo en las NMO.

No

Interferdén (3, acetato de glatiramero...****

Azatioprina, micofenolato mofetilo o
rituximab****

Solo si hay =2 recurrencias

Azatioprina, micofenolato mofetilo o
rituximab

Tabla 2. Resumen del tratamiento en fase aguda y cronica en los diferentes sindromes desmielinizantes adquiridos.

se presente en los brotes sucesivos. Los anticuerpos IgG-AQP4
contribuyen a la patogénesis de esta enfermedad y su positividad
forma parte de los criterios diagndsticos en la actualidad’.

Enfermedades desmielinizantes
asociadas con IlgG-MOG (MOGopatias)

Un tercio de los pacientes pediatricos con un sindrome desmielini-
zante adquirido presentan anticuerpos IgG-MOG?. Se han detectado
IgG-MOG en casi todos los fenotipos de sindromes autoinflama-
torios adquiridos descritos, aunque es extremadamente raro en
pacientes con EM. Parece existir una presentacion bimodal: en nifos
menores de 9 anos, se presenta con un fenotipo EMAD; y en nifios
mayores, Con una neuritis Optica aislada o un fenotipo del trastorno
del espectro de la NMO. La neuritis dptica es la principal forma de
presentacion de esta nueva enfermedad desmielinizante®'°.

— Neuritis dptica aislada: tiene buen prondstico visual y el 66%
de los pacientes no presentan recurrencias. La persistencia

de IgG-MOG elevados es unindicador de posible recurren-
cia, por lo que se recomienda solicitar este biomarcador de
forma seriada y no solo al diagnostico.

Cabe destacar que recientemente se ha descrito que mu-
chos casos de neuropatia éptica inflamatoria recurrente
croénica son pacientes con neuritis éptica recurrente por
lgG-MOG".

EMAD con IgG-MOG: presentan un fenotipo tipico de
EMAD, con la diferencia de que, en lugar de ser monofa-
sica, tienen mas riesgo de presentar una recidiva trans-
curridos los tres primeros meses de haber desarrollado
la enfermedad. También se ha descrito que tienen mas
riesgo de presentar neuritis épticas recurrentes tras un
episodio inicial de EMAD.

Trastorno del espectro de la NMO IgG-AQP4 negativa y IgG-
MOG positiva: presentan un curso clinico mas benigno que
las NMO con IgG-AQP4 positivos.
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Sindrome clinicamente aislado

El sindrome clinicamente aislado puede ser monofocal o polifo-
cal. Las presentaciones monofocales tipicas son neuritis optica,
sintomas del tronco del encéfalo (por ejemplo, una oftalmoplejia
internuclear) y mielitis transversa. Este diagnostico se establece
tras descartar los diferentes fenotipos que se describen en los
parrafos anteriores.

Ante un nifo con sospecha de una neuritis dptica, se debe realizar
una exploracion oftalmolégica y neuroldgica completa, preguntar
por antecedentes de enfermedades viricas o vacunaciones en las
semanas previas y por posibles cuadros desmielinizantes previos.
Para establecer el diagndstico etiolégico, se debe realizar una RM
orbitaria, cerebral y en ocasiones también medular, estudios infec-
Ciosos, una puncion lumbar para estudiar la composicion del LCR

y buscar BOCy solicitar biomarcadores en suero/LCR (IgG-AQP4 e
lgG-MOG). La neuroimagen juega un papel crucial en el diagnos-
tico diferencial de las enfermedades desmielinizantes adquiridas;
los diferentes patrones se resumen en las Figuras 3y 41213,

Diagndstico diferencial del edema de
papila con disminucion de vision aguda/
subaguda

La disminucion de la agudeza visual de forma aguda/subaguda
en el contexto de un edema de papila precisa una exploracion
oftalmoldgica completa para hacer el diagndstico diferencial y
solicitar las pruebas complementarias necesarias para confirmar
el diagndstico (Tabla 3).

SNC: Lesiones difusas, mal definidas

y grandes en sustancia blanca y gris
profunda. Afecta a nivel subcortical,
tronco y cerebelo.

Solo realce con gadolinio (30%). Todas
las lesiones en el mismo estadio.

Lesiones en diferentes estadios.

Médula: afectacion
longitudinalmente extensa,
predominio toraco-lumbar y cono
medular, con afectacion central o
lateral.

(poco frecuente).

SNC: Lesiones sustancia blanca ovoides,
localizadas en cuerpo calloso, calloso septales,
periventriculares, corticales/yuxtacortical e
infratentoriales. Realce con gadolinio.

Médula: lesiones cervicales de pequena
extension de predominio lateral y posterior

SNC: Tronco y drea postrema, periventricular y
periacueductal.

Médula: afectacion longitudinalmente extensa (23
cuerpos vertebrales) y de predominio cérvico-toracico. La
afectacidn es central o lateral (habitualmente afectando
>50%).

encefalopatia desmielinizante aguda como en la neuromielitis éptica.

*Las enfermedades desmielinizantes asociadas con IgG-MOG pueden presentar caracteristicas neurorradioldgicas similares a las detectadas tanto en la

Figura 3. Resonancia magnética cerebral y/o medular que muestran lesiones tipicas de los diferentes sindromes desmielinizantes adquiridos en la infancia: encefalopatia

desmielinizante aguda (A); esclerosis multiple (B); neuromielitis ptica (C).
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Afectacion nervio 6ptico unilateral, no extensa,
retrobulbar; no afectacién quiasma.

Afectacion nervio ptico bilateral, longitudinal-
mente extensa, predominio posterior, quiasmay
tracto optico.

C

Afectacién nervio éptico bilateral, longitudi-
nalmente extensa, predominio anterior; realce
perineural.

*La encefalopatia desmielinizante aguda puede presentar lesiones similares a las de las enfermedades desmielinizantes asociadas con IgG-MOG.
IgG-MOG: anticuerpos contra la glicoproteina del oligodentrocito asociada a la mielina.

Figura 4. Esquema via ptica e imagenes de la resonancia magnética que muestran la afectacion tipica de los diferentes sindromes desmielinizantes adquiridos en la
infancia: esclerosis multiple (A); neuromielitis dptica (B) y enfermedades desmielinizantes asociadas con IgG-MOG (C).

Ingurgitacién venosa

Fondo de ojo Lateralidad Curso Estudio
Neuritis 6ptica Edema de papila (papilitis) B>U Agudo RM de 6rbita, cerebro + medular
Normal (neuritis retrobulbar) BOCen LCR
1gG-AQP4, IgG-MOG en sangre/LCR
Neurorretinitis Edema de papila y retina peripapilar U Agudo Serologias en sangre
*Estrella macular (1-3 s)
Neuropatia infiltrativa Edema de papila Agudo RM de 6rbita y cerebro + aspirado de MO
Neuropatia traumatica ~ Normal Agudo TCy RM de 6rbita
*Atrofia dptica (4 s)
NOHL Hiperemia papilar y telangiectasias. B (Secuencial) Agudo/subagudo  Estudio genético del ADN mitocondrial
Pseudoedema**
HTA maligna Edema papila, hemorragias y B Subagudo TA
exudados en todo el FO
HTIC fulminante Edema papila muy florido. B Subagudo RM de 6rbita y cerebro
Exudados y hemorragias en polo posterior PL

ADN: acido desoxirribonucleico; B: bilateral; BOC: bandas oligoclonales; FO: fondo de ojo; HTA: hipertension arterial; HTIC: hipertension intracraneal;
1gG-AQP4: anticuerpos contra acuaporina 4; IgG-MOG: anticuerpos contra la glicoproteina del oligodendrocito asociada a la mielina; LCR: liquido ce-
falorraquideo; MO: medula 6sea; NOHL: neuropatia 6ptica hereditaria de Leber; PL: puncién lumbar; RM: resonancia magnética; s: semana; TA: tension
arterial; TC: tomografia computarizada; U: unilateral.

*Aspecto del fondo de ojo transcurridas unas semanas del inicio del cuadro.
**Edema de la capa de fibras nerviosas de la retina peripapilar.

Tabla 3. Diagndstico diferencial de las neuropatias épticas en la edad pedidtrica que cursan con baja vision aguda/subaguda.
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Conclusiones

Se debe sospechar una neuritis éptica ante una pérdida de vision
unilateral o bilateral que suele asociar dolor a los movimientos
oculares y edema de papila aunque el fondo de ojo normal no

descarta su diagnéstico. Puede presentarse tras infecciones,
vacunaciones o mas frecuentemente en el contexto de los sin-
dromes desmielinizantes adquiridos. El diagnostico etioldgico es
imprescindible por sus implicaciones en el tratamiento.
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Disminucion de agudeza visual unilateral con edema

de papila y estrella macular
Unilateral vision loss with optic disc swelling and
macular star

N. Martin-Begué

Resumen

La neurorretinitis es una neuropatia 6ptica unilateral caracterizada por edema de la papila asociado a exudacion en el drea macular. Suele ser un cuadro idiopético o infeccioso.
No existe consenso en su tratamiento.

Palabras claves: Neurorretinitis. Edema de papila. Estrella macular. Enfermedad de aranazo del gato.

Resum

La neurorretinitis és una neuropatia optica unilateral caracteritzada per edema de la papil.la associat a exsudacié en I'area macular. Sol ser un quadre idiopatic o infeccids.
No esta clarament establert el seu tractament.

Paraules claus: Neurorretinitis. Edema papil-la. Estrella macular. Malaltia de I'esgarrapada del gat.

Abstract

Neuroretinitis is a unilateral optic neuropathy characterized by optic disc oedema associated with exudation in the macular area. It is usually an idiopathic or infectious
condition. There is not a clear evidence to support a specific treatment strategy for neuroretinitis.

Key words: Neuroretinitis. Optic disc oedema. Macular star. Cat scratch disease.

Annals d’Oftalmologia 2021;29(4):231-235 P3|



http://papil.la

232

1. SISTEMA VISUAL SENSORIAL. Capitulo 1.6. Pérdida de agudeza visual en nifios

1.6.2. Disminucion de agudeza visual unilateral con
edema de papila y estrella macular
Unilateral vision loss with optic disc swelling and

macular star
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Caso clinico

Una mujer de 13 afos acude a la consulta de urgencias por dis-
minucion de vision del ojo izquierdo de cinco dias de evolucion
sin otra clinica acompanante. Se trataba de una paciente sana,
con controles por pediatria normales y sin antecedentes de in-
fecciones viricas, vacunaciones, traumatismos oculares o ingesta
de farmacos en los Ultimos meses.

En la exploracion oftalmoldgica, se detectd una agudeza visual
de la unidad en el ojo derecho y cuenta dedos a 1 metro en el
ojo izquierdo. La vision de colores era normal en el ojo derechoy
6/20 en el ojo izquierdo. Presentaba un defecto pupilar aferente
relativo izquierdo. La biomicroscopia fue normal en ambos ojos.
En la exploracion del fondo de 0jo, se observd un edema de pa-
pila con ingurgitacion y tortuosidad vascular en el ojo izquierdo,
mientras que la papila derecha era normal (Figura 1).

Se realizé una resonancia magnética (RM) cerebral que fue nor-
mal, excepto por la protrusion y el realce del nervio 6ptico en
su porcion intraocular del ojo izquierdo (Figura 2). Se realizaron

unos potenciales visuales evocados que fueron normales en el
ojo derecho y mostraron una disminucion de la amplitud, pero
con latencias normales en el ojo izquierdo.

Se solicitaron serologias (toxoplasma, Bartonella henselae, Borrelia
burgdorferiy sifilis), que fueron negativas. Elhemogramayy la enzi-
ma convertidora de la angiotensina fueron normales. También se
realizé una radiografia de torax que fue normal y una prueba de
Mantoux que fue negativa. A la semana, la vision habfa mejorado,
y en la exploracion del fondo de ojo, se aprecié una exudacion
en el drea macular (Figura 3) que confirmé el diagnéstico de
neurorretinitis.

Dada la mejoria espontanea de la visién y la negatividad de todos
los estudios seroldgicos, se decidié no realizar tratamiento antibio-
tico sistémico, con mejorfa progresiva de la vision del ojo izquierdo.

Discusion de la neurorretinitis

La neurorretinitis es una inflamacion del nervio éptico unilateral
que se caracteriza por una disminucion de vision indolora y
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1.6.2. Disminucién de agudeza visual unilateral con edema de papila y estrella macular

Figura 1. A. En el fondo de 0jo, se observa una papila derecha normal (A) mientras que la papila izquierda (B) esta borrada y elevada con afectacion de toda la retina
peripapilar y tortuosidad importante de los vasos del polo posterior.

Figura 2. A. En el corte axial de la resonancia magnética cerebral, se observa un realce con protrusion exclusivamente de la porcién intraocular del nervio dptico izquierdo
(flecha). B. En el corte coronal, se aprecian unos nervios 6pticos normales sin ninguna asimetria entre ellos.
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Figura 3. En la imagen de fondo de ojo del ojo izquierdo, se aprecia la papila
borrada y, ademas, exudacion en el drea macular con la configuracion de una
hemiestrella macular.

discromatopsia. El defecto pupilar aferente suele ser menor del
esperado para la disminucion de visién, dado que la pérdida de
vision es principalmente secundaria al edema retiniano peripa-
pilar mas que a una disfuncion del nervio éptico. En el fondo de
0jo, inicialmente se aprecia un edema florido de la papila y un
desprendimiento seroso de la retina peripapilar, mientras que
la exudacion, en el drea macular, no aparece hasta transcurridas
entre 1-3 semanas.

La neurorretinitis suele ser idiopéatica o infecciosa. Bartonella hense-
llae, Borrelia burgdorferi, Toxoplasma, Toxocara, Treponema pallidum
y Mycobacterium tuberculosis, son los principales microorganismos
asociados a esta entidad. También se ha asociado a enfermedades
sistémicas como la sarcoidosis, enfermedad inflamatoria intestinal
y la poliarteritis nodosa’.

El diagnostico es clinico, basado en la clinica y el aspecto del fon-
do de ojo. Dado que la estrella macular aparece de forma tardia,
la sospecha clinica inicial la daréd la pérdida de visién indolora
unilateral y el edema de la retina peripapilar asociado al edema
papilar. £l estudio sistémico debe ir dirigido a descartar causas
infecciosas y la RM cerebral no serfa necesaria.

La enfermedad por arafiazo de gato esta producida por Bartonella
henselaey se adquiere al estar en contacto con gatos infectados.
Suele haber el antecedente de un arafiazo o mordida de un gato.
Se suele desarrollar una papula en el lugar de la lesién cuténea

con linfoadenopatias regionales. Un 10% de los pacientes presenta
una clinica sistémica asociada: fiebre, mialgias, artralgias, etc. Solo
un 5-10% presentardan complicaciones oculares. La neurorretinitis
es la complicacion del segmento posterior mas frecuente.

No existen recomendaciones clinicas claras respecto al tratamien-
to de la enfermedad del arafiazo de gato y sus complicaciones
oculares, dada la falta de estudios clinicos randomizados y por
el hecho de que suele ser una enfermedad autolimitada en los
pacientes inmunocompetentes. Este microorganismo es sensi-
ble a los macrolidos, tetraciclinas, rifampicina, ciprofloxacino y
aminoglicésidos.

En pacientes inmunodeprimidos y en los inmunocompetentes,
pero con sintomas sistémicos moderados/severos o pérdida de
vision significativa, se recomienda la combinacion de doxiciclina
y rifampicina durante 4-6 semanas. En la edad pediatrica, el tra-
tamiento de eleccién es la azitromicina asociada a la rifampicina.
Se ha descrito una respuesta paraddjica a los antibidticos en las
complicaciones oculares y, por ello, se recomienda asociar corti-
coides al antibidtico sistémico en aquellos casos en los que exista
mucha inflamacién ocular, pero no de forma rutinaria*.

Diagnostico diferencial del edema de
papila y estrella macular

El diagndstico diferencial de un edema de papila asociado a es-
trella macular en la edad pediatrica se plantea con tres entidades:
neurorretinitis, hipertension arterial maligna y papiledema.

En la hipertension arterial maligna el cuadro es bilateral y las
hemorragias y exudados se distribuyen de forma difusa en todo
el fondo de ojo. El papiledema suele ser bilateral y la funcion
visual estard conservada, excepto que la exudacion en el area
macular sea muy florida o en casos de hipertension intracraneal
fulminante (Figura 4)°®.

Conclusion

Se debe sospechar una neurorretinitis ante una pérdida de vision
unilateral indolora con edema tanto de la papila como de la retina
peripapilar. Es preciso recordar que la aparicion de la exudacion
en el drea macular es tardio y su ausencia inicial no descarta el
diagnostico.
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1.6.2. Disminucion de agudeza visual unilateral con edema de papila y estrella macular

Figura 4. Diagnostico diferencial. A. Neurorretinitis. B. Hipertension arterial (HTA) maligna. €. Papiledema. El edema mas florido se observa en el papiledema. El papile-
demay la HTA maligna son cuadros bilaterales. En la HTA maligna, la exudacion y las hemorragias estan distribuidas por todo el fondo de ojo.
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Deteccidon casual de una papila anormal en un paciente

asintomatico: papiledema
Asymptomatic patient with abnormal optic disc:

papilledema

N. Martin-Begué

Resumen

El papiledema se define como el edema de papila secundario a un aumento de la presion intracraneal. La cefalea es la principal sintomatologia de la hipertensién intracraneal,
aunque los nifos pueden ser totalmente asintométicos. Es preciso diferenciarlo del pseudopapiledema, que se presenta con una papila dptica elevada y de margenes mal
definidos de forma constitucional y no secundaria a un aumento de la presién intracraneal. Ambos trastornos pueden detectarse de manera casual.

Palabras claves: Papiledema. Pseudopapiledema. Hipertensién intracraneal. Sindrome del pseudotumor cerebri.

Resum

El papil.ledema es defineix com lI'edema de la papil-la secundari a 'augment de la pressié intracranial. La cefalea és el principal simptoma, tot i que por faltar en l'edat pedia-
trica. Es d'importancia cabdal diferenciar-ho del pseudopapil-ledema, que es presenta amb una papil-la dptica elevada i de marges mal definits de manera constitucional i no
secundaria a l'augment de la pressié intracranial. Ambdds trastorns poden detectar-se de manera casual.

Paraules claus: Papil-ledema. Pseudopapil-ledema. Hipertensié intracranial. Sindrome del pseudotumor cerebri.

Abstract

Papilledema refers to optic disc swelling due to raised intracranial pressure. Headache is the main presenting feature although children may be totally asymptomatic. It is
of uttermost importance to distinguish it from pseudopapilledema, a constitutionally elevated and blurred optic disc not secondary to increased intracranial pressure. Both

disorders may be diagnosed in a routine examination.
Key words: Papilledema. Pseudopapilledema. Intracranial hypertension. Pseudotumor cerebri syndrome.
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Caso clinico

Un nifo de 8 afos fue remitido a consulta para su valoracién of-
talmoldgica en diciembre de 2020 por molestias oculares inespe-
cificasy cefalea intermitente durante el periodo de confinamiento
por la pandemia por la enfermedad por coronavirus. Hubo una
mejora espontanea al reiniciar el curso escolar en septiembre.

Presentaba una historia de intolerancia a multiples alimentos y
colitis hemorragica de etiologia no filiada que requirié colectomia
en 2014. Su tratamiento habitual era Sulfintestin® y hormona de
crecimiento desde mayo de 2019.

La agudeza visual era de 0,9 en ambos ojos, con un leve astigma-
tismo, en contra de la regla, no corregido con gafas. No presentaba
ningun estrabismo y la movilidad ocular extrinseca e intrinseca
eran normales. La exploracion del segmento anterior resulté
anodina, pero en el fondo de ojo se aprecié un edema de papila
bilateral (Figura 1).

Se realizd unaresonancia magnética cerebral con fase venosa: solo
se objetivaron signos indirectos de hipertension intracraneal (leve
ectasia de los nervios épticos y cierto aplanamiento posterior de

los globos oculares). No se evidencié trombosis de los senos veno-
s0s. La puncion lumbar mostrd una presion de apertura de 28 cm
H,O, siendo la composicion del liquido cefalorraquideo normal.

Se orientd como un papiledema incipiente en el contexto de un
sindrome de pseudotumor cerebri primario. Era un varén, con bajo
peso para su edad y sexo (menor al décimo percentil) y, dado que
llevaba mas de cuatro meses en tratamiento con hormona de cre-
cimiento, no se considerd secundario a dicho tratamiento. Se inicio
tratamiento con acetazolamida oral, con resolucion del papiledema.

Discusion: hipertension intracraneal en
la edad pediatrica

La hipertension intracraneal (HTIC) tiene multiples etiologias,
algunas de las cuales requieren un manejo urgente por el com-
promiso vital que representan. Deben descartarse en primer
lugar entidades como las lesiones ocupantes de espacio y las
meningitis/encefalitis. Las diferentes causas de HTIC en la edad
pediatrica se resumen en la Tabla 1'.
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Figura 1. Retinografia que muestra un borramiento de ambas papilas, sin hemorragias ni exudados algodonosos; el resto del fondo de ojo es normal.

« Lesiones expansivas intracraneales y medulares.
» Carcinomatosis y gliomatosis.
= Infecciones: abscesos cerebrales, meningitis y encefalitis

» Enfermedades autoinmunes: lupus eritematoso sistémico,
sarcoidosis...

« Enfermedades vasculares: trombosis de los senos venosos
durales, fistulas durales, hemorragias subaracnoideas,
hemorragias cerebrales...

- Traumatismos: hematomas, hemorragias cerebrales y edema
cerebral focal o difuso.

= Alteraciones 6seas craneales congénitas y adquiridas:
craneosinostosis, osteopetrosis, malformacion de Chiari.

» Hidrocefalia obstructiva congénita.
= Sindrome de pseudotumor cerebri.

Tabla 1. Etiologia de la hipertension intracraneal en la edad pediatrica.

El sindrome de pseudotumor cerebri se define como un aumento
dela presion intracraneal con estudio de neuroimagen y composi-
cion del liquido cefalorraquideo normales. Se considera idiopético
o primario cuando se han excluido factores de riesgo asociados a
esta entidad y son responsables del pseudotumor cerebri secun-
dario (Tabla 2). El pseudotumor cerebri es menos frecuente en la

- Farmacos: corticoides (retirada tras tratamiento crénico),
tiroxina, acido nalidixico, tetraciclinas (minociclina y doxiciclina),
testosterona, nitrofurantoina, ciclosporina, hormona del
crecimiento, danazol, carbonato de litio, ciprofloxacino, retinoides
(acido transretinoico, retinol, isotretinoina), medroxiprogesterona,
sulfonamidas, penicilina, gentamicina, amiodarona, indometacina,
citarabina, tiazidas.

- Enfermedades endocrinas y metabélicas: hipoparatiroidismo,
hiperplasia adrenal congénita, sindrome del ovario poliquistico,
galactosemia, déficit de galactocinasa, enfermedad de Addison.

- Infecciones: otitis, mastoiditis, faringitis, amigdalitis, sinusitis,
enfermedades exantematicas, gastroenteritis.

- Enfermedades sistémicas: sindrome de Turner, sindrome de
Wiskott-Aldrich, fallo renal, insuficiencia respiratoria, apnea del
sueno, anemia ferropénica grave, sindrome de Alagille, cistinosis.

- Trastornos vitaminicos: exceso de vitamina A, déficit de vitamina D.

+ Nutricional: malnutricién y renutricion.

Tabla 2. Causas de pseudotumor cerebri secundario en la edad pediatrica.

edad pedidtricay suele ser secundario en un 53-78% de los casos,
porlo que es extremadamente importante realizar una exhaustiva
historia clinica®. Ni la obesidad ni el predominio de sexo femenino
son caracteristicas en los casos prepuberales?.
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La principal manifestacion de la HTIC es la cefalea, pero hasta un
33% de los casos prepuberales son totalmente asintomaticos y
el papiledema se diagnostica en una exploraciéon oftalmoldgica
rutinaria*. Hay que recordar que el término papiledema solo debe
utilizarse cuando el edema de papila es secundario a un aumento
de la presion intracraneal.

El tratamiento de la HTIC ha de ir dirigido a tratar la causa subya-
cente cuando sea posible. Siel pseudotumor cerebri es secundario
afarmacos, se debe suspender el farmaco; en muchas ocasiones,
esto es suficiente para resolver el papiledema. Al igual que en el
adulto, el manejo de la HTIC se inicia con tratamiento médico, ace-
tazolamida (tratamiento médico de eleccién) o topiramato. En los
casos refractarios al tratamiento médico, o si en el momento del
diagndstico ya hay compromiso de la funcion visual, se plantea un
tratamiento quirdrgico. La indicacion de un dispositivo de drenaje
(lumboperitoneal o ventriculoperitoneal) o de la fenestracion de
la vaina del nervio optico (unilateral o bilateral) depende de la
clinica predominante del paciente y la funcién visual®. El algoritmo
diagnostico de la HTIC se resume en la Figura 2.

Discusion: papilas anormales en
paciente asintomatico

La deteccion de una papila anormal en ambos ojos en una ex-
ploracién de un paciente asintomatico plantea en primer lugar
el diagndstico diferencial entre un pseudopapiledema y un pa-
piledema verdadero. Es imprescindible practicar una exploracion
oftalmoldgica completa que incluya agudeza visual, vision de
colores, refraccion bajo cicloplejia, movilidad ocular extrinseca
e intrinseca, ademas de la valoracion del fondo del ojo, tanto el
polo posterior como la periferia, para poder establecer un correcto
diagnostico. En muchas ocasiones, serd necesario realizar pruebas
complementarias. En la Figura 3, se resume el diagnéstico dife-
rencial de las papilas borradas/elevadas bilaterales.

El pseudopapiledema se define como una papila borrada/elevada
de forma constitucional y no es secundario a un aumento de la
presionintracraneal. La presencia de drusas enterradas en el disco
opticoy las papilas repletas en hipermétropes son las principales
causas de pseudopapiledema (Figura 4).

Algunas caracteristicas del aspecto de la papila pueden ayudar a
diferenciar el pseudopapiledema secundario de drusas enterradas

Papiledema

TC/RM
cerebral*

Lesion ocupante
de espacio

Malformacion
de Chiari

Normal

pL*

Composicion
normal

Composiciéon
anormal

Angio-RM

Normal*** Anormal

*Segun disponibilidad en cada centro para realizarlo en 24-48 horas.

**Determinar la presién de apertura y estudiar la composicion del
liquido cefalorraquideo.

***Solo se puede diagnosticar un pseudotumor cerebri si el estudio
de neuroimagen descarta una patologia en el parénquima cerebral y
trombosis de senos venosos cerebrales.

PL: puncién lumbar; RM: resonancia cerebral; TC: tomografia
computarizada.

Figura 2. Algoritmo diagnostico ante un papiledema en la edad pedidtrica.

de un papiledemaincipiente (Tabla 3), pero en muchas ocasiones
se deberd recurrir a pruebas complementarias, como la ecografia
ocular, la autofluorescencia y la tomografia de coherencia éptica
papilar de alta resolucion, para intentar confirmar la presencia de
drusas en el espesor del disco 6ptico®”. Las retinografias seriadas
y el grosor de la capa de fibras nerviosas son herramientas muy
Utiles para el seguimiento de estos pacientes. Es importante re-
cordar que la presencia de drusas en el disco éptico no protege
del desarrollo de un papiledema, por lo que ambas entidades
pueden coexistir, aumentando la complejidad del diagndstico.
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Papiledema incipiente

Excavacion papilar Presente*

Aspecto de las CFN peripapilares Borradas
Elevacion papilar

Patrén de ramificacion de vasos de la retina Normal
Aspecto de las venas
Vascularizacion en el borde papilar
Pulso venoso espontaneo
Presencia de exudados y/o hemorragias superficiales +

*Siempre que la papila previamente tuviera excavacion.
**Suele ser mas aparente en papiledemas desarrollados.
CFN: capa de fibras nerviosas.

Se extiende a la retina peripapilar

Ingurgitacién venosa**
Se oculta en el edema

Presente o ausente

Pseudopapiledema por drusas enterradas

Ausente

Nitidas

Sélo afecta a la papila
Anormal

No ingurgitacion venosa
Es visible

Presente o ausente

No

Tabla 3. Diagndstico diferencial entre el papiledema incipiente y el pseudopapiledema por drusas enterradas, segun las caracteristicas morfolégicas del disco éptico.

Papilas anémalas
bilaterales
(borradas/elevadas)

AV, test de colores*

Normal Alterada

Eco ocular y vaina del

. — Papilitis
NO, AF, OCT papilar

Pseudopapiledema

Papiledema HTA maligna**

*Exploracion adecuada a la edad del paciente.

**La agudeza visual viene condicionada por la presencia de exudacién y
hemorragias en el drea macular y no por el edema de papilar.

AF: autofluorescencia de la papila; AV: agudeza visual; Eco: ecografia; FO:
fondo de ojo; HTA: hipertensién arterial; NO: nervio 6ptico; OCT: tomografia
de coherencia éptica.

Figura 3. Diagnostico diferencial de la papila borrada/elevada bilateral en la
edad pedidtrica.

Figura 4. Pseudopapiledema por drusas enterradas. Se observa una papila repleta
y elevada, los vasos y la capa de fibras nerviosas se ven de forma nitida en los
bordes de la papila.

Conclusion

La deteccion de una papila anormal, a pesar de que el paciente
esté asintomatico, no descarta que se trate de un papiledema. Por
otro lado, no toda papila anormal es un papiledema. Si existen
dudas, es importante consultar con oftalmélogos expertos para
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no someter al paciente a pruebas complementarias cruentas e
innecesarias.
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Deteccion casual de papila anormal en un paciente

asintomatico: neuropatia optica compresiva
Asymptomatic patient with abnormal optic disc:
compressive optic neuropathy

N. Martin-Begué

Resumen

Las lesiones compresivas del nervio éptico suelen provocar una disminucion de vision lentamente progresiva sin otra clinica acompanante. El disco dptico es inicialmente
normal, excepto que la lesion esté justo detras del globo ocular, que provocara un edema del mismo, y con el tiempo evolucionara a una atrofia dptica en ambos casos. Estos
tumores suelen ser la primera manifestacion de una neurofibromatosis.

Palabras clave: Neuropatia dptica compresiva. Meningioma de la vaina del nervio éptico. Glioma del nervio 6ptico. Neurofibromatosis.

Resum

Les lesions compressives del nervi optic solen provocar una disminucié de visié lentament progressiva sense una altra clinicaacompanyant. El disc optic és inicialment normal,
excepte que la lesié estigui just darrere del globus ocular que provocara un edema del mateix, i amb el temps evolucionara a una atrofia optica en tots dos casos. Aquests
tumors solen ser la primera manifestacié d’una neurofibromatosi.

Paraules claus: Neuropatia optica compressiva. Meningioma de la beina del nervi optic. Glioma nervi optic. Neurofibromatosis.

Abstract

Compressive lesions of the optic nerve usually cause a slowly progressive decrease in vision without other accompanying symptoms. The optic disc is initially normal, except
if the lesion is just behind the eyeball that will cause optic disc oedema, and with time it will evolve into optic atrophy in both cases. These tumours are usually the first
manifestation of a neurofibromatosis.

Key words: Compressive optic neuropathy. Optic nerve sheath meningioma. Optic nerve glioma. Neurofibromatosis.
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Caso clinico

Se trata de un paciente de 10 ahos en seguimiento oftalmoldgico
por alto astigmatismo y leve ambliopia del ojo derecho. En sus
antecedentes patoldgicos, constaba que presentaba una duplici-
dad renal izquierday uretral incompleta, intervenida a los 9 meses
de vida, con funcién renal correcta. No estaba tomando ningun
tratamiento en esos momentos.

En la revision rutinaria oftalmoldgica, se constatd una agudeza
visual corregida de 0,8 en el ojo derecho y 1 en el ojo izquierdo.
La correccion optica era de +4,75-3,5 10°/+4,25-2,5 170°. El test
de colores era normal en ambos o0jos. Estaba en ortoforia, la mo-
vilidad ocular extrinseca era normal y las pupilas eran isocéricas,
sin detectarse un defecto pupilar aferente relativo en ninguin
ojo. En la biomicroscopia, se detectd una catarata subcapsular
posterior sectorial en el ojo derechoy un cristalino transparente
en el ojo izquierdo. En el fondo de 0jo, se observé una papila
derecha normal, mientras que la papila izquierda estaba borrada
(Figura 1). Se realizé un campo visual que fue normal en el ojo

derecho, mientras que se constatd un escotoma nasal en el ojo
izquierdo (Figura 2)

Se realizd una tomografia computarizada (TC) craneal y orbitaria,
que mostré una lesiéon calcificada en la vaina del nervio dptico
izquierdo (Figura 3). En la resonancia magnética (RM) cerebral se
detect6 el engrosamiento de las cubiertas del nervio éptico; a
nivel intracraneal, se detecté un shwanoma bilateral del VIl ner-
vio, mas evidente en el lado derecho, y una lesién a nivel espinal
dorsal extramedular.

Se diagnostico al paciente de una neuropatia compresiva izquier-
da secundaria a un meningioma de la vaina del nervio éptico iz-
quierdo en el contexto de una neurofibromatosis tipo 2 (NF2), que
se acabd confirmando con el estudio genético. Los neurocirujanos
decidieron intervenir el fibroma medulary, desde el punto de vista
oftalmoldgico, se decidio ser conservador y seguir su evolucion.
El defecto campimétrico del ojo izquierdo progresd, por lo que
se decidio realizar radioterapia fraccionada sobre el meningioma
de lavaina del nervio ¢ptico. Mejoré el defecto campimétricoy el
meningioma permanecié estable durante el seguimiento.
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1. SISTEMA VISUAL SENSORIAL. Capitulo 1.7. Deteccién casual de papila anormal en paciente asintomatico

Figura 1. A. En el fondo de ojo, se aprecia una papila derecha normal. B. Pero la papila izquierda esta borrada y elevada, sin hemorragias ni exudados.
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Figura 2. Campo visual del ojo izquierdo que muestra una disminucion genera-
lizada de la sensibilidad y un escotoma nasal.

Discusion: neuropatias compresivas
del nervio 6ptico en su porcion
intraorbitaria en la edad pediatrica

Las neuropatias compresivas del nervio dptico comprenden
principalmente los meningiomas de la vaina del nervio y los
gliomas del nervio éptico, aunque cualquier lesidon ocupante de
espacio en la érbita podria producir una neuropatia compresiva.
Inicialmente los pacientes suelen estar asintomaticos, dado que la
vision es normal, aunque presenten una alteracion campimétrica.
Cuando estas lesiones se localizan cerca del globo ocular, suelen
provocar un edema de papila, mientras que las mas posteriores
cursan con disco éptico normal, aunque, con el tiempo, puede
evolucionar a la atrofia éptica en ambos casos si progresa el tumor.

Meningiomas

Los meningiomas de la vaina éptica son tumores benignos de
crecimiento lento, que se originan de las células meningoepite-
liales de la aracnoides. Es un tumor raro, que representa el 1-2%
de todos los meningiomas. Suele diagnosticarse en mujeres en la
cuarta década de lavida. En la edad pediatrica, son mucho menos
frecuentesy un tercio se desarrollan en pacientes afectos de NF2.
No se sabe con exactitud sila historia natural de los meningiomas
de la vaina del nervio éptico es igual en casos aislados o en el
contexto de una NF2. Los meningiomas de otras localizaciones
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Figura 3. En el corte axial de latomografia computarizada, se observa unaimagen
calcificada en la vaina del nervio dptico izquierdo en la porcién intraorbitaria,
justo detras del globo ocular (flecha), caracteristica de los meningiomas de la
vaina del nervio optico.

tienen un comportamiento mas agresivo en pacientes con NF2 en
comparacion con los meningiomas esporadicos. La radioterapia
externa es el tratamiento de eleccién cuando se constata afec-
tacion de la funcion visual. La RM es la prueba de eleccién para
hacer el diagnostico. En las secuencias T1, el tumor es hipointenso,
mientras que en las T2 es hiperintenso comparado con el cerebro
o el nervio éptico sano. Tras la administracién de contraste, se
produce un realce de las meninges alrededor del nervio éptico,
con aspecto de "railes de tranvia” Es frecuente observar calcifica-
ciones en la lesion'.

Gliomas

Los gliomas de la via Optica son astrocitomas pilociticos de bajo
grado. Las caracteristicas histoldgicas son las mismas en los aso-
ciados 0 no a neurofibromatosis tipo 1 (NF1). Los gliomas de la
via optica en el contexto de una NF1 asocian morbilidad en un
33-50% de los casos (pérdida de vision asociada o no a alteraciones
endocrinas). Se desconoce por qué muchos de ellos permanecen
estables o incluso regresan, mientras que otros crecen.

Los que se presentan a menor edad y con afectacion retroquias-
matica son los que tiene peor prondstico a pesar del tratamiento.
Los gliomas no asociados a NF1 tienen un comportamiento mas
agresivo. El tratamiento de estos gliomas inicialmente es observa-
ciony seguimiento. Cuando se evidencia afectacion de la funcion
visual y/o progresién radiolégica, el tratamiento de eleccion es la
quimioterapia (vincristinay carboplatino). La cirugia del glioma se
reserva para las complicaciones locales (queratopatia por expo-

Figura 4. En el corte axial de la resonancia cerebral, se observa un engrosamiento
de todo el nervio dptico izquierdo (flecha), que llega hasta el quiasma 6ptico, en
comparacion con el aspecto normal del nervio éptico derecho.

sicion secundaria a una proptosis), pero no se contempla como
profilaxis para prevenir su progresion posterior.

Actualmente, la radioterapia externa estd contraindicada por
riesgo de inducir segundos tumores en gliomas en contexto de
NF1.En la RM, se aprecia un engrosamiento del nervio que suele
serisointenso/hipointenso en secuenciasenT1y moderadamente
hiperintenso en T2. El realce de la lesion tras la administracion de
contraste no es constante (Figura 4)**,

Discusion: neurofibromatosis

La NF1 es una enfermedad genética multisistémica de herencia
autosémica dominante con expresividad muy variable. Se produ-
ce por la mutacion del gen NFT (cromosoma 17q11.2). El 50% de
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1. SISTEMA VISUAL SENSORIAL. Capitulo 1.7. Deteccién casual de papila anormal en paciente asintomatico

Figura 5. Imagen infrarroja del fondo de ojo obtenida al realizar una tomografia
de coherencia ¢ptica macular. Se aprecian multiples lesiones brillantes (hiperre-
flectivas) que se corresponden con los nddulos coroideos tipicos de los pacientes
afectos de neurofibromatosis tipo 1.

los casos son esporadicos, la mutaciéon de novo suele producirse
en el alelo heredado del padre. La edad avanzada del padre es un
factor de riesgo. El diagndstico de la NF1 es clinico y se reserva el
estudio genético a los casos atipicos y cuando se plantea tener
descendencia. Los criterios diagndsticos de la NF1 se resumen en
la Tabla 1. EI 95% de los pacientes cumplen criterios a los 8 afos
y el 100% a los 20 afos’.

Las manifestaciones oftalmoldgicas de la NF1 son:

— Nodulos de Lisch: hamartomas melanociticos del epitelio
pigmentado del iris. Son benignos y no tienen repercusion
en la vision.

— Neurofibroma plexiforme orbitario-periorbitario (<10%),
suele asociarse a displasia del ala del esfenoides del mismo
lado y glaucoma.

— Nodulos coroideos: proliferacion de células de Schwann
alrededor de los axones. No se aprecian en una explora-
cion convencional del fondo de ojo ni en una angiografia
con fluoresceina, pero si con luz infrarroja (Figura 5). Se ha

» =6 manchas “café con leche” >5 mm (didmetro mayor) en
prepuberalesy >15 mm (diametro mayor) en pospuberales.

= >2 neurofibromas de cualquier tipo o 1 neurofibroma plexiforme.
« Presencia de efélides o pecas en axilas o ingles.

= Glioma de la via optica.

= 22 nddulos de Lisch.

- Displasia esquelética caracteristica (displasia del ala del esfenoides,
displasia de huesos largos).

= Un familiar de primer grado afecto segun los criterios previos.

Tabla 1. Criterios diagndésticos de la neurofibromatosis tipo 1. Se requieren al
menos dos criterios para hacer el diagndstico.

propuesto que podrian incluirse como criterio diagndstico,
dado que se observan hasta en un 82% de los pacientes®

— Glioma de la via dptica (15%).

El cribado de gliomas de la via éptica en niflos asintomaticos con
NF1 es controvertido y no existe un protocolo universalmente
aceptado. La revision oftalmoldgica deberfa incluir una valoracion
de lavision de forma cuantitativa adaptada a la edad del paciente,
vision de colores, motilidad ocular extrinseca, biomicroscopfa,
exploracion del fondo de ojo, campimetria y tomografia de co-
herencia 6ptica (OCT) papilar y macular. La frecuencia deberia
ser anual antes de los 7 anos y bienal desde los 8 a los 18 afios.
En un principio, la RM cerebral y orbitaria no se recomienda en
nifos asintomaticos y con exploracion oftalmoldgica normal, con
excepcion de los nifos menores de 1 afo o no colaboradores, una
vez confirmado el diagndstico.

El seguimiento, una vez que se diagnostica un glioma de la via 6p-
tica, deberia consistir en una exploracién oftalmoldgica y prueba
de neuroimagenalos 3,9, 15y 36 meses del diagndstico, aunque
no existe consenso a partir de los dos afos del diagndéstico®.

La NF2 es una enfermedad genética caracterizada por la predis-
posicion a desarrollar multiples tumores en el sistema nervioso
(schwanomas y meningiomas). Resulta de la mutaciéon del gen
supresor NF2 localizado en el cromosoma 22q12. Los tumores
mas frecuentes son: schwanoma vestibular bilateral, meningio-
mas espinales e intracraneales y tumores espinales, incluidos los
ependimomas intrinsecos. Su herencia es autosémica dominante,
pero existen muchos casos esporadicos. El diagnéstico es clinicoy
se confirma con neuroimagen y estudio genético. Se han descrito
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muchas mutaciones patogénicas con una correlacion genotipo-
fenotipo; determinadas mutaciones confieren mayor agresividad
y una enfermedad mas florida.

Los adultos suelen debutar con sordera y problemas de equi-
librio, mientras que los nifos suelen presentar signos oculares,
dermatoldgicos y neurolédgicos, manifestaciones mas atipicas,
y un cuadro mds severo'. En la Tabla 2 se recogen los criterios
diagndsticos de la NF2.

Las manifestaciones oftalmoldgicas que pueden presentar los
pacientes con NF2 son:

— Cataratajuvenil, sobre todo subcapsular posteriory cortical
(60-81%). La manifestacion precoz podria ser un marcador
de NF2.

— Membranas epirretinianas (12-40%).

— Hamartomas de la retina y hamartomas combinados retina-
epitelio pigmentario de la retina (6-22%).

— Los meningiomas de la vaina del nervio optico.

— También pueden presentar complicaciones por afectacion
de otros nervios craneales:

« Schwanoma vestibular bilateral antes de los 70 afos.

» Schwanoma vestibular unilateral antes de los 70 afos y familiar de
1¢" grado con NF2.

= Dos de los siguientes: meningioma, schwanoma no vestibular,
neurofibroma, glioma, calcificacion cerebral, catarata y:

- Familiar de primer grado con NF2 o.

- Schwanoma vestibular unilateral y test LZTR1 negativo.
- Mdultiples meningiomas y:

- Schwanoma vestibular unilateral o

- Dos de los siguientes: Schwarnoma no vestibular,
neurofibroma, glioma, calcificacion cerebral, catarata.

= Mutacién patogénica del gen NF2 constitucional o mosaicismo
en la sangre o por identificacion de una mutacion idéntica en dos
tumores distintos en el mismo individuo.

NF2: neurofibromatosis tipo 2. LZTR1: Test del gen LZTR].

Tabla 2. Criterios diagnosticos de la neurofibromatosis tipo 2. Se requiere al menos
un criterio para hacer el diagnostico.

— Queratopatia por exposicion secundaria a paralisis
facial secundaria a shwanomas del vestibular o facial
o por la cirugfa sobre estos tumores.
— Pardlisis del lll nervio secundario a un schwanoma del
nervio, menos frecuentemente del IV nervio
El seguimiento de los pacientes diagnosticados de NF2 consiste
en una audiometria, exploracion cutdnea y oftalmoldgica de
forma anual. Se recomienda realizar la primera RM cerebral a
partir de la edad de 10 afos: si es normal, se repetira a los dos
anos, mientras que si es patoldgica, debe repetirse a los 6 meses.
La RM espinal también se realizard a partir de los 10 afos: si es
normal, se repetird a los 3-5 afos, mientras que si es patoldgica,
se repetird a los 6 meses.

Conclusion

La neuropatia éptica compresiva es un reto diagnostico, dada la
poca sintomatologia inicial de los pacientes, sobre todo en los
casos unilaterales, que son los mas frecuentes. La neuroimagen
confirmaré el diagnostico. Siempre se debe descartar una neu-
rofibromatosis subyacente.
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2. MOTILIDAD OCULAR EXTRINSECA (MOE).

Diplopia binocular horizontal y vertical aguda.

Paralisis del lll nervio craneal
Acute binocular horizontal and vertical diplopia. Third
cranial nerve palsy

R. Alcubierre, JP. Figueroa-Vercellino

Resumen

La paralisis del nervio oculomotor es la principal causa de diplopia combinada (horizontal y vertical) en oftalmologia. Tipicamente se presenta
como diplopia asociada a diferentes grados de ptosis palpebral. La etiologia mas frecuente es la isquémica, seguida por otras causas, como la
compresiva, la traumatica o la inflamatoria. Una correcta valoracion clinica puede ayudar a realizar el diagnéstico diferencial y a determinar la
localizacién del daio para orientar a las etiologias segun el area afectada.

Palabras clave: Paralisis del tercer nervio craneal. Diplopia. Regeneracion aberrante. Sincinesia oculomotora. Sincinesia palpebral.

Resum

La paralisi del nervi oculomotor és la principal causa de diplopia combinada (horitzontal i vertical) en oftalmologia. Tipicament es presenta com
una diplopia associada a diferents graus de ptosi palpebral. Letiologia més freqiient és la isquémica, seguida per altres causes com la compressiva,
traumatica o inflamatoria. Una correcta valoracié clinica pot ajudar a fer el diagnostic diferencial i a determinar la localitzacié del dany per orientar
les etiologies segons |'area afectada.

Paraules clau: Paralisi del tercer nervi cranial. Diplopia. Regeneracié aberrant. Sincinésia oculomotora. Sincinesia palpebral.

Abstract

Oculomotor nerve palsy is the main cause of combined diplopia (horizontal and vertical) in ophthalmology. It typically appears as diplopia as-
sociated with some degree of eyelid ptosis. The most frequent etiology is ischemic, followed by other causes such as compressive, traumatic or
inflammatory. A correct clinical assessment can help to carry out the differential diagnosis and determine the location of the damage to guide
the etiologies according to the affected area.

Key words: Third craneal nerve palsy. Diplopia. Aberrant regeneration. Oculomotor synkinesis. Eyelid synkinesis.
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Caso clinico

Una mujer de 35 afnos referfa diplopia binocular, horizontal en
posicion primaria y vertical en posicion de lectura, de inicio brusco
tras un traumatismo craneoencefalico cerrado, sufrido seis meses
antes por accidente automovilistico de alta energfa.

La exploracion mostraba una agudeza visual mejor corregida
de 20/20 en ambos ojos, sin defecto pupilar aferente relativo
ni discromatopsia. En la motilidad extrinseca, se observaba una
leve ptosis de parpado superior derecho, exotropia derecha de
6 dioptrias prismaticas en posicion primaria de la mirada (PPM),
y una limitacion a la supraduccion, aduccion e infraduccion del
mismo ojo (Figura 1). Tanto a la depresion como a la aduccion
del ojo derecho (OD), se apreciaba una elevaciéon del parpado
superior derecho (fendmeno de pseudo-von Graefe). No se
detectd anisocoria, aunque la contractilidad pupilar del OD era
lenta. El resto de la exploracién oftalmoldgica y de los demas
pares craneales era normal.

Inicialmente se optd por un manejo con oclusiones en el ojo
parético y control en tres meses para valorar la estabilidad de la

A B C
D E F
G H

Figura 1. Exploracion de las nueve posiciones de la mirada. Minima ptosis y
exotropia de ojo derecho (OD) en posicion primaria (E). Restriccion del OD en
mirada superior, inferiory en aduccién (B, C, F, H, 1). Elevacion del parpado superior
derecho a la aduccién y a la infraduccién de OD (F, H, 1).
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Video 1. Paresia de lll nervio craneal derecho con recuperacion parcial y regenera-
cion aberrante: se observa ortotropia en posicion primaria de la mirada; limitacion
de aduccidn, elevacién e infraduccion del ojo derecho; retraccion del parpado
superior derecho al intento de aduccion y de infraduccion.

diplopfa y el eventual uso de prismas segun la estabilidad y co-
mitancia. La paciente acudio a la consulta cuatro meses después,
contenta, con mejoria subjetiva de la diplopia. A la exploracién,
presentaba una leve torticolis compensadora con la cara girada
hacia la izquierda. En PPM, lograba mantenerse en ortotropia sin
percibir diplopfa, y la limitacién a la aduccion habia mejorado con-
siderablemente, mientras que a la supraduccion e infraduccion,
la mejorfa era menos notoria. La elevacion del parpado superior
derecho persistia sin cambios a la aduccion e infraduccion de
OD (Video 1). Se decidio el manejo conservador y se prescribid
refraccion sin prismas, advirtiendo de la persistencia de diplopia
vertical en la posicion de lectura.

Discusion

Si bien la pardlisis completa del lll nervio es un diagndstico rela-
tivamente sencillo, debe incidirse en la importancia de explorar
la presencia de midriasis, y de una anamnesis y exploracion
completa que descarte la presencia de otros signos y sintomas
neurooftalmolégicos, que condicionardn la actitud a seguir. Sin
embargo, en los casos de paresias incompletas, se ha de evaluar
la posibilidad de patologia de la placa motora (miastenia gravis
ocular), de sindromes restrictivos (oftalmopatia tiroidea, pseu-
dotumor orbitario, oftalmoplejia progresiva externa cronica), y
de lesiones supranucleares (sindrome de Parinaud, oftalmoplejia
internuclear, desviacién en skew).

Las principales causas de paralisis aisladas del Ill nervio son:
isquemia vasculopatica (microvascular), isquemia vasculitica
(en arteritis de células gigantes), compresiva (principalmente

por aneurismas), traumatica, inflamacion meningea, “migrana
oftalmopléjica”(mejor llamada neuropatia oftalmopléjica dolorosa
recurrente), o desmielinizacion. Otras causas menos comunes
pueden ser la diseccion de arteria carétida interna o la toxicidad
por quimioterapia’.

A grandes rasgos, la causa mas frecuente en adultos es la micro-
vascular, asociada a factores de riesgo cardiovascular, sobre todo
diabetes mellitus e hipertension arterial’. En la infancia, son mas
frecuentes las etiologfas congénita y traumatica. Sin embargo,
en todos los grupos de edad, las entidades potencialmente mas
graves, como aneurismas o tumores, deben estar presentes en el
algoritmo diagnoéstico (Figura 2).

Los casos de larga evolucion como el presentado pueden mostrar
una regeneracién aberrante, presumiblemente provocada por
la recuperacion de fibras en una direccion inadecuada, dando
lugar a la elevacion del parpado en la mirada inferior (fendmeno
de pseudo-von Graefe), o en aduccién, depresion del ojo en el
intento de mirada superior, aduccion en el intento de elevacion
o depresién, o contraccion pupilar en aduccion o infraduccion?®.
Esta anomalfa inervacional indica una duracion prolongada de
la lesion, y es muy improbable que suceda tras una afectacion
microvascular, por lo que cualquier caso que la presente, en au-
sencia de un antecedente claro (traumatismo, aneurisma), debe
ser estudiado para descartar una causa compresiva/tumoral®.
En ocasiones, se ha utilizado esta regeneracién aberrante como
estrategia para mejorar la ptosis en PPM mediante cirugfa de
estrabismo sobre el ojo sano°.

Las opciones terapéuticas, al margen del tratamiento etioldgico,
van encaminadas a corregir la diplopia. Deben ser conservadoras
en fases iniciales, puesto que la resolucion parcial o completa de
forma espontanea es frecuente®. Puede indicarse oclusion del ojo
parético, pero ha de evitarse la aplicacion de oclusiones alternas,
puesto que el intento de fijacién con el ojo parético generara
torticolis e incomodidad y no aporta beneficio alguno al paciente.
Llegada la estabilizacion, normalmente no antes de tres meses,
puede adaptarse un prisma para la posicion primaria o de lectura,
pero dada la incomitancia de estas desviaciones, suele persistir la
diplopfa en posiciones excéntricas, y la satisfaccion del paciente
serd variable’. Los casos con estabilidad prolongada pueden ser
tratados mediante cirugia de estrabismo, sin existir una evidencia
firme sobre sus beneficios (Figura 3). Se han propuesto multiples
técnicas con resultados variables®™.
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2.1. Diplopfa binocular horizontal y vertical aguda. Paralisis del lll nervio craneal

_ —>»  Sintomas ACG > Analitica*: VSG, PCR

Tension arterial |5 Otros pares craneales
Angio-TC o Angio-RM urgente**

—> Noaislado ——> Neoplasia conocida e +RM craneal con gadolinio
+RM orbitaria (segun sospecha)

L—> Otros sintomas neuroldgicos

A
—> Completo con midriasis
3 meses:
L »  Aislado -—T—> Incompleto « No resolucién
» Progresion
—> Completo sin midriasis <50 aflos —— « Regeneracion aberrante

Observacion pupila
10 dias

*Analitica recomendada en todo paciente >55 afos.
**Grado de urgencia segun duracion de la clinica y velocidad de progresion.
Se reserva angiografia cerebral para casos de alta sospecha o prequirurgicos.

Figura 2. Algoritmo diagndstico en paresia de lll nervio craneal en el adulto. ACG: arteritis de células gigantes. FRV: factores de riesgo vascular. PCR: proteina C-reactiva.
RM: resonancia magnética. TC: tomograffa computarizada. VSG: velocidad de sedimentacién globular.

Fase aguda (<3 meses)

Tratamiento \J
etioldgico < »  Observacion ————>  Oclusién del ojo parético
(si posible)

Oclusiones-atternas
Desviacién estable (>3 meses)

Y

Prisma para posicion primaria/lectura ———— > Ausencia de respuesta

Desviacion estable (>6 meses)

- Retroinserciones-resecciones

= Anclaje a periostio

Cirugia —> = Transposiciones recto lateral / oblicuo sup
- Toxina botulinica

« Combinacion de técnicas

Y

Figura 3. Algoritmo de tratamiento de diplopfa por paresia de Ill nervio craneal.
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Conclusion

— Lacausamas frecuente de diplopia incomitante horizontal
y vertical aguda es la pardlisis del Il nervio craneal, aunque
deben descartarse otras etiologfas (miastenia gravis, estra-
bismos restrictivos, oftalmoplejia internuclear), sobre todo
en casos de paresias incompletas.

— Deben explorarse detalladamente la pupila y la presencia
de otras alteraciones neurolégicas para orientar la busque-
da de una etiologia potencialmente grave, principalmente
lesiones compresivas aneurismaticas.

— Los casos de larga evolucion, habitualmente de origen
traumatico o compresivo, pueden mostrar signos de re-
generacion aberrante.

— El tratamiento ha de ser conservador en fases iniciales, y
debe encaminarse a corregir la diplopfa en las posiciones
primaria y de lectura.
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2.2. Diplopia binocular vertical: abordaje racional

Diplopia binocular vertical: abordaje racional

Vertical diplopia: step by step

R. Martin Pujol, MC. Baradad, E. Jurado, S. Muihoz

Resumen

Se presenta el caso de un varén de 33 ainos con diplopia vertical de aparicion subita, alteracion de la motilidad ocular y nistagmo tras un ictus
hemorragico. Se detalla como realizar una exploracion bésica de la diplopia y se profundiza en el diagnéstico diferencial de los trastornos
supranucleares e infranucleares que debutan con diplopia vertical aguda.

Palabras clave: Diplopia. Vertical. Parinaud.

Resum

Es presenta el cas d’'un home de 33 anys amb diplopia vertical sobtada, alteracié de la motilitat ocular i nistagme després d'un ictus hemo-
rragic. S'explica com es realitza I'exploracié basica de la diplopia i es profunditza en el diagnostic diferencial dels trastorns supranuclears i
infranuclears que debuten amb diplopia vertical aguda.

Paraules clau: Diplopia. Vertical. Parinaud.

Abstract

A 33-year-old male experienced sudden vertical diplopia, ocular motility abnormalities and nystagmus caused by a hemorrhagic stroke. The
clues to examine diplopia and the differential diagnosis of supranuclear and infranuclear disorders causing acute vertical diplopia are explained.

Key words: Diplopia. Vertical. Parinaud.
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2.2. Diplopia binocular vertical: abordaje racional
Vertical diplopia: step by step
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Caso clinico

Un varén de 33 afos consultéd por diplopia binocular vertical de
un ano de evolucion. Aparecid de manera subita en el transcurso
de una hemorragia en los ganglios basales e hidrocefalia aguda,
por la rotura de un aneurisma de la arteria comunicante anterior.
En fase aguda, se practico la embolizacion del aneurisma y la
implantacion de una valvula de derivacion peritoneal.

En el momento de la exploracion, laagudeza visual con correccion
era 0,9 en el ojo derecho (OD) y 0,7 en el izquierdo, su vision cro-
matica era normal. Ambas pupilas eran isocéricas e hiporreactivas
a la luz, mientras que habia mejor respuesta a la acomodacion
(disociacion luz-cerca). Presentaba un torticolis de cara hacia
la izquierda, y el cover test puso de manifiesto una hipertropia
derecha sobre izquierda de 8 dioptrias prisméticas. Habfa una
limitacion bilateral de la supraversion (Figura 1), acompanada de
nistagmo de retraccion-convergencia al intento de alcanzar dicha
posicion (Video 1). Los movimientos oculocefalicos estaban, en
cambio, conservados (Video 2). Se detectd una inciclotorsion
del ojo derecho y una exciclotorsion del ojo izquierdo mediante
el estudio de fondo de ojo (Figura 2). El resto de la exploracion
resultd normal.

Sobre los diferentes tipos de
movimientos oculares

En este caso, existia una disociacién entre las versiones (segui-
miento voluntario) y los movimientos oculocefalicos (reflejos ves-
tibulooculares). Tenfa una preservacion de los Ultimos, indicativo
de que se trataba de un trastorno supranuclear. Por el contrario,
en los trastornos nucleares y los infranucleares, tanto las versiones
como los movimientos oculocefélicos estan afectados.

La limitacién de la supraversion con nistagmo convergente-
retractorio, y la respuesta pupilar con disociacion luz-cerca es
la triada tfpica de un sindrome de Parinaud, también conocido
como sindrome mesencefalico dorsal, sindrome del acueducto
de Silvio o sindrome pretectal'. Es un trastorno supranuclear
con alteracion de la mirada conjugada vertical, producido por
la lesion de la comisura posterior, de diferente causa segun la
edad del paciente (Tabla 1). Otros hallazgos caracteristicos son:
retraccion palpebral al intento de la mirada superior (signo de
Collier), preferencia de la mirada inferior (ojos “en sol naciente”),
disociacion pupilar luz-cerca, anomalfas en la convergencia y
desviacion oblicua?.
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2.2. Diplopia binocular vertical: abordaje racional

Figura 1. Exploracion de las nueve posiciones de la mirada. E. Hipotropia izquierda en posicién primaria. B. Limitacion de la mirada superior con ambos ojos con
retraccion palpebral, también en supradextroversion (A) y supralevoversion (C). Los movimientos horizontales y la mirada inferior estan conservados (D, F, G, H, 1).

Video 1. Exploracion de la persecucion. Limitacion en la mirada superior, acom-
pafnada de un nistagmus de retraccion - convergencia.

En este caso, habfa un torticolis de cara hacia la izquierda y una
desviacion vertical con torsion bilateral. El ojo derecho estaba en
hipertropia e inciclotorsion, mientras que el izquierdo presentaba
hipotropia y exciclotorsion. Estos hallazgos sugirieron la existencia
de una desviacion oblicua o skew deviation, asociada al sindrome
de Parinaud.

La desviacién oblicua se produce por una lesion asimétrica en la
via vestibuloocular, bien periférica o central, responsable del mo-

Video 2. Exploracion de reflejos oculocefalicos conservados. Al realizar la manio-
bra de ojos de murieca, se observa que no hay limitacién de la elevacion ocular.

vimiento coordinado de la cabeza con los movimientos oculares®.
Sus causas mas frecuentes son los accidentes cerebrovasculares,
los tumores o la esclerosis multiple. Se presenta con una desvia-
cion ocular vertical, sin necesidad de mostrar una limitacion de
los movimientos oculares y habitualmente acompafnada de tor-
sién ocular, de uno o ambos ojos*. A diferencia de la paralisis del
cuarto nervio, el ojo hipertrépico se encuentra en inciclotorsién,
y el hipotropico, en exciclotorsion. Frecuentemente la desviacion
oblicua se confunde con la pardlisis del cuarto nervio, que pre-
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Figura 2. Retinografia bilateral. A. Ojo derecho: inciclotorsion. B. Ojo izquierdo: exciclotorsion.

Infancia Estenosis del acueducto
Meningitis

Pinealoma

Desmielinizacion

Adultos jovenes

Traumatismo
Malformaciones arteriovenosas

Edad avanzada Accidente vascular cerebral

Aneurisma de fosa posterior

Tabla 1. Causas del sindrome de Parinaud segun la edad.

senta exciclotorsion del ojo hipertropico. Si la desviacion ocular
oblicua se acompanfa de torsién ocular y torticolis, como en el
presente caso, recibe el nombre de ocular tilt reaction.

Investigaciones en consulta de

la diplopia vertical: anamnesis y
exploracion

Es imprescindible realizar una exhaustiva historia clinica para de-

terminar las caracteristicas de la diplopia: si es horizontal, vertical
u oblicua, el tiempo de evolucion, siaparece en posicion primaria

de la mirada o en una posicidn concreta, si es constante o intermi-
tente, si fluctta a lo largo del dia, etc. También es preciso indagar
sobre otros sintomas acompafnantes y/o antecedentes patoldgicos
relevantes, como enfermedades cardiovasculares, neurolégicas,
endocrinoldgicas o quirdrgicas oculares, craneales o generales.

El primer paso es determinar si el paciente tiene torticolis o alguna
anomalfa palpebral (ptosis o retraccion) y explorar el tamafio y
la funcion pupilar. A continuacién, se realiza un cover test para
poner de manifiesto la desviacién oculary se explora la motilidad
ocularextrinseca (las ducciones y versiones, como minimo, los mo-
vimientos sacadicos y los oculocefélicos en estudios avanzados).

El siguiente paso es valorar la torsion ocular, ya que los musculos
implicados en las posiciones verticales poseen como accion pri-
maria o secundaria la ciclotorsion. La prueba de la doble varilla
de Maddox es Util para cuantificar la torsion subjetiva, mientras
que es suficiente con una retinografia para estudiar la objetiva.
Sino existe torsidn, una linea horizontal, trazada desde la méacula
hacia la papila, deberfa alcanzar su tercio inferior.

El test de Parks determina el musculo con accién ciclovertical
implicado en caso de diplopia vertical con sospecha de pardlisis
de unsolo musculo (recto superior [RS], recto inferior [RI], oblicuo
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superior [OS], oblicuo inferior [Ol]). Se detallan los tres pasos de
esta prueba:

— 1 paso: se identifican los musculos que pueden fallar en
posicion primaria de la mirada responsables de la hiper-
tropfa de un ojo o la hipotropia del adelfo. Por ejemplo:

— Sihay hipertropia derecha, los musculos afectados son
los depresores: el Rl derecho o el OS derecho.
— Sihay hipotropfa del Ol, los musculos afectados son los
elevadores: el RS izquierdo o el Ol izquierdo.
— 2°paso: iLa desviacion es mayor en la mirada hacia la de-
recha o en la mirada hacia la izquierda?:

— Si aumenta a la derecha, se identifican los musculos
que actuan en dicha posicion: RS y Rl derechos, Ol y
OS izquierdos.

— Si aumenta a la izquierda, se identifican el Ol y el OS
derechos, el RS y el Rlizquierdos.

— 3¥paso: maniobra de Bielschowsky, que consiste en inclinar
la cabeza hacia un hombro y hacia el otro y determinar
hacia qué lado empeora la desviacion. Se identifican los
musculos que acttan hacia el lado patoldgico:

— Siladesviacion es mayor hacia el hombro derecho, los
musculos implicados son los inciclorrotadores del ojo
derecho: el RSy el OS derechos; y los exciclorrotadores
del ojo izquierdo: el Rl'y el Ol izquierdos.

— Sies mayor hacia el hombro izquierdo, intervienen los
exciclorrotadores del ojo derecho: el Rly el Ol derechos;
y los inciclorrotadores del ojo izquierdo: el RSy el OS
izquierdos.

Tras estos pasos, es posible identificar un musculo que se repite
en cada uno de ellos y se considera el musculo afecto o hipo-
funcionante.

Diagnostico diferencial

Ante una diplopfa vertical, se deben considerar varias opciones
diagndsticas (Tabla 2).

A continuacion se aborda el diagnoéstico diferencial de la diplo-
pia vertical aguda, explicando sus principales causas y como se
presentan:

— Pardlisis del IV nervio: es la causa mas frecuente de diplopfa
vertical aguda. Se distinguen las congénitas, las adquiri-

2.2. Diplopia binocular vertical: abordaje racional

Paralisis del IV nervio craneal
Paralisis parcial del Ill nervio craneal
Pardlisis del oblicuo inferior
Sindrome de Brown

Sindrome de Parinaud

Desviacién oblicua (skew deviation)
Neuromiotonia ocular

Mioquimia del oblicuo superior
Miastenia gravis

Miositis orbitaria

Cronicas

Orbitopatia asociada al tiroides
Miopia magna
Tumores orbitarios

Miopatia mitocondrial

Tabla 2. Causas de diplopia vertical: aguda y crénica.

das (traumdticas, tumorales, vasculares) y las idiopaticas.
El IV nervio craneal inerva el musculo oblicuo superior,
cuya funcion primaria es la inciclotorsion, y la secundaria,
la depresion. La pardlisis periférica del IV nervio produce
hipertropia y exciclotorsion. Su posicion diagnéstica es
en aduccion e infraversion, asi pues, la mayor desviacion
aparece en infraversion contralateral al ojo afecto. También
presenta un test de Bielschowsky positivo, con aumento
de la hipertropfa al inclinar la cabeza hacia el hombro ipsi-
lateral a la pardlisis, y, por tanto, un empeoramiento de la
diplopfa. En cambio, al inclinar la cabeza hacia el hombro
contralateral, la diplopia mejora o incluso desaparece. Por
este motivo los pacientes con paralisis del cuarto nervio
suelen presentar un torticolis compensador hacia el hom-
bro contralateral al nervio afecto.

— Pardlisis parcial del Il nervio: la rama superior inerva el mus-
culo elevador del parpado y el musculo recto superior. Su
afectacion produce ptosis y un déficit de elevacion del ojo
afecto, con hipotropfa en posicion primaria y empeora-
miento en la mirada superior. También existe la posibilidad
de una paralisis aislada del recto inferior, con hipertropia
ipsilateral, pero ésta es muy infrecuente.

— Pardlisis oblicuo inferior: su accidn primaria es la exciclo-
torsion, y la secundaria, la elevacién ocular. Por lo tanto, el
ojo afecto presenta hipotropia e inciclotorsion. Su posicion
diagndstica es en aduccién y supraversion, la desviacion
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serd mayor en la supraversion en el lado contrario al ojo
paralitico. El test de Parks permite diferenciar si la diplopia
vertical se produce por pardlisis del OS de un ojo o una
paralisis del Ol del contralateral.

— Sindrome de Brown: estrabismo restrictivo congénito o
adquirido. Se caracteriza por la imposibilidad de elevacion
del globo ocularen aduccién por una alteracion del tendédn
del OS o del complejo tenddn-troclea. En los casos adqui-
ridos, las causas son: procesos infecciosos o inflamatorios,
traumatismos, tumores o cirugias previas’; y son éstos los
que se presentan con diplopfa. El diagnéstico diferencial
se realiza con la pardlisis del Ol mediante el test de duccién
forzada. En el sindrome de Brown el resultado es positivo, lo
que indica que hay un problema restrictivo. En el caso de
una paralisis del Ol, el resultado de la prueba es negativo.

— Sindrome de Parinaud: véase el apartado del caso clinico.
En la mayorfa de los casos la diplopia es secundaria a una
desviacion oblicua o una parélisis del IV nervio asociada®.

— Desviacion oblicua: véase el apartado del caso clinico. El
principal diagnostico diferencial es con la pardlisis del
IV nervio’, ya que ambos presentan una hipertropfa con
torsién ocular (Tabla 3).

— Neuromiotonia ocular: trastorno de la motilidad ocular
que genera un espasmo involuntario de los musculos
extraoculares, provocando un estrabismo y una diplopfa
episddica de minutos de duracién. La causa principal es la
radioterapia previa®.

— Mioquimia del OS: hiperaccion episddica del musculo OS de

segundos de duracién que provoca sensacion de temblor,
diplopfa y oscilopsia®. Puede ocurrir varias veces al dia.
La mayorfa de los casos aparecen en adultos jovenes sin
patologia asociada (idiopatica), pero también es posible
en edades avanzadas. Debe excluirse un origen vascular o
tumoral con estudio de neuroimagen.

Miastenia gravis: enfermedad autoinmune producida por
anticuerpos bloqueantes del receptor de acetilcolina en la
unién neuromuscular. Son caracteristicas la fluctuacion de
la diplopia y la fatigabilidad, con empeoramiento vesperti-
noy con el esfuerzo. Puede imitar cualquier paralisis ocular
aislada o combinada porque adopta multiples patrones de
alteraciones de la motilidad, incluyendo a los parpados. No
hay afectacion pupilar.

Tratamiento

Se plantea el tratamiento con prismas o cirugia si la desviacion
ocular persiste y se estabiliza, segun cada caso.

Conclusion

Realizar una buena historia clinica insistiendo en los ante-
cedentes del paciente y las caracteristicas de la diplopia, e
investigar si existen otros sintomas o signos acompanantes.

Para diferenciar un trastorno supranuclear de un trastorno
nuclear o infranuclear, se deben valorar los movimientos

Paralisis del IV nervio Desviacion oblicua

Hipertropia en PPM Hipertropia en PPM

Incomitante: peor en la mirada contralateral Comitante, incomitante o alterno

No hay variacién de la desviacion en decubito supino Habitualmente, reduccién del 50% de la desviacidon en decubito supino

Ojo con hipertropia en exciclotorsion Ojo con hipertropia en inciclotorsidén y/o ojo con hipotropia en exciclotorsién
Torticolis compensatoria del hombro contralateral Torticolis patoldgica hacia el ojo en hipotropia (ocular tilt reaction)
Bielschowsky (+) hombro ipsilateral Bielschowsky variable

No suele asociar otros signos NRL Otros signos NRL asociados

NRL: neuroldgicos; PPM: posicién primaria de la mirada.

Tabla 3. Caracteristicas clinicas de la paralisis del IV nervio y de la desviacion oblicua.
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oculocefdlicos; conservados en los supranucleares, y en
cambio, alterados en patologfas nucleares o infranucleares.

— Elsindrome de Parinaud o sindrome mesencefalico dorsal
se caracteriza por una limitacion a la mirada superior que
se acompanfa de nistagmo.

— La desviacién oblicua se presenta con desviacion ocular
vertical y, en la mayorfa de los casos, con una torsién ocu-
lar asociada. El principal diagnostico diferencial es con la
pardlisis del IV nervio.

— La pardlisis del IV nervio es la causa mas frecuente de di-
plopia vertical aguda. Se caracteriza por una hipertropia en
posicion primaria, exciclotorsion del ojo paralitico. El test
de Bielschowsky es positivo hacia el hombro ipsilateral a
la paralisis.

— En la mayoria de los casos de diplopia vertical aguda es
necesario realizar una prueba de imagen.
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Diplopia binocular horizontal aguda

Acute horizontal binocular diplopia

FJ. Montanez, A. Garcia Ortega

Resumen

Presentamos el caso de una nifia de 11 meses con endotropia aguda que diagnosticamos de paralisis de VI nervio craneal (n.c.) izquierdo postvacunal, a partir del cual pro-
fundizamos en el estudio de la paralisis del VI n.c,, tanto en niflos como en adultos, y sus principales diagndsticos diferenciales con otras entidades que causan endotropia
aguda constante o intermitente.

Palabras clave: Paralisis del sexto nervio craneal. Endotropia aguda. Diplopia horizontal.

Resum

Presentem el cas d'una nena de 11 mesos amb endotropia aguda que diagnostiquem de paralisi de VI n.c. post-vacunal, a partir del qual aprofundim en l'estudi de la paralisi
de VI n.c. tant en nens com en adults i els seus principals diagnostics diferencials amb altres entitats que causen endotropia aguda constant o intermitent.

Paraules clau: Paralisi del sisé nervi cranial. Endotropia aguda. Diplopia horitzontal.

Abstract

We present the case of an 11-month-old girl with acute esotropia diagnosed with post-vaccination VI cranial nerve paralysis, from which we delve into the study of VI cranial
nerve paralysis in both children and adults and its main differential diagnoses with other entities causing constant or intermittent acute esotropia.

Key words: Sixth cranial nerve paralysis. Acute esotropia. Horizontal diplopia
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2.3. Diplopia binocular horizontal aguda
Acute horizontal binocular diplopia
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Caso clinico

Una nifa de 11 meses acudid a urgencias por presentar de ini-
cio subito, tres dfas antes y sin mejorfa, una desviacién del ojo
izquierdo (Ol). Llevaba 5-6 dias con leve secrecién mucosa nasal.
Como antecedentes personales, destaca: embarazo controlado
con serologias negativas (rubeola inmune), no presentaba alergias
medicamentosas, ni otros antecedentes patolégicos de interésy
tenia el calendario vacunal al dia. Habia sido vacunada (vacuna
hexavalente +antineumocdcica) cuatro dias antes y habia presen-
tado fiebre autolimitada 24 horas tras la vacuna. En la exploracion
oftalmoldgica, se observéd una agudeza visual normal de ambos
ojos, matilidad intrinseca normal bilateral y la motilidad ocular
extrinseca estaba alterada con limitacion de abduccién completa
del Ol, que no pasaba de la linea media (Figuras 1y 2). La endo-
tropfa era incomitante horizontalmente, con mayor endotropia
en la exploracion de lejos que de cerca. La biomicroscopia resultéd
normaly, en el fondo de ojo, presentaba papilas bien delimitadas
normocoloreadas y maculas normales en ambos ojos.

Se le realizd tomografia axial computarizada (TAC) craneal en
urgencias que resultd normal, y dado el buen estado general, se

decidio dar de altay realizar un estudio con resonancia magnética
nuclear (RMN) cerebral ambulatoria al cabo de un mes, siendo
también anodina.

A los cuatro meses, consultaron de nuevo en urgencias por en-
dotropia derecha (Figura 3). Se ingresé a la nifa para su estudio,
realizandose una TAC craneal, analitica completa, serologias,
puncion lumbar con estudio de liquido cefalorraquideo y nueva
RMN, sin hallarse evidencias de tumores, hipertension intracraneal
(HTIC), traumatismos, infecciones, etc.

Se concluyd, por exclusion, que podrfa ser postvacunal, dada la
cercania de la inoculacion de la vacuna al inicio del cuadro. Se
recuperd al completo lalimitacién ala abduccién del ojo derecho
alos dos meses, persistiendo una endotropia (ET) de 60 dioptrias
prismaticas secundaria a la paralisis del VI n.c.izquierdo, que habfa
mejorado parcialmente.

A los 6-7 meses se decidio realizar una cirugfa. Se realizd una téc-
nica de retroceso del recto medio (RM) de 6,5 mm mas reseccidon
de 8 mm del recto lateral del Ol. Quedaron 20 dioptrias prismaticas
de ET residual a los seis meses de la intervencion. Se planificéd una
segunda cirugfa en la que tras el retroceso de 6,5 mm del RM del
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Figuras 1y 2. Se aprecia que, en posicion primaria de mirada, presenta una endodesviacion del ojo izquierdo (izquierda), que persiste a la abduccion de este en la

levoversion (derecha).

Figura 3. Afectacion bilateral.

ojoderecho, el 0jo sano, quedd en ortotropfa en posicién primaria
de la mirada, pero con la evidente limitacion de la abduccion
residual del Ol. Se puede apreciar su estado actual en la Figura 4.

Resolucion

Las paralisis del VI n.c. son infrecuentes en la infancia, y las aso-
ciadas a vacunacioén resultan extremadamente raras. Cursan con

Figura 4. Estado actual.

endodesviacion y diplopia, o supresion si es muy precoz. El tra-
tamiento de la causa postvacunal se realiza mediante oclusiones
intermitentes. El pronéstico en general es bueno, se resuelven en
unas 2-12 semanas. Hay casos descritos de resolucién hasta 28
semanas después. La actitud a seguir en cuanto a la vacunacion
es controvertida™™®.

Diagnéstico diferencial

Las causas mas frecuentes de paresia/paralisis de VI n.c. se pueden
clasificar teniendo en cuenta su localizacion o segun la edad de
presentacion.
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Etiologia de la pardlisis de VI n.c. segun su
localizacion

Ante una pardlisis del VI n.c™>, deben descartarse una serie de
patologias. Estas estan asociadas al largo trayecto del nervio, desde
su origen en la protuberancia (el nucleo esta en el suelo del IV
ventriculo) hasta su entrada en la 6rbita a través de la hendidura
esfenoidal y su union al musculo recto lateral. Dependiendo del
nivel de la lesion, puede ir acompafnada de otras focalidades, por
tanto la evaluacién va a depender de si presenta una paralisis
aislada u otras manifestaciones neuroldgicas.

Cabe destacar que el nucleo se compone de grandes neuronas
que inervan el recto lateral ipsilateral, pero ademas hay un grupo
de neuronas méas pequenas que mandan sus axones al subnucleo
del RM contralateral a través de fasciculo longitudinal medial
(FLM)?>.

Se han descrito diferentes sindromes asociados a las relaciones
anatomicas del fasciculo de VI, en su origen o en su trayecto, como:

— Lalesion nucleary de los axones del FLM producen el sin-
drome ‘del uno y medio” que cursa con limitacion completa
del lado afecto (VI ipsilateral + oftalmoplejia internuclear
por afectacion del FLM) y de la aduccion contralateral
(interneuronas ipsilaterales que cruzan al RM contralateral).

— Afectacion nuclear junto a otras lesiones cerebrales: el
sindrome de Foville debido a la afectacion dorsolateral del
pons o puente troncoencefalico (paresia de VI, Vil ipsilateral,
sindrome de Horner ipsilateral, sordera periférica, analgesia
en la cara, y pérdida de sabor en 2/3 posteriores de len-
gua); el sindrome de Millard-Gubler debido a la afectacion
ventral del pons (paresia ipsilateral de VI, VIl y hemiparesia
contralateral) o el sindrome de Raymond (paresia ipsilateral
de Vl'y hemiparesia contralateral).

— Afectacién subaracnoidea: por la longitud de su trayecto
en esta zona, puede ocurrir que, en casos de HTIC, haya un
desplazamiento inferior del cerebro medio que comprima
elVIn.c. a nivel del canal de Dorello, o un estiramiento del
nervio a nivel del vértice del pefasco. Pero aqui también
puede verse danado el fasciculo por otros procesos, como:
traumatismos, aneurismas de la arteria cerebelosa, tumores,
infecciones, infiltraciones tumorales, inflamaciones. ..

— Afectacion del dpex petroso: afectacion ipsilateral del VI, VI
y VIII (sordera) junto a dolor ipsilateral (sindrome de Grade-

2.3. Diplopia binocular horizontal aguda

nigo). La causa mas comun es la debida a la inflamacién-
infeccion por contiglidad de una otitis media, o por fractura
del hueso petroso.

— Afectacion o sindrome del seno cavernoso: cualquier causa
que dafe esta &rea dard afectacion de lll, IV, VI, V1, plexo
simpatico y nervio 6ptico o quiasma. Las causas pueden
ser:aneurisma de arteria carétida interna, meningioma, me-
tastasis, carcinoma nasofaringeo, fistula carotidocavernosa,
trombosis del seno cavernoso, sindrome de Tolosa-Hunt.

— Afectacion orbitaria: parélisis de VI solo o asociado a signos
orbitarios o proptosis.

Etiologia de la paralisis de VI n.c. segun edad

Por otro lado, la causa ird también en relacion a la edad' de
presentacion del cuadro.

En nifios

Antes de catalogarla, debe hacerse un diagnoéstico diferencial
entre congénitas y adquiridas. Los casos de paralisis congénitas
son extremadamente raros, suelen ser bilaterales, por traumatis-
mos durante el parto, y se suelen recuperan en los casos leves.
Pero hay estrabismos que pueden confundir su diagnéstico y
son mucho mas frecuentes, como la ET congénita con limitaciéon
bilateral de la abduccién o el sindrome de Stilling-Turk-Duane tipo |
con limitacion de la abduccion unilateral (més frecuente en ninas
y en el ojo izquierdo), o el tipo /Il con limitacion de abduccién y
aduccion, o también cuadros restrictivos como el sindrome de
Mbbius, que es muy raro'y cursa con paralisis facial.

Amedida que laedad del nifo avanza, una vez descartada la causa
traumdtica por traumatismos craneoencefalicos u orbitopatias
restrictivas (fracturas del suelo de la orbita), habra que pensar en
tumores de ¢rbita o a nivel cerebral (tumores de la fosa posterior):
meduloblastomas, ependimomas o gliomas del tronco. Las infec-
ciones pueden darse en casos de procesos otorrinolaringologicos
(mastoiditis o petrositis) mal curados y por continuidad.

Sivan asociados a sintomas neuroldgicos, se deberd investigar la
localizacién a la que se asocia el cuadro. Ante la normalidad del
resultado de la RMN, se debe plantear la puncion lumbar, sobre
todo si hay fiebre o meningismo. Hay cuadros benignos, como
la pardlisis recurrente del VI n.c., que se asocia a antecedente de
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enfermedad virica previa, y que se recuperan espontdneamente
en su mayoria. También hay, aunque son raros, casos descritos
de pardlisis del VI n.c. por inoculacion de vacunas, y estos se han
producido tanto con vacunas atenuadas como inactivadas® .

En adultos

La mayoria son de causa microvascular (diabetes, hipertension),
pero en adultos jévenes donde no haya antecedente traumdtico,

se deberd pensar en tumores, enfermedades inmunoldgicas o in-
fecciones. Otras etiologfas a tener en cuenta seran las orbitopatias
restrictivas (fracturas del suelo de la drbita, tumores de érbita u
oftalmopatia tiroidea) y la miastenia gravis.Y sobre todo, si asocia
otra clinica neuroldgica o sindromes, hay que pensar en la posi-
bilidad de una causa tumoral (o metastasica) o HTIC (sihay edema
de papila), infecciosa o autoinmune (esclerosis multiple). Ante la
normalidad de la RMN, se debe plantear la puncién lumbar, sobre
todo si hay fiebre o meningismo.

Nifios Constante ET congénita
Microtropia
Sindrome de Duane tipo |
Sindrome de Mobius
Fibrosis congénita de rectos medios
Pardlisis/paresia del VI NC Postrauma: TCE/orbitario
Tumoral: fosa posterior (meduloblastomas, gliomas del
tronco, ependimomas)/orbitario
Mastoiditis/petrositis
Intermitente ET acomodativa
ET parcialmente acomodativa
ET asociada a alteraciones neurolégicas
Paralisis recurrente de VI NC
Nistagmus manifiesto congénito bloqueado en convergencia
Espasmos intermitentes de la convergencia ———————3 Ocurren en los primeros meses de vida, siendo
fisiolégicos hasta los 6 meses
LCLHIGE ) Constante Pardlisis/paresia de VI n.c. Microvascular-isquémica

Traumatica
Tumoral
Infecciosa
HTIC
Autoinmune

Neuropatia oftalmopléjica dolorosa recurrente

Endotropia aguda del adulto

Endotropia comitante aguda tipo Swan
Endotropia tipo Franceschetti
Endotropia tipo Bielschowsky

Intermitente Esoforia descompensada

Miastenia gravis

Migrana

Espasmos de la acomodacion-convergencia

Endotropia asociada a miopia progresiva (al inicio)) ————— Asemejan una esotropia intermitente

ET: endotropia; HTIC: hipertensién intracraneal; NC: nervio craneal ;TCE: traumatismos craneoencefalicos.

Tabla 1. Diagnéstico diferencial de endotropia aguda.
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N Anamnesis TRAUMATISMO
= Exploracion fisica > CRANEAL

l Fondo de ojo
Nifio < No trauma l
l TAC craneal
Adulto
Exploracion y
fondo de ojo* Adulto joven (<50 afios) <—| | »  Adulto >50 arios

v

No riesgo vascular >
RMN craneal € Fondo )

de ojo
- sf Riesgo vascular:
DM, HTA,
TUMOR/HTIC INFECCION (con sospecha dislipemia,.
o0 antecedentes ORL) ateratomgtosw,
tabaquismo,
obesidad...

l— RMN normal
Arteritis de células gigantes |

o tumor sistémico

Puncién i
Estudio de
lumbar miastenia y
tiroides**
NO — ZOnc!O —> Observacién
e ojo

Otras niio: RMN craneal

Postvacunal
Postvirica... T
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los siguientes 3 meses

idiopatica o
no filiada

*Descartar estrabismos congénitos o restrictivos previo a RMN.
**Estudios: inmunoldgicos, miastenia y tiroides.

Figura 5. Algoritmo diagndstico.

Conclusion — La parélisis/paresia de VI n.c., dependiendo del nivel de la

lesion, puede iracompanada de otras focalidades, por tanto,

— Ante una endotropia (esotropia) aguda, sea en nifios o la evaluacion va a depender de si presenta una paralisis
en adultos, es importante tener claro en qué patologias aislada u otras manifestaciones neuroldgicas.

se debe pensar, para ello serd Util seguir el esquema de — Enlapardlisis/paresia de VI n.c. se deben evaluar las posibles

laTabla 1. causas segun la edad: tumorales, trauméticas, infecciosas,
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HTIC. .. Paraello, es fundamental seguir un protocolo, como
el que se muestra en la Figura 5. El diagndstico de causa
postvacunal serd por exclusion.
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Alteracion aguda de la motilidad ocular extrinseca con

ausencia o minima diplopia
Acute ocular motility disturbance with minimal or
absent diplopia

A. Garcia Ortega, FJ. Montanez

Resumen

La oftalmoplejia internuclear se manifiesta como una limitacion de ipsilateral a la lesion en la aducciéon acomparnada de un nistagmus en la abduccién
del ojo contralateral. La convergencia esta conservada. La lesion se encuentra en el fasciculo longitudinal medial del tronco cerebral. La etiologia
mas habitual es laisquémica, seguida de la desmielinizante, aunque el resto de las etiologias no son infrecuentes. En adultos jovenes, la aparicion de
una oftalmoplejia internuclear es altamente sugestiva de enfermedad autoinmune desmielinizante; especialmente si cursa con afectacion bilateral
y durante los meses de primavera y verano.

Palabras clave: Oftamoplejia internuclear bilateral. Esclerosis multiple. Sindrome clinico aislado.

Resum

L'oftalmoplegia internuclear es manifesta com una limitacié ipsilateral a la lesié en 'aduccié acompanyada d’un nistagme en I'abduccié de I'ull con-
tralateral. La lesio es troba en el fascicle medial longitudinal del tronc cerebral. Letiologia més comuna és la isquemica, seguida de la desmielinitzant;
tot i que la resta d'etiologies no son infrequents. En adults joves, I'aparicié d'una oftalmoplegia internuclear és altament suggestiva d’'una malaltia
autoimmune desmielinitzant, especialment si cursa amb afectacié bilateral i en els mesos de primavera i estiu.

Paraules clau: Oftalmoplegia internuclear bilateral. Esclerosi multiple. Sindrome clinic aillat.

Abstract

Internuclear ophthalmoplegia manifests as an ipsilateral adduction paresis and contralateral abduction nistagmus. The disease involves the medial
longitudinal fasciculus in the brainstem. The most common etiology is ischemic followed by demyelinating disease, although unusual cases are
not rare. In young adults, an internuclear ophthalmoplegia is highly suggestive of demyelinating autoimmune disease; particularly if presents with
bilateral involvement and during spring and summer months.

Key words: Bilateral internuclear ophthalmoplegia. Multiple sclerosis. Clinical isolated syndrome.
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2.4. Alteracion aguda de la motilidad ocular extrinseca
con ausencia o minima diplopia
Acute ocular motility disturbance with minimal

or absent diplopia
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Caso clinico 1

Un varon de 16 afos, con ascendencia mediterrdnea, acudio a
urgencias explicando un cuadro de dos semanas de evolucion
de vision borrosa y diplopia ocasional que asociaba a nduseasy
vomitos. Refirid un episodio catarral previo, dos semanas antes
delinicio de los sintomas y un episodio vertiginoso un afo antes
con resolucién espontanea.

En la exploracion en urgencias destacaba una limitacién de
la aduccion del ojo derecho y un nistagmus horizontal. Tras
realizarse una tomografia axial computarizada craneal y una
exploracion por parte de neurologia sin encontrarse hallazgos
deinterés, se dio de alta al paciente con cita para unaresonancia
magnética nuclear (RMN) cerebral ambulatoria, una consulta a
la seccion de neurooftalmologia y estrabismo con la sospecha
etiolégica de sindrome de retraccién de Duane tipo Il en el ojo
derecho.

En la exploracién en la consulta de neurooftalmologia y estra-
bismo se objetivo: agudeza visual de 20/20 en ambos 0jos, no
alteracion de la vision cromaética, reflejos pupilares presentes y
simétricos. Destacaba una limitacion de la aduccion y un nis-

tagmus en abduccién en ambos ojos sin referir diplopia y con
ortotropia en posicion primaria.

Se oriento al paciente como oftalmoplejia internuclear (OIN)
bilateral y se contactd con neurologia para su estudio.

Caso clinico 2

Una mujer de 24 afnos, con ascendencia mediterranea, acudié a
urgencias referida desde una consulta privada de cirugfa refrac-
tiva, donde habfa sido operada recientemente. Describfan un
nistagmus asociado a un cuadro de mareos, nduseas y cefalea.
La paciente refirid que el mareo aumentaba al mirar hacia la
izquierda y que el cuadro empez¢ tras una sesion de ejercicio
fisico extremo seguido de un episodio febril.

En la exploraciéon en la consulta de neurooftalmologia y estra-
bismo se objetivo: agudeza visual de 20/20 en ambos 0jos, no
alteracién de la vision cromaética, reflejos pupilares presentes y
simétricos. Destacaba una limitacion de la aduccion en el ojo de-
rechoy un nistagmus en abduccién del ojo izquierdo, hallazgos
que también se observaban ala inversa mas discretamente en la
dextroversion, manteniendo la ortotropia en posicién primaria.
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24. Alteracion aguda de la motilidad ocular extrinseca con ausencia o minima diplopfa

Se orientd a la paciente como OIN bilateral y se contacté con
neurologia para su estudio.

Evolucion

Los dos pacientes se presentaron en el hospital al final de la
primavera, con escasos dias de diferencia; en ambos casos, la
evolucion de la afectacion fue progresiva, empezando por una
oftalmoplejia unilateral que se fue bilateralizando, ademés de
incluir clinica asociada adicional (Video 1).

El estudio en planta se orienté hacia la sospecha de una etiologia
desmielinizante y autoinmune. Se realizé un estudio completo se-
gun el protocolo de la seccion de enfermedades desmielinizantes
de nuestro hospital, siendo los principales hallazgos analiticos la
presencia de bandas oligoclonales de inmunoglobulina G (IgG+)
en ambos casos e inmunoglobulina M (IgM) no lipidoespecificas
solo en el primer caso en la puncién lumbar. No se encontraron
anticuerpos dirigidos contra la acuaporina 4 (AQP4) o antiglico-
protefna del oligodendrocito asociada a la mielina (MOG) en suero.

Los potenciales evocados visuales mostraron un alargamiento de
la latencia en la onda P100 en el primer caso, mientras que en el
segundo fueron normales.

La RMN mostré en un primer momento una lesiéon hiperintensa
en secuencia T2 con recuperacion de la inversion atenuada de
fluido (FLAIR, fluid-attenuated inversion recovery) en protuberancia
adyacente al 4° ventriculo para ambos casos que justificaban
la clinica (Figuras 1y 2). Adicionalmente se hallaron lesiones

Video 1. Exploracion del paciente durante su evolucion en planta. Inicio: nistag-
mus evocado de la mirada vertical tras sacada normal. Final: sacada a la derecha
con defecto de aduccion en el ojo izquierdo y nistagmus en abduccion del ojo
derecho por oftalmoplejia internuclear. Sacada hacia la izquierda con defecto
en la aduccion del ojo derecho y abduccién del ojo izquierdo por sindrome del
medio y medio.

Figura 1. Resonancia magnética nuclear del paciente del caso clinico. (A). Corte
axial y (B) sagital T2 en recuperacion de la inversién atenuada de fluido (FLAIR,
fluid-attenuated inversion), mostrando el realce de la lesion en la protuberancia
adyacente al cuarto ventriculo.

Figura 2. Resonancia magnética nuclear del paciente del caso clinico. Corte axial
(A) y sagital (B) T2 en recuperacién de la inversién atenuada de fluido (FLAIR,
fluid-attenuated inversion), mostrando el realce de la lesién en la protuberancia
adyacente al cuarto ventriculo.

supratentoriales y medulares que cumplieron los criterios de
diseminacion en tiempo y espacio en un primer momento, para
el primer caso, y en la RMN de control en el segundo caso, sien-
do diagnosticados ambos de esclerosis multiple (EM) segun los
criterios de McDonald'.

Se realizé un tratamiento con corticosteroides orales en ambos
pacientes para acelerar la recuperaciéon, que fue completa en
ambos casos.

Discusion de la oftalmoplejia internuclear

La oftalmoplejia internuclear se caracteriza por una paresia de la
aduccion ipsilateral acompanada de un nistagmus contralateral
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2. MOTILIDAD OCULAR EXTRINSECA (MOE).

en las versiones, estando conservada la convergencia. Habitual-
mente no produce diplopia y los pacientes suelen quejarse de
sintomas visuales leves y poco definidos; sin embargo, cuando la
oftalmoplejia se acompana de otras alteraciones oculomotoras,
como la desviacion oblicua (skew deviation), la diplopia sf puede
estar presente’.

Lalocalizacion de lalesion se encuentra en el fasciculo longitudi-
nal medial (FLM), un tracto nervioso que conecta fibras de dife-
rentes nUcleos y que discurre adyacente a la pared del acueducto
de Silvio y el cuarto ventriculo dentro del tronco encefélico. Su
fisiopatologia podria tener relacion con una inflamacion alrededor
delas venas subependimarias, pudiendo jugar un papel también
la proximidad con el liquido cefalorraquideo y sus posibles efectos
gliotoxicos®. El FLM contiene fibras que conectan las neuronas
internucleares del VI nervio craneal (n.c.) que, cruzando la linea
media, finalizan en el nucleo del lll n.c. contralateral coordinando
las versiones para que se produzcan de manera conjugada, ade-

mas contiene fibras de los nucleos vestibulares que transportan
inputs hacia los nucleos oculomotores y que, al verse afectadas,
provocan otras alteraciones oculomotoras asociadas a la OIN.
Adicionalmente, cuando la lesion es grande, puede extenderse
a la formacion reticular paramediana pontina (FRPP) y a los nu-
cleosy fasciculos de otros nervios craneales, produciendo clinica
adicional (Tabla 1y Figura 3).

Discusion de la etiologia de la oftalmoplejia en
pacientes jovenes

La OIN es una manifestacion muy sugerente de enfermedad au-
toinmune desmielinizante en personas entre 20 y 50 afos, sigue
siendo un diagnodstico que hay que investigar incluso cuando la
neuroimagen es normal. La OIN también ha sido descrita en pa-
cientes con presencia de anticuerpos anti-AQP4 y anti-MOG, por
lo que la neuromielitis Optica y otras etiologias desmielinizantes
autoinmunes también deben ser consideradas®.

WEMINO (wall-eyed monocular internuclar

ophtalmoplegia) que la mantienen

OIN unilateral con exotropia con pérdida de la fusion binocular, por claudicacién de los mecanismos

WEBINO (wall-eyed bilateral internuclar ophtal-
moplegia)

OIN bilateral con exotropia con pérdida de la fusién binocular, por claudicacién de los mecanismos que
la mantienen. Mas frecuente que la forma precedente

Sindrome del uno y medio
al FLM

Exploracion del VI n.c. ipsilateral al afectar la lesiéon a la FRPM o el nucleo del nervio craneal adyacentes

Sindrome del ocho y medio

Se trata de un sindrome del uno y medio con una afectacion adicional del VIl n.c. al afectar la lesion
también al fasciculo del nervio facial, que discurre dorsal al nucleo del Vi n.c.

Sindrome del medio y medio

Afectacion fascicular del VI n.c. ipsilateral a una oftalmoplejia, produciéndose una limitacién en la
abduccion y aduccién del ojo afectado

Paresia conjugada de la mirada de origen
nuclear

La afectacion a nivel nuclear de las neuronas internucleares y las motoneuronas produce una limita-
cion de la abduccion en el lado afecto y la aduccién en el lado contralateral

Oftalmoplejia internuclear posterior

Muy raro, se trata de la inversa de la OIN con un nistagmus en aduccién acompanado de la limitacién
de la abduccion en el ojo contralateral

Anomalias de la mirada vertical

Nistagmus evocado de la mirada por incapacidad de mantener la fijacién y dismetrias en los movi-

mientos finos de seguimiento por alteracion supranuclear del input vestibular

Desviacién oblicua Estrabismo vertical adquirido por alteracion supranuclear del input vestibular

n.c.: nervio craneal; FLM: fasciculo longitudinal medial; FRPP: formacidn reticular paramediana pontina.

Tabla 1. Formas especiales de oftalmoplejia internuclear y alteraciones oculomotoras asociadas.
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24. Alteracion aguda de la motilidad ocular extrinseca con ausencia o minima diplopfa

Nucleo Il n.c.
FLM
EEEE—
,— FRPP —

Nucleo VI n.c. —|

| Nucleos

Nucleo Vil n.c. Fasciculo VI n.c.

Fasciculo VI n.c. vestibulares

n.c.: nervio craneal; FLM: Fasciculo longitudinal medial; FRPP: formacion reticular paramediana pontina.

Figura 3. Esquema de la afectacion a nivel mesencefalico del paciente del caso 1. En rojo se aprecia la zona lesionada, afectando a ambos fasciculos longitudi-

nales mediales y el VI nervio craneal en la porcién fascicular.

Traumaticas Traumatismo craneoencefalico contuso,

traumatismo cervical...

Herniacion cerebral Hematoma subdural agudo y croénico,

epidural o intraparenquimatoso

Infecciosas VIH, cistercicosis, sifilis, meningitis, sepsis,

brucelosis

Neoplasicas Meduloblastoma, glioma pontino, linfoma,

metdastasis...

Yatrogénicas

Cirugia de tumores, aneurismas, angiomas. ..

Vasculares Hipertension intracraneal, angiomas

cavernosos...

VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.

Tabla 2. Etiologias menos comunes de oftalmoplejia internuclear en jévenes®.

Aunque la etiologia isquémica es globalmente la causa mas fre-
cuente de OIN, suele verse en pacientes mayores y ser unilateral
(87%), al contrario que en las de etiologia desmielinizantes (27%).
Las etiologias menos comunes no son raras (28%), destacando las
traumaticas, la herniacion encefalica, las infecciones y las neopla-
sias. Tanto la miastenia gravis como el sindrome de Miller-Fisher
pueden simular una OIN* (Tabla 2).

Discusion de la oftalmoplejia internuclear como
sindrome clinico aislado

Un sindrome clinico aislado (SCA) se define como un episodio
aislado con clinica sugestiva de EM, que puede tener una o varias
focalidades neuroldgicas a la vez y que persiste por mas de 24
horas sin signos de infeccién o encefalopatia. Los pacientes sue-
len experimentar una recuperacion total de su sintomatologfa y
la evolucion posterior es muy variable, hasta 1/3 de los pacientes
pueden seguir un curso benigno después de 15-20 afios, siendo los
predictores mas importantes para el desarrollo de EM la presencia
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— Oftalmoplejia internuclear

— Paresia del VIn.c.

— Nistagmus evocado con la mirada
— Nistagmus pendular

— Desviacion oblicua

— Intrusiones sacadicas

— Alteracion del reflejo vestibuloocular
— Hipermetria sacadica

— Paresia de otros nervios oculomotores

Tabla 3. Alteraciones motoras en las enfemerdades desmielinizantes autoin-
munes'.

de lesiones silentes en la RMN y las bandas oligoclonales en
el liquido cefalorraquideo®.

La oftalmoplejia internuclear es, por detréas de la neuritis optica,
la segunda manifestacion oftalmoldgica mas frecuente de
sindrome clinico aislado en la EM®, seguido de numerosas, pero
mucho menos frecuentes e infradiagnosticadas, alteraciones
oculomotoras’® (Tabla 3).

La OIN se puede presentar como SCA en el debut de una EM,
con curso benignoy recuperacion en mas del 60% de los casos.
Pero también puede aparecer tardiamente en el curso de una
EM, volviéndose una secuela persistente’.

Aungue no existe consenso en todos los estudios, la evidencia
apunta a que los meses de primavera y verano concentran con
mas frecuencia los brotes de enfermedad desmielinizante, lo que
puede ayudar a aumentar la sospecha clinica en la consulta de
urgencias de oftalmologfa, en el caso de las alteraciones oculo-
motoras con las que no estamos tan familiarizados®.

Conclusion

Ante un nistagmus horizontal en abduccion o un defecto de
la aduccion adquirido, es preciso explorar el 0jo opuesto para
descartar una OIN.

La OIN enjévenes, sies bilateral, es muy sugestiva de enfermedad
autoinmune desmielinizante.

La OIN es el segundo sindrome clinico aislado oftalmoldgico més
frecuente y puede pasar facilmente desapercibido.
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2.5. Diplopfa fluctuante y ptosis

Diplopia fluctuante y ptosis
Fluctuating diplopia and ptosis

M. Saint-Gerons, M.A. Rubio, A. Matheu

Resumen

Se presenta un caso clinico de un varén de 65 afnos con diplopia fluctuante y ptosis. El articulo describe el diagnéstico diferencial de la ptosis,
las pruebas diagnésticas y el tratamiento de la miastenia gravis.

Palabras clave: Miastenia. Diplopia. Ptosis.

Resum

Es presenta un cas clinic d'un home de 65 anys amb diplopia fluctuant i ptosi. L'article descriu el diagnostic diferencial de la ptosi, les proves
diagnostiques i el tractament de la miasténia gravis.

Paraules clau: Miasténia. Diplopia. Ptosi.

Abstract

A clinical case of a 65-year-old male with fluctuating diplopia and ptosis is presented. The article describes the differential diagnosis of ptosis,
diagnostic tests and treatment of myasthenia gravis.

Key words: Myasthenia. Diplopia. Ptosis.
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Caso clinico

Un hombre de 65 afios acudié para valorar una diplopia intermi-
tentey ptosis bilateral de dos meses de evolucién. Tanto la diplopia
como la ptosis empeoraban por la noche y con la lectura. Como
antecedentes patoldgicos, el paciente presentaba anemia per-
niciosa en tratamiento con vitamina B12 y sindrome de Sjoégren.

En la exploracion oftalmoldgica, la agudeza visual era de 1 en
ambos 0jos, las pupilas eran isocéricas, no tenia defecto pupilar
aferente, y el test de Ishihara era de 20/20 en ambos ojos. El pa-
ciente no presentaba ninguna alteracion en el polo anterior ni
en el fondo de ojo. En la motilidad extrinseca, no se observaron
limitaciones, e inicialmente el paciente no presentaba diplopfa, sin
embargo, al sostener la mirada en elevacion, aparecio el sintoma
de visién doble. En elevacion de la mirada, el paciente presentd
una hipotropia del ojo izquierdo (Ol) de 5 dioptrias prismaticas,
y en la mirada lateral izquierda, una hipotropia de 7 dioptrias
prismaticas.

La exploraciéon de los movimientos sacadicos fue normal. El pa-
ciente presentaba una ptosis del ojo derecho (OD) con distancia
margen-reflejo (MRD1 ) de 0 mm (normal: 4 mm) y del Ol, con
MRD1 de 2 mm.La MRD1 + MRD2 era de 4 mm (normal: 9 mm)
enelODyde 6 mm en el Ol. La funcion del elevador del parpado
fue de 3mmen el ODy de 5 mm en el Ol (Figura 1). El paciente
tenia el signo de Cogan y el musculo orbicular de los ojos no
mostraba alteraciones. Presentd un deterioro de la ptosis al realizar
el test delafatiga (Figura 2). El resto de la exploracién neurologica
estaba sin alteraciones.

Se solicité una analitica con anticuerpos antirreceptor de acetilco-
lina, que resultd positivo, y un perfil basico tiroideo y de enzimas
musculares que resultaron normales.

En el estudio neurofisioldgico, el estudio de fibra tnica en el mus-
culo frontal mostro tres pares de fibras con aumento patoldgico
del jitter, siendo compatible con un trastorno de la transmisién
neuromuscular.
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Figura 1. Paciente con miastenia gravis que presenta ptosis bilateral mas marcada
en el ojo derecho.

Figura 2. Test de la fatiga. En la foto superior, el paciente sostiene la mirada en
elevacion durante 2 minutos. En la foto inferior, se observa deterioro de la ptosis
tras el test de fatiga.

Se completd el estudio con una tomografia computarizada (TC)
de térax, que descarto la presencia de una masa timica.

El paciente inicié tratamiento con piridostigmina cada 8 horas
y se le dio una lista de fdrmacos contraindicados. Durante seis
meses, estuvo con un comprimido cada 8 horas y luego pasé a
medio comprimido cada 8 horas. El paciente mejord la ptosis y
no volvio a presentar diplopfa.

Diagnostico diferencial de la ptosis y de
la diplopia fluctuante

Se considera ptosis del parpado superior cuando este queda mas
de 1,5-2 mm por debajo del limbo superior’. En la Tabla 1, se re-

2.5. Diplopfa fluctuante y ptosis

Neurogénica Sindrome de Horner
Paresia del Ill nervio
Sindrome de Marcus Gunn
Miogénica Defecto de la unién neuromuscular (miastenia
gravis, botulismo, sindrome de Lambert-Eaton)
Miopatias mitocondriales

Distrofia oculofaringea

Distrofia miotonica

Ptosis congénita

Blefarofimosis

Mecanica Chalacion
Neoplasia
Cicatriz

Blefarocalasia

Aponeurdtica Traumatismo

Complicaciones después de una cirugia ocular
Inflamaciones crénicas

Portadores de lentes de contacto

Secundario a la edad

Traumatica Laceracion palpebral
Fractura del techo orbitario

Traumatismo directo en el musculo elevador

Tabla 1. Causas de ptosis.

sumen las causas de ptosis®. La MRD1 es la medida en milimetros
desde el reflejo de la luz en la cérnea hasta el centro del margen
del pérpado superior, con el paciente mirando en posicion prima-
ria. La MRD2 mide desde el reflejo luminoso de la cornea hasta la
parte central del parpado inferior, en posiciéon primaria. La suma
de MRD1 + MRD2 corresponde a la fisura palpebral.

La funcién del elevador puede ayudarnos a orientar la etiologia de
la ptosis. La funcion del musculo elevador se mide haciendo mirar
al paciente primero abajo y luego arriba. Se considera funcion
del elevador buena si es mayor o igual a 8 mm; correcta, si es de
5-7 mm; y mala, si es menor de 5 mm. Cuando la funcién del
elevador esta disminuida, es indicativo de ptosis neurogénica
0 miogénica, mientras que en los casos de ptosis aponeurdtica,
esperarfamos encontrar una funcién del elevador normal. Se
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debera explorar el tamafo pupilar (para descartar el sindrome
de Horner en caso de miosis o paresia del lll nervio craneal en
caso de midriasis) y la motilidad ocular. La presencia de diplopfa
y ptosis, como en este caso, nos orienta a paresia del Il nervio
craneal, alteraciones neuromusculares, miopatias o sagging eye
syndrome. El hecho de que la diplopia sea fluctuante puede verse
en casos de miastenia, pero también puede ser debido a que el
paciente tenga una diplopia de pequefo dngulo y sea capaz de
compensarla la mayor parte del tiempo, pero que en ocasiones
se rompan los mecanismos de fusién.

La miastenia gravis (MG) es una enfermedad autoinmune de la
union neuromuscular a nivel postsindptico, donde existe un blo-
queo de los receptores de acetilcolina del musculo esquelético,
encargados de la transmision neuromuscular. Cuando se limita
exclusivamente a afectar la motilidad ocular extrinseca (inclu-
yendo el elevador del parpado superior), se conoce como MG
ocular, y sucede en el 15% de los pacientes con miastenia. La
mitad de los pacientes con MG presentan inicialmente ptosis,
diplopia 0 ambas, sin otros signos de debilidad®. La prevalencia
de MG es de 20 por cada 100.000 habitantes y puede presentarse
a cualquier edad. En mujeres, tiene una presentacién bimodal a
los 30y a los 60 afos, mientras que los hombres presentan un
pico alos 70 afos*.

La diplopfa, en los casos de miastenia, puede simular cualquier
tipo de pardlisis o estrabismo. La ptosis y la diplopia en el contexto
de MG es variable y se incrementa a lo largo del dia, mejora con
el reposo y con el frio. El paciente presentard el signo de Cogan
si al desviar rapidamente la mirada desde abajo hasta la posicion
primaria, el parpado realiza una sacudida hacia arriba y regresa
lentamente hasta su posicion habitual. Este signo es caracteristico
de la MG, pero no es patognomaonico, también puede verse en el
sindrome de Miller-Fisher, en miopatias y en lesiones mesencefa-
licas dorsales®. La debilidad del orbicular de los parpados puede
encontrarse en los pacientes con miastenia como manifestacion
de debilidad de la musculatura facial. La contraccion sostenida
de este musculo conlleva a una apertura parcial de la hendidura
palpebral. En este caso, la historia clinica y la exploracion parece
compatible con MG ocular.

Discusion: pruebas complementarias

El diagndstico de MG se basa en una historia clinica y una explo-
racion fisica compatible, con el apoyo de las pruebas serolégicas,
electrofisioldgicas y (cada vez menos) farmacoldgicas (Figura 3).

Los test en consulta que pueden realizarse en caso de sospecha
y que apoyarian su diagnoéstico son el test del descanso, el test
de la fatiga y el test del hielo*:

Analitica
Pruebas

Alterada

Normal

Diagndstico de
miastenia sugerente de

miastenia

Tratamiento

TC: tomografia computerizada.

Anamnesis y exploracion dirigida a descartar formas generalizadas

electrofisioldgicas

Clinica y exploracion

Valorar respuesta
a piridostigmina

Normal

No respuesta ——p

Valorar otros
diagndsticos
diferenciales

Resonancia

Biopsia ,
craneoy
orbita

muscular

Figura 3. Algoritmo diagnostico de diplopia y/o ptosis fluctuante'.
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— El test del descanso: el paciente puede mejorar su oftal-
moplejia o ptosis después de un periodo de descanso de
30 minutos. La clinica reaparece entre 30 sequndos y 5
minutos después.

— FEl test de la fatiga: consiste en mantener al paciente en
mirada superior al menos 2 minutos y observar si aparece
deterioro de la ptosis o de la diplopfa.

— Eltest del hielo: consiste en colocar frio local durante unos
minutos y se observa si aparece una mejorfa transitoria de
la ptosis®.

En cuanto a las pruebas seroldgicas, los anticuerpos nicotinicos
antirreceptor de acetilcolina (anti-RACh) son positivos en el 80-
90% de pacientes con forma generalizaday en el 50% de la forma
ocular’. Del 40-60% de los pacientes con formas generalizadas con
anticuerpos anti-RACh negativo tienen anticuerpos antitirosina
cinasa especificos del musculo (MuSK). Su asociacién con formas
puramente oculares es muy infrecuente. Existen otros anticuerpos
asociados a MG menos utilizados en la préctica habitual, como
los anticuerpos anti-LRP4 (low-density lipoprotein receptor-related
protein 4).

Los anticuerpos anti-LRP4 han sido identificados en formas
doblemente negativas para anti-RACh y anti-MuSK. La mayorfa
de pacientes con anticuerpos anti-LRP4 tiene afectacién de la
musculatura ocular como sintoma inicial mas frecuente. Las
series publicadas difieren mucho en cuanto a su frecuencia,
del 2 al 53,8% en formas doblemente seronegativas, aunque la
coexistencia con anticuerpos anti-RACh o anti MuSK también
ha sido descrita®™®.

En cuanto a las pruebas electrofisiolégicas, puede realizarse la
estimulacién nerviosa repetitiva a bajas frecuencias (2-3 Hz) y
el estudio del jitter con fibra Unica. La estimulacion nerviosa
repetitiva serd patoldgica si existe un decremento mayor del
10% en la amplitud a partir del cuarto potencial de accién motor
compuesto. La sensibilidad de este estudio en formas oculares
es de alrededor del 50% y del 75% en las generalizadas®. En la
estimulacion de fibra Unica, consideramos que la prueba es pa-
tolodgica si existe un aumento deljitter o intervalo interpotencial
entre fibras musculares de la misma unidad motora. Puede haber
falsos positivos en el caso de otras enfermedades neuromuscu-
lares (esclerosis lateral amiotrofica, sindrome de Lambert-Eaton,
miopatias inflamatorias).

2.5. Diplopfa fluctuante y ptosis

Eltest del edrofonio (Tensilén®) es una prueba farmacoldgica que
se realiza con la administracion endovenosa de un inhibidor de la
acetilcolinesterasa periférica. Tiene una sensibilidad del 60% en las
formas generalizadas, y en las formas oculares, es del 80-95%. Sin
embargo, dado los potenciales riesgos de la prueba, no se realiza
en la practica clinica habitual.

Finalmente, en los casos en que se haya establecido el diagndstico
de MG, debe realizarse una TC de térax para descartar la presencia
de una masa timica.

Discusion: miastenia y asociacion con
anemia perniciosa

Ha sido descrita la presencia de enfermedades autoinmunes,
como el lupus eritematoso sistémico, la polimiositis, la artritis
reumatoide y la tiroiditis de Hashimoto, en un 5-10% de los
pacientes con MG. También se ha descrito la coexistencia de
MG en pacientes con anemia perniciosa''. De manera que re-
comendamos incluir los niveles de vitamina B12 en la analitica
de estudio de MG.

Tratamiento

La piridostigmina, inhibidor de la colinesterasa (Mestinon®),
forma parte del tratamiento sintomatico inicial. La mayoria
de los pacientes con ptosis pueden mejorar, sin embargo, la
diplopia puede tener poca respuesta. Una buena respuesta al
tratamiento con piridostigmina ayuda a apoyar el diagnéstico
de miastenia.

La prednisona a dosis bajas puede usarse en los casos de los
pacientes que no mejoran suficientemente con piridostigmi-
na'? y en pacientes con manifestaciones generalizadas''. El
uso de farmacos inmunosupresores (azatioprina, micofenolato,
metotrexato, ciclosporina, rituximab) se reserva para controlar
la evolucion natural de la enfermedad en formas generalizadas
(raramente en formas oculares muy severas) y como farmacos
ahorradores de corticosteroides.

La timectomia estd indicada en pacientes contimoma, y en ausencia
de este, la cirugia en las formas puramente oculares se recomienda
solo en los casos con anticuerpos anti-RACh que se muestren re-
fractarios al tratamiento inmunosupresor o no puedan tomarlo™".
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Medicamentos contraindicados

Antidepresivos Interferén
Azitromicina Kanamicina
Benzodiacepinas Lidocaina
Betabloqueantes Litio

Ciprofloxacina Mecamilamina

Cloroformo Meprobamato
Cloroquina Morfina
Clorpromacina Neomicina

Cocaina Norfloxacina
Colistina Parche de estrogenos
Curare Parches de nicotina
Diuréticos Paromomicina
Eritromicina Penicilamina D
Estreptomicina Polimixina B

Eter Procainamida
Fosfomicina Quinidina

Fosfatos organicos Quinina
Gentamicina Sulfamidas
Guanetidina Tetraciclinas
Hematropina Tobramicina
Hexametonio Viomicina

Imipenem Otros: setas, agua tonica,
pistachos, coles de Bruselas 'y

vacunaciones

Tabla 2. Medicamentos contraindicados en pacientes con miastenia gravis.

La cirugia de la ptosis se plantea en pacientes sintomaticos, esta-
bles y sifalla el tratamiento médico.

La diplopia puede tratarse con prismas y oclusion. Se reserva la
cirugia para aquellos casos estables, pero el resultado puede ser
muy variable.

En el caso de diagnosticarse una miastenia, hay que tener en
cuenta que hay farmacos contraindicados o vigilados, ya que
pueden provocar una crisis miasténica'® (Tabla 2).

El 50% de los pacientes con MG ocular sin tratamiento desarrollan
una forma generalizada en el primer afo, y del 80 al 90% en los
primeros dos aflos'. Los estudios sugieren que el inicio tardio, los
niveles altos de antirreceptor acetilcolina y la presencia de timoma
incrementan el riesgo de generalizacion'.

Conclusion

La exploracion de la funcion del elevador, la pupila y la motilidad
extraocular pueden ayudar a identificar una causa neurolédgica
de la ptosis palpebral.

El diagnostico de MG se basa en una historia clinica y en la explo-
racion fisica compatible, con el apoyo de las pruebas serolégicas
y/0 electrofisioldgicas.
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Diplopia binocular horizontal progresiva. Cuando una

paresia del VI nervio craneal progresa
Progressive horizontal binocular diplopia. When a VI
cranial nerve palsy progresses

A. Blazquez, E. Pascual, A. Massuet i Vilamajo

Resumen

La persistencia o progresion de una diplopia horizontal por pardlisis aislada del VI nervio craneal obliga a ser minuciosos en el estudio de neuroimagen
para descartar lesiones en su recorrido que requieran un tratamiento precoz.

Palabras clave: Diplopia horizontal progresiva. Paralisis del VI nervio craneal.

Resum

La persistencia o progressié d'una diplopia horitzontal per paralisi aillada del VI nervi cranial obliga a ser minuciosos en l'estudi de neuroimatge per
descartar lesions del seu recorregut que requereixin un tractament precog.

Paraules clau: Diplopia horitzontal progressiva. Paralisi VI nervi cranial.

Abstract

The persistence or progression of horizontal diplopia due to isolated VI cranial nerve palsy requires careful neuroimaging assessment to rule out any
possible injuries on its path that may require early treatment.

Key words: Progressive horizontal diplopia. VI cranial nerve palsy.
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Caso clinico

Una mujerde 71 afhos, con antecedente de hipertension arterial en
tratamiento, acudio a urgencias por diplopfa binocular horizontal
de una semana de evolucion sin fluctuacion y sin otra sintomato-
logfa asociada. En la exploracion, presentaba un leve-moderado
déficit de abduccion del ojo derecho con diplopia horizontal en
dextroversion. La agudeza visual, la biomicroscopia, el fondo de
ojo y la exploraciéon orbitaria no mostraban alteraciones. Con
orientacion de paresia del VI nervio craneal (n.c.) derecho, se
solicité una analitica (hemograma, bioquimica con reactantes de
fase aguda) y tomograffa axial computarizada craneal. Las pruebas
complementarias resultaron normales, por lo que se recomendd
el control de los factores de riesgo vascular y visita a la consultas
de neurooftalmologia, con el probable diagndéstico de paresia
aislada del VI n.c. derecho de etiologia microvascular.

En la visita inicial de consultas, la paresia permanecia estable, sin
otro signo o sintoma asociado, por lo que fue citada a los tres
meses para valorar su evolucién con el mismo diagnéstico de

presuncion. Pasado ese tiempo, la paciente explicd un empeora-
miento de la diplopfa, presente en posicion primaria de la mirada
y torticolis a la derecha. La exploracién era compatible con una
parélisis completa del VI n.c. derecho. Dado el empeoramiento
objetivado, se solicité una resonancia magnética cerebral y
orbitaria en la que se visualizé una lesién extraparenquimatosa
en la cisterna prepontina, comprometiendo el VI n.c. derecho
(Figura 1). La localizacién y caracteristicas radioldgicas eran
compatibles con meningioma como primera opcién diagndstica
(Figura 2). A pesar del aumento progresivo de la lesién objetivado
en controles posteriores (Figura 3), el tratamiento planteado con
radiocirugia fue rechazado por la paciente.

Discusion
En este caso, el escenario clinico es una diplopia binocular ho-
rizontal progresiva: una limitacion aislada de abduccién del ojo

derecho que progresa sin otra sintomatologia asociada en una
paciente de 71 afos con un factor de riesgo vascular conocido.
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Figura 1. Resonancia magnética cerebral (secuencia 3D T2 en plano axial). Se
identifica en el aspecto lateral izquierdo de la cisterna prepontina VI nc izquierdo
(flecha larga). En el lado contralateral en la tedrica localizacion del VI nc derecho
(flecha corta) se aprecia lesion extraparenquimatosa ocupante de espacio com-
prometiendo el nervio craneal.

Figura 2. Resonancia magnética cerebral secuencia T1 pre (A) y postcontraste
(B). Cortes centrados en el aspecto mas inferior de la lesion, tras el contraste (B)
se aprecia un realce lineal fino, bien delimitado, de la lesion que lateralmente se
continta por la meninge posterior al clivus, en relacion al signo de la cola dural
(flecha), suele ser visualizado en aproximadamente el 60% de los meningiomas
intracraneales estudiados con resonancia magnética con contraste. Representa
la duramadre engrosada, ya sea en forma reactiva o por infiltracion neoplasica.

Figura 3. Control evolutivo por resonancia magnética cerebral (secuencias potenciadas en T1 contrastadas con gadolinio, en plano axial). Se observa el aumento pro-
gresivo del tamafo de la lesion extraaxial, bien delimitada, con realce homogéneo de contraste, localizada en el aspecto lateral derecho de la cisterna prepontina, bien

delimitada y apoyada en meninge de la union petrosa clival.

(Es una paralisis verdadera del VI nervio
craneal?

Un déficit de abduccién de un ojo no es sinénimo de lesion del VI
n.c. En capitulos anteriores, se han comentado las caracterfsticas

de procesos patoldgicos localizados en la orbita, afecciones con-
génitas como el sindrome de Duane, espasmos de convergencia
0 miastenia gravis, que pueden simular una etiologfa neurdégena
de la disfuncion del musculo recto lateral y que deben ser des-
cartadas inicialmente por el oftalmologo.
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{Cual es el diagnéstico diferencial de las
diplopias progresivas?

Cuando un paciente explica un empeoramiento progresivo de di-
plopia binocular o el oftalmdélogo objetiva un aumento progresivo
del trastorno de la motilidad ocular, se debe realizar un diagndéstico
diferencial con diferentes trastornos en los que la historia clinica
y la exploracion minuciosa suelen ser claves (Tabla 1).

¢Cual es la indicacion de solicitar
una resonancia magnética cerebral y
orbitaria en el caso presentado?

Una persona de 71 afios con antecedente de hipertension
arterial, que presenta una parélisis aguda aislada del VI n.c,
debe controlar de forma estricta los factores de riesgo vascular,
y el oftalmologo ha de realizar un seguimiento para valorar la
evolucién esperada de las paralisis de origen microvascular. Sin
embargo, la ausencia de resolucién en tres meses o el empeo-
ramiento progresivo de la sintomatologia es una indicacion de
neuroimagen (Tabla 2). El objetivo de la neuroimagen cerebral y
orbitaria ante una diplopfa binocular que no sigue la evolucion
esperada de las paralisis de n.c. de etiologfa microvascular es
descartar lesiones compresivas, inflamatorias, desmielinizantes
o infiltrativas en su recorrido.

¢Cuales son los puntos anatémicos,

los mecanismos y las causas de una
lesion progresiva y aislada del VI nervio
craneal, como en el caso planteado?

El nervio motor ocular externo, abducens o VI n.c. tiene un largo
recorrido intracraneal dividido en cinco segmentos: troncoencefa-
lico, subaracnoideo, petroso, cavernosoy orbitario. Generalmente
se asocian a otros signos y sintomas neurolégicos que permiten,
segun el conocimiento de la neuroanatomfa local, discernir su
localizacion.

Sin embargo, ante un compromiso progresivo de un n.c. aislado,
la lesién en neuroimagen es posible que sea dificil de detectar, ya
que si fuera evidente serfa mas probable su asociacién a otros
signos o sintomas neuroldgicos. Esto obliga en muchos casos a
la necesidad de revisar lasimagenes junto al neurorradiélogo o a

— Procesos orbitarios: miopatias inflamatorias, procesos
neoplasicos, sindrome del seno silente.

— Causas estraboldgicas: forias descompensadas, degeneracién del
tejido conectivo orbitario (sagging eye syndrome 0" sindrome
del ojo caido”), estrabismo asociado a miopia patoldgica.

— Miastenia gravis.
— Lesiones progresivas del lll, IV y VI nervio craneal.

— Enfermedades neuroldgicas: enfermedades neurodegenerativas
(por ejemplo, pardlisis supranuclear progresiva).

— Trastornos genéticos: oftalmoplejia externa progresiva, distrofias
musculares (por ejemplo, enfermedad de Steinert, distrofias
oculofaringeas).

— Asociado a fadrmacos: miositis, sindromes miasteniformes,

pardlisis de nervios craneales inducidos por anticuerpos
monoclonales’.

Tabla 1. Causas de diplopia binocular progresiva.

— Pacientes menores de 50 afios.

— Ausencia de factores de riesgo vascular.

— Historia oncolégica.

— Asociacion con otros sintomas y signos neurolégicos.

— Ausencia de resolucion en 3 meses o empeoramiento
progresivo de la sintomatologia.

Tabla 2. Indicaciones de resonancia magnética ante una paralisis de un nervio
craneal aislado.

repetir la prueba al cabo de un tiempo si la etiologia permanece
indeterminada.

El nervio motor ocular externo puede afectarse aisladamente
y de manera progresiva por mecanismos directos o indirectos:

— Tumores que comprimen directamente el nervio: se han des-
crito meningiomas y otros tumores de crecimiento lento con
paralisis aisladas del VI n.c. como primera manifestacion®*
aungue como se ha comentado anteriormente, lo més fre-
cuente es que se afecten estructuras adyacentes que pro-
ducen la combinacion de otras disfunciones neuroldgicas.

— Tumoresintrinsecos del nervio:los schwanomas o neurinomas
son tumores benignos que afectan principalmente a ner-
vios sensoriales (el vestibulary el trigémino), pero también
pueden originarse en los n.c. puramente motores, CoOmo
el Il IV y VI n.c’. Los schwannomas del nervio abducens
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se clasifican en dos tipos, basados en su ubicacion (seno
cavernoso o el drea prepontina)®’.

— Factores vasculares que comprimen el nervio: los aneurismas
de la arteria cardtida intracavernosa pueden ser causa de
pardlisis aislada y persistente del VI n.c.y ser detectados solo
mediante un estudio angiografico®. Las fistulas carotidoca-
vernosas de bajo flujo pueden manifestarse también con la
pardlisis del VI n.c. como signo de presentacion inicial®. Los
recientes avances en la tecnologia de imagenes han de-
mostrado la compresidn neurovascular como una etiologia
a valorar, detectando arterias vertebrobasilares alargadas
o dolicoectasicas'®'".

— Lesiones inflamatorias: se han descrito lesiones inflamatorias
intracraneales como causa de lesion unilateral o bilateral,
progresiva, persistente o fluctuante del nervio abducens'.

— Mecanismos indirectos de compresion del nervio: el aumento
de la presion intracraneal es causa conocida de pardlisis
del VI par craneal al estirar la parte extraaxial del nervio en
las estructuras 6seas o ligamentosas alrededor del vértice
petroso o el tronco del encéfalo. Sin embargo, se han des-
crito tumores supratentoriales parasagitales que se pueden
manifestar como paralisis del VI n.c. unilateral aislado sin
otros signos de hipertensién intracraneal .
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Neuropatia dolorosa oftalmopléjica recurrente

Recurrent painful ophthalmoplegic neuropathy

A. Garcia Ortega, FJ. Montaiiez, FJ. Molina

Resumen

La neuropatia dolorosa oftalmopléjica recurrente, conocida anteriormente como migrana oftalmopléjica, es una entidad de etiologia descono-
cida que se caracteriza por una alteracion de la motilidad ocular precedida de cefalea en los dias anteriores. El tercer nervio craneal es el nervio
afectado en la gran mayoria de los casos. Precisa de un estudio exhaustivo para descartar otras causas de oftalmoplejia dolorosa al tratarse de
un diagnostico de exclusion.

El seguimiento a largo plazo del paciente esimprescindible, ya que la alteracién de la motilidad puede volverse persistente, requiriendo tratamiento
del estrabismo. Estos casos ademds se asocian al hallazgo tardio de neoplasias, principalmente schwanomas del nervio craneal.

Palabras clave: Diplopia. Oftalmoplejia dolorosa. Tercer nervio craneal.

Resum

La neuropatia dolorosa oftalmoplégica recurrent, anteriorment coneguda com a migranya oftalmoplégica, és una entitat d’etiologia desconeguda
caracteritzada per una alteracié de la motilitat ocular precedida de cefalea els dies anteriors. El tercer nervi cranial és el nervi afectat la majoria
dels casos. Requereix d'un estudi exhaustiu per a descartar altres causes d'oftalmoplégia dolorosa ja que es tracta d’un diagnostic d’exclusio.

El seguiment a llarg termini del pacient és essencial, ja que l'alteracié de la motilitat pot esdevenir persistent i requerir tractament de I'estrabisme.
A més aquests casos es relacionen amb la troballa tardana de neoplasies, principalment schwannomas de nervi cranial.

Paraules clau: Diplopia. Oftalmoplégia dolorosa. Tercer nervi cranial.

Abstract

Recurrent painful ophthalmoplegic neuropathy, formerly known as ophthalmoplegic migraine, is an entity of unknown origin characterized by
the deficits of extraocular motility preceded by headache in the previous days. The third cranial nerve is the most frequently affected and requires
a thorough study to rule out other causes of painful ophthalmoplegia since it is a diagnosis of exclusion.

Long-term follow-up of the patient is essential because motility deficits can become persistent and therefore require strabismus treatment. These
sort of cases are also associated with the late finding of neoplasms, mainly cranial nerve schwannomas.

Key words: Diplopia. Painful ophthalmoplegia. Third cranial nerve.
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Caso clinico

Mujer de 49 afios que acudio a la consulta de neurooftalmologia
por un episodio de cefalea con diplopia orientado, tras la reali-
zacién de una tomografia axial computarizada (TAC) craneal sin
hallazgos, como migrafia con hiperforia derecha descompensada.
La paciente presentaba un cuadro de diplopia que habia ido em-
peorando en el Ultimo mes, precediendo a su aparicién durante
tres dias una cefalea frontal acompanada de fotofobia y fonofobia
que ya habia desaparecido.

Como antecedentes, refirio alergias a las pirazolonas y a los anti-
inflamatorios no esteroideos, obesidad, migrafa con aura y uso
ocasional de lentes de contacto.

Durante la exploracion en nuestra consulta, la paciente presentd
una torticolis con el mentdn hacia arriba para evitar la visién do-
ble. No se observé una alteracion pupilar. La exploracion mostrd
una hipertropia derecha (Figura 1). Con unos movimientos de

Figura 1. Apariencia de la paciente en posicion primaria durante una recu-
rrencia.

seguimiento lento con limitacion a la elevacién del ojo izquierdo
y sacadicos izquierdos también enlentecidos.

La prueba de Parks-Bieslchowsky mostré una diplopia ciclovertical
con hipertropfa relativa del ojo derecho que empeoraba en la
levoversién, pero no habfa un cambio claro en la diplopia al in-
clinar la cabeza sobre un hombro u otro, por lo que la prueba no
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fue concluyente, no diferenciando entre una paresia de oblicuo
superior derecho o recto superior izquierdo.

Sin embargo, dados los hallazgos previos, el hecho de que la
paciente presentara un signo de Bell abolido en el ojo izquierdo
y un déficit en la elevacion del ojo izquierdo en la exploracion
del reflejo oculocefalico (ojos de mufeca), nos llevd a identificar
el ojo izquierdo como el afectado. Tras asegurarnos de que no
existfa una restriccion en la elevacion con la prueba de duccién
forzada, se lleg¢ al diagndstico de paresia del recto superior del
ojo izquierdo por la afectacion parcial del Il nervio craneal (n.c.)
sin afectacion pupilar.

Se remitio a la paciente de nuevo a urgencias para su valoracion
por neurologfa, que ingresé a la paciente para un estudio. Durante
elingreso se realizd TAC y angio-TAC urgente, resonancia nuclear
magnética (RNM) y angio-RNM, arteriografia cerebral completa,
puncion lumbar, analitica completa con estudio de coagulacion,
hormonas tiroideas, serologfas, autoinmunidad (con determina-
cion de anticuerpos antirreceptor de acetilcolina) y electromio-
grama de fibra Unica con estimulacion repetitiva. Ninguna de las
pruebas identificd hallazgos patoldgicos de interés, por lo que la
paciente fue dada de alta con el diagnéstico de migrana oftal-
mopléjica, reclasificada desde 2014 como neuropatia dolorosa
oftalmopléjica recurrente (NDOR).

La paciente sigue controles por la seccion de cefaleas y neuroof-
talmologia de nuestro hospital, habiendo presentado numerosas
recurrencias. Estas se asocian en ocasiones con una leve ptosis,
precediendo los cuadros siempre a la menstruacion. Ninguna
de las RNM realizadas durante los periodos sintomaticos han
mostrado hallazgos patoldgicos, por lo que ha prevalecido el
diagnostico de exclusion de NDOR.

La neuropatia dolorosa oftalmopléjica
recurrente

La NDOR, anteriormente conocida como migrafa oftalmopléjica’,
es una entidad rara de etiologia desconocida, englobando pro-
bablemente diversas entidades patoldgicas?, que se caracteriza
por episodios repetidos de afectacion de uno o mas nervios
oculomotoresy a la que precede en hasta 14 dias una cefalea de
caracteristicas migrafosas e ipsilateral® (Tabla 1).

La evidencia apunta cada vez mas claramente a una neuropatia
oculomotora inflamatoria, claramente desligada de la migrafa,

2.7. Neuropatia dolorosa oftalmopléjica recurrente

A. Al menos dos episodios que cumplen los criterios de B

B. Cefalea unilateral acompanada de paresia ipsilateral de uno o
mas nervios oculomotores

C. No hallazgo de lesiones orbitarias, paraselares o de fosa
posterior en el estudio exhaustivo

D. Ausencia de un diagnéstico que explique mejor los sintomas en
el ICHD

ICHD-III: tercera edicion de la Clasificacion Internacional de Trastornos
de Cefalea (International Classification of Headache Disorders); NDOR:
neuropatia dolorosa oftalmopléjica recurrente.

Tabla 1. Criterios diagndsticos de la NDOR segun la ICHD-III".

por lo que los criterios diagndsticos podrian cambiar en los
proximos afos?,

Se ha estimado su prevalencia en 0,7 casos por millén. Afecta
mayoritariamente a mujeres (63%), en edad infantil, con una
media en la edad de presentacion de 8 afios. Sin embargo, el
rango intercuartilico se extiende hasta los 50 afos y hay casos
reportados hasta los 73 afios en su limite superior.

Afecta mayoritariamente al Il n.c. (83%), casi todos ellos de manera
aislada (93%), aunque el resto de los nervios oculomotores pue-
den verse envueltos adicionalmente o en solitario. La afectacion
bilateral o la alternancia de recurrencias entre uno y otro ojo son
excepcionales.

La pardlisis completa del lll n.c. con afectacion pupilar es la ma-
nifestacion mas frecuente, pero también han sido descritas las
afectaciones parciales de la motilidad, o incluso ptosis o midriasis
aisladas. La paresia del VI n.c. ha sido descrita con frecuencia (15%),
siendo la paresia del IV n.c. mucho més rara.

Las caracteristicas de la cefalea no estan bien establecidas. Con
anterioridad, se habia descrito como de caracteristicas migranosas
(68%), localizandose a nivel periocular o retroocular en el (57%),
aungue en un buen numero de los casos (32%), no existe historia
de cefalea alguna. Se da de media 1,6 dias antes de la aparicién de
los sintomas motores, aunque los puede llegar a preceder hasta
en 14 dias. El hecho de que en la gran mayoria de pacientes se
presenten en edad infantil hace que la informacién publicada
sea incompleta y no del todo fiable; ademas, como los criterios
iniciales de Walsh y O'Doherty en los afios 60 incluyeron una
historia clinica de migrafia como criterio diagnostico, pueden
haber establecido unas descripciones clinicas ain mas sesgadas
de las caracteristicas de la cefalea®.
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Los sintomas asociados mas comunes son: fotofobia (65%) y
fonofobia (56%), nduseas (66%) y vomitos (69%).

Los exdamenes complementarios no suelen mostrar alteraciones
analiticas, seroldgicas o en el liquido cefalorraquideo. La RNM rea-
lizada durante los episodios suele mostrar un realce del nervio con
la administracion de gadolinio (75%) y un engrosamiento (76%),
sin embargo, este es raramente visible en el IVy VI n.c.

La cefalea suele autolimitarse en un periodo comprendido entre
varios dias y una semana, mientras que la afectacion de la motili-
dad suele durar 2-3 semanas, pudiendo persistir hasta 2-3 meses
antes de remitir.

Suele aceptarse que presenta una respuesta inicial al tratamiento
con corticosteroides (54%), que como minimo acortan la dura-
cion del cuadro. Sin embargo, a largo plazo, hasta la mitad de los
pacientes pueden desarrollar una oftalmoplejia persistente (54%),
probablemente por el dafo acumulado tras varios episodios. En
estos casos, el tratamiento del estrabismo puede estar indicado,
pero sobre todo es importante un nuevo estudio radioldgico,
pues la asociacion a neoplasias, principalmente schwanomas, esta
bien descrita. Estd indicado repetir la RNM cuando se produce un
cambio en la presentacion clinica de las recurrencias®.

Discusion del diagndstico diferencial de
la oftalmoplejia dolorosa del lll nervio
craneal

Aungue los episodios recurrentes y autolimitados de oftalmoplejia
dolorosa del lll n.c. son sugestivos de la NDOR, es necesario un
estudio exhaustivo, al tratarse de un diagnéstico de exclusion’.

Una paresia del lll n.c. requiere un manejo de urgencia mientras no
se demuestre la ausencia de aneurisma en la arteria comunicante
posterior’ (véase el capitulo 2.1. Diplopia binocular horizontal-
vertical, Figura 2, Diagnostico de paresia del Il n.c.). El dolor puede
estar presente tanto en cuadros compresivos como microvascula-
res, por lo que se deben descartar procesos que afecten al lll n.c.
en toda su extensiéon: nucleo, fasciculo, espacio subaracnoideo,
seno cavernoso y orbita® (Tabla 2).

La migrana con aura troncoencefdlica puede cursar con diplopia
como sintoma, mientras que el estrés derivado de la migrafia con
aura visual puede descompensar una foria vertical. A diferencia
de la NDOR, en la migrafa con aura, la sintomatologia oftalmo-

— Migrana con aura

— Granulomatosis
Sindrome de Tolosa Hunt, granulomatosis con poliangeitis

— Neoplasia
Schwanoma de nervio oculomotor, linfoma, metastasis. ..

— Orbitopatias
Oftalmopatia distiroidea, miositis orbitaria...

— Parélisis microvascular
Periférica y nuclear

— Infecciones
Meningitis, sifilis, enfermedad de Lyme, tuberculosis...

— Desmielinizacién
Esclerosis multiple, sindrome de Miller-Fisher...

— Miastenia gravis

— Alteraciones vasculares
Aneurismas, trombosis, fistula de seno cavernoso

Tabla 2. Principales etiologias para el diagnoéstico diferencial de la neuropatia
dolorosa oftalmopléjica recurrente®.

l6gica precede a la cefalea en un intervalo de horas, no de dias.
Adicionalmente, la duracién de los sintomas motores oculares rara
vez supera los 60 minutos. En caso de descompensaciéon de una
foria vertical, la desviacion suele ser comitante en la exploracion.

El diagnostico diferencial con el sindrome de Tolosa Hunt u otras
inflamaciones granulomatosas se realiza a través de la RNM o la
biopsia durante los episodios, pues es un criterio diagnoéstico la
visualizacion de inflamacién granulomatosa en el seno cavernoso,
la fisura orbitaria superior o la érbita®. Aunque existen numerosos
casos de sindrome de Tolosa Hunt con imagen normal al inicio,
la afectacion suele hallarse en RNM posteriores'™®.

En cuanto a las neoplasias, laimagen radiolégica en las NDOR con
realce en laRNM es muy similar a la del schwanoma. Se ha descrito
asociada en numerosas ocasiones a estos tumores, imitando la
presentacion clinica de la NDOR. Sin embargo, a diferencia de la
NDOR, en los schwanomas, no se produce una desaparicion de la
afectacion radioldgica al resolverse la recurrencia, lo que es clave
para su diagnostico’.

Conclusion

La NDOR es una entidad rara en la que una cefalea da paso a una
oftalmoplejia, generalmente del lll n.c.
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2.7. Neuropatia dolorosa oftalmopléjica recurrente

Es un diagnostico de exclusion tras descartarse procesos que
afecten al nervio motor ocular en toda su extension.

Precisa de seguimiento, ya que la oftalmoplejia puede volverse
persistente y los cambios clinicos se asocian al desarrollo de
neoplasias.
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Diplopia y sintomas orbitarios

Diplopia and orbital symptoms

E. Jurado

Resumen

Se presenta el caso de un varon de 67 anos con diplopia vertical y horizontal, alteracion de la motilidad ocular, exoftalmos, hiperemia conjun-
tival, retraccion palpebral e hipertiroidismo. Se detalla sobre la oftalmopatia tiroidea y se realiza el diagnostico diferencial con otras entidades
que cursan con estrabismo restrictivo, ojo rojo doloroso y/o proptosis.

Palabras clave: Oftalmopatia tiroidea. Orbitopatia. Miositis. Oftalmoplejia dolorosa.

Resum

Es presenta el cas d'un home de 67 anys amb diplopia vertical i horitzontal, alteracié de la motilitat ocular, exoftalmos, hiperémia conjuntival,
retraccio palpebral i hipertiroidisme. Es detalla sobre l'oftalmopatia tiroidal i es realitza el diagnostic diferencial amb altres entitats que cursen
amb estrabisme restrictiu, ull vermell dolorés i / o proptosi.

Paraules clau: Oftalmopatia tiroidea. Orbitopatia. Miositis. Oftalmoplegia dolorosa.

Abstract

We present a case of a 67-year-old man with vertical and horizontal diplopia, ocular motility alteration, exophthalmos, conjunctival hyperemia,
eyelid retraction and hyperthyroidism. Thyroid eye disease is detailed and the differential diagnosis is made with other entities that present
with restrictive strabismus, painful red eye and/or proptosis.

Key words: Thyroid eye disease. Orbitopathy. Myositis. Painful ophthalmoplegia.
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Caso clinico

Un varén de 67 afos es derivado a la unidad de estrabismo para
la valoracién de tratamiento de diplopia binocular horizontal y
vertical. Como antecedentes patoldgicos, presentaba hiperten-
sion arterial, vitiligo, flutter auricular, hipertiroidismo y era fumador
esporadico. Habia sido diagnosticado de orbitopatia asociada al
tiroides (OAT) y tratado para la misma hacia mds de un afo con
bolus corticoideos endovenosos, sin presentar mejoria, y hacia
un afo, con tolicizumab intravenoso, presentando mejoria en
cuanto a agudeza visual y a la clinica inflamatoria, pero persis-
tiendo la diplopfa.

La exploracion inicial en la consulta fue: agudeza visual con
correccion de la unidad en ambos ojos, retraccion bilateral del
parpado superior (mayor en el parpado superior izquierdo),
exoftalmos (Hertel 22/22 mm), retropulsion positiva en ambos
ojos, presionintraocular de 18 mmHg en el ojo derecho (OD) y 20
mmHg en el ojo izquierdo (Ol) (en tratamiento con Bimatoprost),
hiperemia conjuntival mixta moderada y fondo de ojo con papilas
normocoloreadas, no sobreelevadas, con excavacion de 0,3/0,5y
maculas contrastadas.

En el cover test, presentaba, en posicion primaria de la mirada
(PPM), una endotropia derecha de 50 dioptrias prismaticas (DP) y

una hipotropia izquierda de 12 DP, la motilidad extraocular estaba
limitada: -2 a la abduccion en ambos ojos, -3 a la elevacién del
ODYvy -4 ala elevacion del Ol (Figura 1).

La tomografia axial computarizada (TAC) orbitaria mostraba un
marcado engrosamiento de ambos musculos rectos inferiores
(RI) y de ambos rectos medios (RM) (Figura 2). Se decidio realizar
tratamiento quirdrgico en dos tiempos. En la primera cirugia, reali-
zamos un retroceso de Rlizquierdo y de ambos RM, en la segunda,
retroceso de Rl derecho. En la Ultima exploracion, dos afos tras
la Ultima cirugfa, el paciente subjetivamente no refiere diplopia 'y
observamos en PPM una microendotropia de 2 DP. En la motilidad
extraocular, presenta una minima limitacion de la elevacion del Ol
y minima limitacion de la aduccion bilateral (Figura 3).

Diagnostico diferencial de inflamacion
orbitaria y diplopia
Son numerosas las patologias'? que cursan con inflamacion orbita-

riay diplopfa. Pueden ser enfermedades inflamatorias, infecciosas,
neopldsicas, vasculares o traumatismos (Tabla 1).

La OAT es, con diferencia, la causa mas frecuente de inflamacion de
la musculatura orbitaria. Se trata de una enfermedad autoinmune
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C A D

Figura 1. Exploracion inicial. Se observa en posicion primaria de la mirada (A) endotropia derecha e hipotropia izquierda; en mirada superior (B), limitacion de
la elevacion marcada en ambos ojos y limitacion de la abduccion bilateral (Cy D).

que aparece en el 25-50% de los pacientes con enfermedad tiroi-
dea (en el 90% de los casos, son pacientes con hipertiroidismo),
se presenta con mayor frecuencia en mujeres (4:1) y su edad de
maxima prevalencia es la cuarta década de la vida.

Se produce por una activacion de los fibroblastos?, que producen
I I un exceso de glucosaminoglucanos (acido hialurénico) y una
proliferacién heterogénea de adipocitos, miofibroblastos y tejido

Figura 2. Tomografia axial computarizada orbitaria. Se observan ambos intersticial, lo que lleva a manifestaciones clinicas heterogéneas,
musculos rectos inferiores (flechas amarillas) y ambos rectos medios (flechas
rojas) engrosados.

segun el grado de proliferacion de los mismos.

C

Figura 3. Exploracion tras cirugia de estrabismo. Se observa en posicion primaria de la mirada (A) microendotropia, con 2 dioptrias prismaticas; minima limitacion
en la elevacién del ojo izquierdo (B); depresiéon normal bilateral (C); abduccién normal y leve limitacion de la aduccion bilateral (D y E).
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Orbitopatia con diplopia
Inflamacion  OAT (+ frecuente)
Idiopatica (EIOI)
Sindrome de
Tolosa-Hunt
Otras 19G4-RD
enfermedades Enf. inflamatoria intestinal
autoinmunes Sarcoidosis
LESyLED
Miocarditis de células gigantes
AR
Sd Churg-Strauss
Enf. Bechet
GPA (Wegener)
Psoriasis
Poliarteritis nodosa
Dermatomisositis
Sd Sjogren
Farmacos Ipilimumab
Bisfosfonatos
Estatinas
Interferén o-2b
Ribavirina
Vacuna contra la influenza
Infeccion Bacterias Staphylococcus aureus
Streptococcus pyogenes
Borrelia burgdorferi (enfermedad
de Lyme)
Hongos Mucormicosis
Aspergilosis
Virus VHZ
Coxsackie
Parasitos Cisticercosis
Neoplasia Adultos Linfoma
Hemangioma cavernoso
Metastasis (mama, pulmén,
melanoma)
Nifos Rabdomiosarcoma
Hemangioma capilar y dermoides
Metastasis (neuroblastoma)
Vascular Fistula carétido-cavernosa
Trombosis senocavernosa
Linfangioma
Traumatismo Directo
Indirecto
AR: artiritis reumatoide; EIOIl: enfermedad inflamatoria orbitaria idiopa-
tica; GPA: granulomatosis con poliangitis; IgG4: inmunoglobulina G4;
LED: lupus eritematoso discoide; LES: lupus eritematoso sistémico; OAT:
orbitopatia asociada al tiroides. VHZ: virus herpes zdster.

Tabla 1. Etiologia de la inflamacién orbitaria y diplopia.

2.8. Diplopia y sintomas orbitarios

Su historia natural sigue la curva de Rundle”. En ella se distingue
una fase activa en la que predominan los sintomas inflamatorios,
tales como inyeccion y/o edema en conjuntiva o cariincula, dolor
retrobulbar espontdneo o dolor con los movimientos oculares,
parpados eritematosos y/o edematosos y una fase inactiva, en
la que predomina la fibrosis, y sintomas tales como retraccion
palpebral, proptosis o diplopfa.

Existen casos severos que suponen unaimportante amenaza para
lavisiony en los que hay que actuar de manera urgente, como son
la queratopatia por exposicion, que puede acabar produciendo
perforacién corneal y la neuropatia dptica distiroidea.

Los factores de riesgo de peor prondstico® son fundamentalmente
el tabaco, presentar disfuncion tiroidea, altos niveles de anticuer-
pos antirreceptor de la hormona estimulante de la tiroides (TSH)
y el tratamiento con radioyodo; y en menor medida, el género
masculino, el estrés, la edad avanzada, la historia familiar, el déficit
de selenio y los niveles altos de colesterol.

El diagnostico se hace a través de la clinica, con el test de funcion
tiroidea anormales (solicitamos TSH, T4 libre, anticuerpos antitiro-
globulina, antiperoxidasa y antirreceptor de la TSH) y pruebas de
imagen: TAC o resonancia magnética nuclear (RMN) orbitarias, en
las que se observa un engrosamiento fusiforme de los musculos
extraoculares que tipicamente respetan el tendodn. Es aconsejable
realizar una encuesta de afectacion de la calidad de vida (GOQol,
Graves’ ophthalmopathy quality of life questionnaire).

Eltratamiento debe ser precoz, adecuado e individualizado, segun
la actividad y la severidad del cuadro, con un equipo multidiscipli-
nar (oftalmologia, endocrinologia, radiologia, medicina interna y
psicologfa), ya que puede llegar a tener un impacto devastador en
el paciente, debido al desfiguramiento facial y la disminucién de
la autoestimay de la calidad de vida que esto conlleva. Seguimos
el esquema del Grupo Europeo sobre la Orbitopatia de Graves
(EUGOGO, European Group on Graves Orbitopathy)® (Figura 4).

El estrabismo en la OAT se debe a la hipertrofia de los musculos
extraoculares (inicialmente en la fase activa, células inflamatorias y
glucosaminoglicanos que irdn dando paso a fibrosis en la fase in-
activa). Se trata de un estrabismo restrictivo incomitante, en el cual
el musculo engrosado limita el movimiento en direcciéon opuesta.
El musculo mas frecuentemente afectado es el Rl, sequido del RM,
por lo que encontraremos una limitacion (proporcional al volumen
muscular) a la elevacion e hipotropia en PPM en el primer caso
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Restaurar eutiroidismo
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Figura 4. Tratamiento de la oftalmopatia tiroidea del Grupo Europeo sobre la Orbitopatia de Graves (EUGOGO, European Group on Graves Orbitopathy).

y limitacion a la abduccién y endotropia en el segundo caso. En
menor medida, se pueden afectar el recto superior (produciendo
limitacion de la depresion) y el recto lateral (generando limitacion
delaaduccion). Normalmente es un cuadro bilateral, pero puede
ser muy asimétrico.

Clinicamente los pacientes refieren diplopia vertical, horizontal
o mixta (segun el musculo afectado), en ocasiones, presentan
torticolis compensatoria tipicamente con mentén hacia arriba
por afectacion del RI.

El tratamiento’ definitivo se debe realizar en la fase inactiva y
tras 4-6 meses de estabilidad constatada. En caso de desviacio-
nes pequenas (<10 DP), podemos usar prismas, y en caso de
desviaciones mayores, cirugia rehabilitadora. Usualmente se
realizan retrocesos de los musculos engrosados, pero en deter-
minadas ocasiones, podrian realizarse también resecciones de
sus antagonistas®.

La miositis idiopdtica es la segunda causa de inflamacion de la
musculatura extraocular. Es una entidad rara que constituye un
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Figura 5. Esquema final diplopia y sintomas orbitarios.

pequeno porcentaje (8%) de la enfermedad inflamatoria orbitaria
idiopética (EIOI) o pseudotumor orbitario.

La EIOl es una patologia sin causa aparente, usualmente unilateral,
de presentacion variable en funcion de las estructuras orbitarias
afectadas. El sintoma mas frecuente es el dolor y pueden presentar

edema palpebral, quemosis e hiperemia conjuntival, restriccion
de la motilidad y diplopia, dacrioadenitis, proptosis, periescleritis
0 perineuritis.

La miositis idiopatica se caracteriza® tipicamente por ser un cuadro
de apariciéon aguda de dolor orbitario unilateral que se exacerba
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con los movimientos oculares, inyeccién y quemosis conjuntival
sobre la insercion del musculo afecto u ocular difusa, en algunos
casos, puede haber diplopia segun la severidad (de hecho, la cli-
nica puede progresar de un leve dolor con los movimientos a una
diplopia franca), asi como edema palpebral, ptosis y exoftalmos.
Se afecta solo un musculo en el 68% de los casos, con mayor
frecuencia el RM, seguido del recto lateral, siendo muy rara la
afectacion de los musculos oblicuos. Existen casos de afectacion
del musculo elevador del parpado aislado.

Constituye un diagndstico de exclusion y se basa en'® la clinica; la
imagen (TAC 0 RMN), en la que se observa un aumento fusiforme
del vientre muscular y del tenddn del musculo afecto; la rdpida 'y
espectacular respuesta al tratamiento con corticoides; la ausencia
de enfermedad tiroidea; la ausencia de uveitis o escleritis y el
mantenimiento de una buena agudeza visual.

En los casos atipicos, es decir aquellos cronicos o recurrentes, bi-
laterales, que no responden a corticoides o que haya sospecha de
malignidad (presencia de tejido anormal en el musculo, ausencia
de patrones tipicos radiolégicos o progresiva disminucion de la
vision), habra que buscar otras causas subyacentes tales como
enfermedades autoinmunes, farmacos, infecciones o neoplasia,
llegando a ser necesario a veces realizar una biopsia muscular''?
para poder llegar a un diagnéstico definitivo.

En los nifos' es alin mas infrecuente y supone un cuadro severo,
con mayor tendencia a la bilateralidad, asociado a uveitis y edema
papilar, asi como a sintomas constitucionales y eosinofilia (Tabla 2).

La enfermedad relacionada con inmunoglobulina G4 (IgG4)'* es
inflamatoria y se caracteriza por infiltracion linfoplasmocitica rica
en células plasmaticas IgG4+ y fibrosis en diversos 6rganos, tales
como la gldndula lagrimal, las gldndulas salivales, el pancreas, la
hipdfisis, la gldndula tiroides, los pulmones, los rifiones, la prostata
y los nodulos linfaticos. A menudo, pero no siempre, se suele
acompanar de elevacion de IgG4 sérica. Las manifestaciones
clinicas son variadas, ya que puede existir afectacion focal o mul-
tiorganica. A nivel orbitario puede dar dacrioadenitis con edema
palpebral y ptosis, miositis (afectando a mas de un musculo,
bilateral), afectacion de los nervios supraorbitario e infraorbitario
y afectacion del nervio éptico. Se diagnostica mediante la clinica,
serologia con niveles elevados de IgG4 (>135 mg/mL) y biopsia
con infiltrado de células plasméticas IgG4+: ratio IgG4/1gG >40%
y mas de 10 células IgG4+ por campo de gran aumento. El trata-

Miositis idiopatica

Etiologia Autoinmune Desconocida
Clinica Subaguda Aguda

Exoftalmos No/leve

Retraccion palpebral  Ptosis

Dolor Dolor mas intenso
Disfuncion tiroidea Si No
Lateralidad (prefe- Bilateral Unilateral
rencia)
Género Mujer: 4:1 Mujer: 2:1
Edad de méxima Década: 40 Décadas: 30-40
incidencia
Imagen (TAC/RMN Aumento fusiforme Aumento fusiforme
orbitaria) del vientre muscular del vientre muscular

que respeta el tendén

Moderada

que afecta al tendén

Respuesta a
corticoides

Muy buena

OAT: orbitopatia asociada al tiroides; RMN: resonancia magnética nuclear;
TAC: tomografia axial computarizada.

Tabla 2. Diagndstico diferencial entre oftalmopatia tiroidea y miositis idio-
patica.

miento con corticoides sistémicos es efectivo. En caso de recal-
das, debe aumentarse su dosis o afadir algin inmunosupresor
(el Rituximab, anticuerpo monoclonal antiantigeno CD20, se ha
mostrado especialmente eficaz).

El sindrome de Tolosa-Hunt es una rara entidad caracterizada por
oftalmoplejia muy dolorosa, causada por una inflamacién granu-
lomatosa del seno cavernoso o de la fisura orbitaria superior, que
se extiende secundariamente a la orbita. Su diagndéstico es de
exclusion. Se debe realizar RMN. Responde rapido al tratamiento
con corticoides.

El linfoma es el tumor orbitario mas frecuente. Hasta un 40-60%
son tipo tejido linfoide asociado a mucosas. La presentacion
clinica y radiolégica puede ser similar a la EIOl. Ademas, también
responde al tratamiento con corticoides que, de hecho, puede
enmascarar su diagndstico. Se sospechara en pacientes ancianos
y en aquellos con signos radioldgicos de malignidad, tales como
erosion 6sea o extension cerebral. El diagnodstico definitivo sera
mediante biopsia.

La fistula carotido-cavernosa es una comunicacién anoémala entre
arterias cerebrales y el seno cavernoso. Provoca proptosis (en
ocasiones pulsatil), quemosis, vasos conjuntivales y epiesclerales
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dilatados en “cabeza de medusa”y, con frecuencia, hay un au-
mento de la presion intraocular. Se pueden afectar uno o varios
nervios craneales. Se ha de realizar prueba de imagen urgente,
TAC orbitario, en el que se puede visualizar una vena oftédlmica
superior aumentada de tamano.

La celulitis orbitaria es la causa mas frecuente de proptosis en
ninos. La mayoria de los casos (cerca del 90%) se producen por
extension de una sinusitis aguda (especialmente etmoiditis).
Presentan eritema, edema, calor y sensibilidad intensa en los
parpados, habitualmente unilateral, asi como fiebre y afectacion
del estado general, vision borrosa, oftalmoplejia, dolor al movi-
miento, quemosis, proptosis o defecto pupilar. Su complicacion
mas frecuente es el absceso subperiostico (Figura 5).
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Midriasis unilateral... ;o bilateral?

Unilateral mydriasis... or is it bilateral?

0. Balaguer, S. Muioz

Resumen

La midriasis aguda es una emergencia médica y neurooftalmoldgica. La prioridad es diferenciar la producida por paralisis del Ill nervio por com-
presion aneurismatica de las causas locales del iris, la farmacoldgica y la pupila ténica. La caracteristica hipersensibilidad a los colinérgicos de la
pupila ténica tarda semanas en instaurarse, por lo que este diagndstico es dificil de confirmar en fase aguda.

Palabras clave: Midriasis. Pupila tonica. Pardlisis del lll nervio. Aneurisma. Hipersensibilidad a colinérgicos.

Resum

La midriasi aguda és una emergéncia medica i neuro-oftalmologica. La prioritat és diferenciar la produida per paralisi del tercer nervi cranial per
compressié aneurismatica de les causes locals de I’iris, la farmacologica, i la pupil-la tonica. La caracteristica hipersensibilitat a colinergics de la
pupil-la tonica triga setmanes en instaurar-se, per tant és dificil confirmar aquest diagnostic en fase aguda.

Paraules clau: Anisocoria. Midriasi. Pupil-la tonica. Hipersensibilitat a colinérgics.

Abstract

Acute dilated pupil is a medical and neuro-ophthalmological emergency. It is mandatory to distinguish mydriasis due to aneurismatic compressive
third nerve palsy from other causes as pharmacological, tonic pupil, and iris disorders. The characteristic cholinergic hypersensitivity of tonic pupil
may take weeks to develop so this diagnosis is not a certainty in the acute stage.

Key words: Mydriasis. Tonic pupil. Third nerve palsy. Aneurysm. Cholinergic hypersensitivity.
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3.1. Midriasis unilateral... ;o bilateral?
Unilateral mydriasis... or is it bilateral?

O. Balaguer’, S. Muinoz?
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Caso clinico

Una mujer de 23 afos consultd por deteccion casual de la pu-
pila izquierda dilatada de cuatro semanas de evolucion. Negaba
sintomas acompanantes, como dolor, pérdida visual, cefalea o
nauseas. Tenfa antecedentes de astigmatismo y miopia y epilepsia
miocldnica juvenil en tratamiento con levetiracetam.

En urgencias, se aprecié midriasis arreactiva en el ojo izquierdo y
parcialmente reactiva en el ojo derecho. Habia menor contraccion
del segmento nasal pupilar y movimientos vermiformes en el ojo
izquierdo. No se observé un defecto pupilar aferente. La motilidad
extrinseca ocular era completa, sin limitaciones ni diplopfa. No se
observo ptosis palpebral. Los didmetros pupilares en el ojo dere-
choy elizquierdo respectivamente eran de 3y 5 mm en condicio-
nes de luzintensa (fotépicas) y de 7 mm en penumbra en ambos
0jos. Se aprecié asimismo una leve contraccién como respuesta
al estimulo acomodativo, y una clara contraccion pupilar a los 30
minutos de la instilacién de pilocarpina al 2%. La agudeza visual
era la unidad bilateral y el fondo de ojo no reveld alteraciones.

En el estudio de tomograffa computarizada (TC) y angio-TC cra-
neal, no se detectaron imagenes de aneurismas intracraneales,

oclusiones o malformaciones vasculares. La analitica (bioquimica
y hemograma) fue normal, la serologia luética (inmunoensayo de
quimioluminiscencia) resulté negativa.

Tras excluir la causa farmacoldgica y compresiva en el momento
agudo, se revaloro a las dos semanas. Persistia la anisocoria: habia
poca reactividad pupilar a laluzy mejor respuesta al estimulo aco-
modativo. No se pudo constatar la hipersensibilidad colinérgica
mediante el test de pilocarpina diluida al 0,125%.

A los tres meses, se mantenia la anisocoria y la disociacion luz-
acercamiento. La prueba de pilocarpina diluida produjo una mar-
cada respuesta de contraccion de ambas pupilas (Tabla 1y Figuras
1y 2). Se establecio el diagnostico de pupila ténica bilateral y se
derivd a neurologfa para el estudio de reflejos osteotendinosos y
posibles disautonomias asociadas.

Determinacion de la pupila patolégica
en una anisocoria

Para determinar la pupila anormal, la midtica o la midriatica, se
compara el grado de anisocoria (diferencia de tamano entre
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Exploracion en seguimiento 3 meses

Ojo derecho Ojo izquierdo
(mm) (mm)

Fotopica basal
Escotodpica basal
Fotdpica + Pilocarpina diluida

w N O N
w N NN

Escotopica + Pilocarpina diluida

Tabla 1. Exploracion pupilar en visita de seguimiento.

Figura 1. Estado basal. A. Anisocoria en penumbra. B. Anisocoria en luzintensa. La
anisocoria es mayor con luzambiental intensa, por lo tanto, se determina como pa-
toldgicala pupila midridtica. Se aprecia cierta irregularidad en el contorno pupilar.

Figura 2. Respuesta pupilar tras instilacion de pilocarpina diluida. A. Respuesta en
penumbra. B. Respuesta bajo luzintensa. Responde con una contraccion bilateral
y, por tanto, hipersensibilidad a colinérgicos en ambos ojos.

ambas pupilas), en luz intensa (fotopicas) y en penumbra (esco-
topicas). Sila anisocoria aumenta con luzintensa, la patolégica es
la midridtica, cuyo defecto para contraerse queda mas patente.
Por el contrario, si la anisocoria es mayor en penumbra, existe un

problema de dilatacién en la pupila midtica, mas evidente en
condiciones de baja iluminacion. Asi sucede en el sindrome de
Horner (pardlisis oculosimpatica).

Test de colirios para investigar la pupila
dilatada

Se usa el colirio de pilocarpina, un colinérgico, en dos concen-
traciones diferentes: normal (1-2%) o diluida (0,0625-0,125%). La
concentracion de 0,125% se consigue con la dilucién de 0,1 mL
de pilocarpina al 2% en 1,5 mL de suero fisiolégico. Se instila una
gota tres veces (minuto 0, minuto 5 y minuto 30) en cada ojo y
se mide el didmetro pupilar a los 50-60 minutos'.

— La pupila normal se contrae con pilocarpina al 1-2%, y no
se contrae con pilocarpina al 0,125%.

— La pupila ténica establecida o evolucionada responde a la
pilocarpinaal 1-2%Yy, de forma caracteristica, a la pilocarpina
diluida, lo que demuestra hipersensibilidad a colinérgicos.
En las fases iniciales del cuadro clinico, la ausencia de hiper-
sensibilidad de la pupila tonica no permite distinguir esta
causa de la pardlisis incipiente del lll nervio.

— La midriasis por paresia del lll nervio aguda o reciente
contrae con la pilocarpina 1-2% pero no con la diluida.
Excepcionalmente, algunos casos de larga evolucion pre-
sentan hipersensibilidad a colinérgicos’.

— La midriasis farmacoldgica no contrae con pilocarpina a
ninguna concentracion, por el bloqueo de los receptores
postsindpticos. Sila prueba farmacolégica se realiza en fases
finales del bloqueo?®, o la causa es un producto simpatico-
mimético, la pilocarpina a concentracion normal produce
una respuesta parcial.

— Lapilocarpina al 1-2% no tiene efecto en pupilas dilatadas
por iridoplejia traumdtica, glaucoma agudo de angulo
estrecho y midriasis congénitas’.

En la Tabla 2, se resumen las respuestas a los colirios en las dife-
rentes causas de midriasis.
Diagnostico diferencial de midriasis:

— Pupila tonica.

— Pardlisis del lll nervio craneal.

— Midriasis farmacolégica.

— Midriasis por causas locales.
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Tipo de pupila/ Pilocarpina Pilocarpina
respuesta diluida concentrada
Normal No Si
Bloqueo farmacolégico No No

Il nervio No Si
Toénica aguda No Si
Tonica crénica Si Si
Causas locales No No/disminuida

Tabla 2. Respuesta de contraccién pupilar a pilocarpina diluida y concentrada
en diferentes situaciones.

Pupila tonica

Las caracteristicas de la pupila tonica son:
— Reaccidn a la luz disminuida.
— Disociacion luz-cerca (Figura 3).
— Constriccion y redilatacion tonicas.
— Pardlisis segmentaria del esfinter pupilar.
— Hipersensibilidad a colinérgicos.

Entre sus causas, se describen:
— Idiopatica: unilateral o bilateral, aislada, llamada también
pupila de Adie. Aparece en mujeres entre 20 y 40 afos”.
Es esporadica, y unilateral en el 80%. Puede afectarse el
segundo ojo meses o afos después. £l 75% se acompaia
de abolicién de reflejos tendinosos profundos en extre-
midades, esta asociacion es el sindrome de Holmes-Adie.

— Patologfa local orbitaria: traumatismos (incluyendo cirugia),
sarcoidosis, infeccion virica (especialmente herpes zoster),
isquemia (vasculitis como arteritis de células gigantes),
tumores orbitarios e incluso fotocoagulacién retiniana
extensa con dafo secundario en los nervios ciliares cortos.

Figura 3. Pupila tonica izquierda. Disociacion luz-cerca. A. Se aprecia anisocoria
por midriasis izquierda. B. Hay ausencia de respuesta a la luz-cerca. C. Se induce
mayor contraccién pupilar al mirar de cerca.

3.1. Midriasis unilateral... jo bilateral?

— Sistémicas (més frecuentes cuadros bilaterales): aparecen
en el contexto de una neuropatia generalizada, periférica
0 autonémica, como la disfuncién autondémica asociada a
neurosifilis, diabetes mellitus avanzada, amiloidosis sistémi-
ca, disautonomias y diferentes sindromes, como Sjogren,
Guillain-Barré, Miller-Fisher, Charcot-Marie-Tooth, Lambert-
Eaton, Riley-Day, Shy-Drager y cuadros paraneoplésicos.

Pardlisis del nervio motor ocular comun (lll nervio
craneal)

Las paralisis microvasculares (diabetes y/o hipertensién) suelen
tener preservacion de la motilidad pupilar, porque sus fibras son
mas resistentes a laisquemia que las de la motilidad extrinseca. Por
el contrario, las causas compresivas producen afectacion precoz
de motilidad intrinseca (midriasis): herniacion uncal (pupila de
Hutchinson) o aneurisma (de la comunicante posterior o de la
cardtida interna). La porcidon mas vulnerable a la compresién es
la subaracnoidea, ya que el nervio motor ocular comun discurre
paralelo y adyacente a la arteria comunicante posterior.

La pardlisis compresiva del lll nervio presenta una pupila en mi-
driasis media, poco o nada reactiva al reflejo fotomotor directo
ni al consensual, ni a la mirada cercana. Se acompafa de ptosis
(con disminucion de la funcién del elevador) y/o oftalmoplejia
extrinseca con diferentes combinaciones de limitacion de la
aduccion, supraduccion e infraducciéon. Aunque se ha descrito
algun caso de midriasis aislada como manifestacién de una paresia
del Il nervio, es muy poco frecuente. Se recomienda explorar de
manera cuidadosa, y con la ayuda de maniobras de cover/uncover
para detectar pequenos defectos®®. La presencia de ptosis sutil
con reduccion de la fuerza del elevador, o de una tropfa vertical
en mirada excéntrica en pacientes con una pupila dilatada y
arreactiva, puede sugerir una incipiente pardlisis. En general, las
paresias por compresion aneurismatica son dolorosas, mientras
que las microvasculares no.

La neuroimagen es obligada en casos de midriasis con cefalea,
o midriasis con alteracion de la motilidad extrinseca. El estudio
tiene caracter de urgencia para excluir la posibilidad de aneurisma.
Las pruebas iniciales son angiografia por resonancia magnética
(RM) o angio-TC, segun la disponibilidad y experiencia de cada
centro. En cualquier caso, si la angiografia no invasiva no resulta
diagndsticay la sospecha es elevada, puede ser necesaria unaan-
giograffa convencional®. En caso de angio-TC o angio-RM normal
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y baja sospecha, se recomienda la monitorizacion de la pupila las
primeras 48-72 horas.

Midriasis farmacoldgica

Las sustancias anticolinérgicas y los simpaticomiméticos (en
menor medida y de forma menos intensa) producen dilatacion
pupilar. El contexto clinico es variable: instilacion de colirios
(exploracion oftalmoldgica, por confusion con otro colirio,
malintencionada en simulacién); contacto (directo con el ojo
o indirecto a través de las manos) o por uso de productos con
accion parasimpaticolitica (parches de escopolamina, ipratropio,
vasoconstrictores nasales o plantas como el estramonio). Es im-
prescindible una anamnesis detallada y exhaustiva.

La midriasis por anticolinérgicos produce pupilas muy dilatadas,
superando los 7-8 mm de didmetro. La exploraciéon en lampara
de hendidura es normal y no hay contraccion con el estimulo
luminoso ni en visién cercana. No hay ptosis ni oftalmoplejia, y
el didmetro de la pupila es superior al de la paresia del lll nervio
o ala pupila ténica’.

Midriasis por causas locales

Glaucoma agudo de angulo cerrado

La midriasis arreactiva se acompana de un florido cuadro clinico con
dolor ocular muy intenso, cefalea frontoorbitaria, halos y pérdida
visual. La exploracion revela el aplanamiento de la cdmara anterior,
unaumento importante de la presion intraoculary edema corneal.

Midriasis traumatica

Destaca el antecedente traumatico o quirdrgico. La pupila se pre-
sentairregularmente dilatada y con reaccién en la cdmara anterior
en fase aguda. La exploracion en ldmpara de hendidura es capital
en el diagnostico, revelando irregularidades pupilares, como por
ejemplo, desgarros del esfinter con muescas en el borde pupilar.

En casos de midriasis unilateral aislada con amplias dreas de atrofia
del esfinter pupilar arreactivas con pilocarpina concentrada, es
conveniente descartar causas como el herpes zdster, traumatis-
mos, isquemia iridiana o yatrogenia postquirdrgica’.

Conclusion

La pupila tonica presenta hipersensibilidad a colinérgicos, pero
esta caracteristica tarda unas semanas en desarrollarse desde
el inicio del cuadro®. En el momento de instauracién aguda, la
midriasis aislada por pupila tonica es indistinguible de la causada
por la compresion del lll nervio.

Aunque infrecuente, la pupila tonica puede ser bilateral, no
necesariamente simétrica, como en el caso aqui expuesto. En
estos casos bilaterales, se recomienda investigar en busca de
disautonomia sistémica y de sffilis.

La midriasis unilateral aguda, sin alteraciones locales del iris y que
responde a pilocarpina al 1-2%, debe ser investigada como paresia
compresiva e incipiente del lll nervio. Se recomienda la realizacion
de una prueba de imagen con angiografia no invasiva (Tabla 3
y Figura 4).

caracteristicas de pupila ténica evolucionada

urgente para excluir la causa compresiva aneurismatica.
4. En caso de midriasis aislada, se instila pilocarpina concentrada.

pilocarpina al 2% en

diluida.

RM: resonancia magnética;TC: tomografia computarizada.

1. Determinar cudl es la pupila patoldgica. Si la midriatica es la anormal:
2. Exploracion ocular en ldmpara de hendidura para excluir causas locales: glaucoma agudo, atrofia de iris, captura de pupila, sinequias o evidenciar

3. Exploracion de la motilidad palpebral y extraocular. Si se evidencia paralisis incipiente o completa del lll nervio (ptosis, exotropia e hipotropia
con dificultad de elevacion, depresion y aduccion), se realiza una prueba de imagen con angiografia no invasiva (angio-TC o angio-RM) de forma

a. La ausencia de respuesta indica midriasis farmacoldgica* por un bloqueo colinérgico (y puede observarse contraccion parcial con

b. Si hay contraccion, es preciso realizar una prueba de imagen con angiografia no invasiva (angio-TC o angio-RM) urgente para excluir causa
compresiva aneurismatica presentada en fase mas precoz que en el punto 3.

c. En urgencias se desaconseja la prueba de pilocarpina diluida. Si la dilataciéon pupilar es aguda, la prioridad es excluir la compresion del
Il nervio. En caso de presentacién aguda de pupila tonica, atiin no se ha desarrollado la hipersensibilidad y no reacciona con pilocarpina

Tabla 3. Pasos diagndsticos de la anisocoria por midriasis aguda.
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3.1. Midriasis unilateral... jo bilateral?

Anisocoria nayor con
luzintensa

¢Ptosis o alteracion

MOE?

¢Alteracion local en
biomicroscopia?

Pilocarpina
diluida 0,125%
Alteracién
local del iris
Pilocarpina
concentrada 1-2%
| | Paresialll
par Pupila tonica

| Exploracion
Midriasis

neurologia +/-
farmacolégica serologia de ltes

Angio
TC/RMI

MOE: motilidad ocular extrinseca; TC: tomografia computarizada.

Figura 4. Algoritmo diagndstico de midriasis que engloba las causas agudas y crénicas: No se recomienda usarlo como pasos diagnésticos, sino como aproximacion
al diagndstico diferencial de la anisocoria por midriasis.
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Anisocoria dolorosa

Painful anisocoria

M. Saint-Gerons, A. Matheu, MA. Rubio

Resumen

Se presenta un caso clinico de un varén de 44 afios que acudié de urgencias con anisocoria y dolor. La angior-resonancia mostré una disec-
cion carotidea y vertebral izquierda. En este capitulo, se discute el diagndstico diferencial de anisocoria y las caracteristicas principales de la
diseccion carotidea.

Palabras clave: Anisocoria. Horner. Diseccion carotidea. lopimax®.

Resum

Es presenta cas clinic d'un home de 44 anys que va acudir d'urgéncies amb anisocoria i dolor. La angio-resonancia va mostrar una disseccio
carotidia i vertebral esquerra. En aquest capitol es planteja el diagnostic diferencial d ‘anisocoria i les caracteristiques principals de la disseccié
carotidia.

Paraules clau: Anisocoria. Horner. Disseccid carotidia. lopimax®.

Abstract

A 44-year-old male presented to the emergency department complaining of anisocoria and pain. Magnetic resonance angiogram revealed
dissection of the left carotid and vertebral arteries. This chapter discusses the differential diagnosis of anisocoria and the main features of
carotid dissection.

Key words: Anisocoria. Horner. Dissection carotid. lopimax®.
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Caso clinico

Un varén de 44 afos acudid de urgencias por hinchazon del
parpado superior derecho y anisocoria de tres dfas de evolucion.
Ademads, el paciente presentd cefalea hemicraneal derecha de
caracteristicas pulsatiles que abarcaba desde el ojo derecho hasta
la region cervical posterior. No presentaba alergias medicamento-
sas conocidas, era fumador de cuatro cigarrillos al dia y no tenfa
otros antecedentes de interés. En la exploracion oftalmologica,
se objetivd una agudeza visual de 0,7 corregida en ambos 0jos.
Realizo el test de Ishihara con 20/20 en ambos 0jos, no tenfa de-
fecto pupilar aferente, el tamafio de la pupila del ojo derecho era
inferior a la del ojo izquierdo. El paciente presentaba una ptosis del
ojo derecho con una distancia del reflejo marginal del parpado
superior (MRD1) de 2 mm (normal: 4 mm) y el MRD1 + MRD2
(MRD del parpado inferior) de 7 mm (normal: 9 mm) con buena
funcién del elevador y no se observo alteracion de la motilidad
extrinseca. La biomicroscopia resultd normal, y en el fondo de
0jo, se observaron drusas macularesy papilas normales en ambos
0jos. La exploracion neurolégica fue normal.

Se realizoé la prueba de colirio, que confirmé la presencia de sin-
drome de Horner derecho (Figura 1).Y de urgencias, se hizo una

Figura 1. A. Ptosis y miosis del ojo derecho. B. Inversion de la anisocoria 45
minutos después de la instilacion de colirio de apraclonidina.
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tomografia computarizada (TC) craneal, una radiografia de torax
y una angio-TC que no demostré diseccion carotidea, solo una
dudosa rectificacion de la luz de la carétida derecha.

Seinici¢ la antiagregacion con dcido acetilsalicilico 100 mg y se so-
licité una visita con una angiografia por resonancia magnética (RM).

Enlaangio-RM, en los Ultimos 3 cm del segmento C1 dela carétida
interna derecha, se observé una ciertairregularidad endotelial y se
identificé una imagen en semiluna hiperintensa en la secuencia
T1, con saturacién de grasa compatible con diseccién carotidea.
En el segmento V1 de la arteria vertebral derecha se observé una
imagen de similares caracterfsticas mas laminar, asimismo compa-
tible con diseccién vertebral. El calibre de la luz verdadera tanto de
la carétida interna derecha como de la vertebral ipsilateral estaba
conservado, con ligera rectificacion de la superficie endotelial, en
relacion a los segmentos de diseccion descritos (Figura 2).

Como conclusién, el paciente presentaba una diseccion carotidea
y vertebral derecha en segmentos C1 (distal) y V1 respectivamente,
sin estenosis significativa de la luz.

Discusion
Anisocoria

Ante un caso de anisocoria, es importante observar si las dos
pupilas son reactivas a la luz'. Si la pupila poco reactiva es la
midridtica, debe considerarse los siguientes diagndsticos: pupila
ténica, midriasis farmacoldgica, alteraciones locales iridianas,
midriasis episddica benigna o paresia del lll nervio. Esimportante
explorar cuidadosamente la funcion del elevador del parpado, del
recto superior, inferior y medial, para descartar una paresia del Il
nervio; la presencia de midriasis aislada serfa una manifestacion
poco frecuente de la paresia del lll nervio?. Si la pupila midtica es
poco reactiva, puede ser el resultado de una pupila tonica de larga
evolucion o de alteraciones locales iridianas. Silas dos pupilas son
igualmente reactivas a la luz, debe observarse si la diferencia es
mayor en luz o en oscuridad. Si la anisocoria es mayor en oscuri-
dad, puede ser que la pupila miética tenga dificultad para dilatar
a consecuencia de la afectacion de la via simpética (sindrome de
Horner) o puede tratarse de una anisocoria fisiolégica.

Figura 2. En secuencia T1 con saturacion grasa, se observa un aumento de la sefal del falso lumen de los vasos con diseccion (signo del creciente), en el segmento

C1/C2 de la arteria carotida interna derecha (flechaen A) y en el <

gmento V2 de

a arteria vertebral ipsilateral (flecha en B).
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El sindrome de Horner puede ir acompafiado de ptosis, ptosis
inversa (elevacion del parpado inferior) y anhidrosis, pero puede
ser incompleto aunque la lesion sea proximal. En las lesiones de
primer orden, la miosis puede iracompafnada de ptosis y anhidro-
sis ipsilateral de cara y cuerpo; en las lesiones de segundo orden,
puede haber ptosis y anhidrosis facial ipsilateral; y finalmente,
en las lesiones de tercer orden, la ptosis no va acompafnada de
anhidrosis®. En la anisocoria fisioldgica, la diferencia del tamano
pupilar es inferiora 1 mm, la cantidad de desviacion puede variar
a lo largo del dia® y la anisocoria puede invertirse de forma es-
pontdnea. En ocasiones, puede ser mas aparente enluzy, a veces,
mayor en oscuridad, simulando un sindrome de Horner (Figura 3).

Prueba de colirios

Para el estudio diagndstico de Horner, pueden realizarse pruebas
de colirios. La prueba méas accesible es la de la apraclonidina (lo-
pimax®), después de 45-60 minutos de instilacién en ambos o0jos:
si se trata de un sindrome de Horner, se observard una inversion
de la anisocoria y, en muchos casos, una mejora de la ptosis®. La
mejorfa de la ptosis tras la instilacion de apraclonidina no es es-
pecifica de sindrome Horner®. La inversion de la anisocoria tras la
instilacion de apraclonidina puede tardar desde unos dfas hasta
una semana después del dafo?.

La prueba del colirio de cocaina 5-10% se considera positiva si
existe un incremento de la anisocoria de 1 mm a los 45 minutos
de la instilacién, sin embargo, el colirio de cocaina puede ser
dificil de encontrar. El colirio de hidroxianfetamina que sirve para
diferenciar lesiones de primer y tercer orden no se encuentra
disponible en Espafa.

Pruebas complementarias en un sindrome de Horner

Las pruebas complementarias en el paciente con sindrome de
Horner deben incluir la exploracion de toda la via simpatica. La
eleccion de la neuroimagen dependera de la disponibilidad de las
pruebas en cada centro. Las recomendaciones son: RM y angio-RM
de cabeza y cuello con contraste?. Para el estudio pulmonar, se
puede prolongar el estudio con resonancia hasta el dpex pulmo-
nar o se puede realizar una TC pulmonar apical.

En este caso, la alteracion objetivada en la angio-TC de urgencias
permitié localizar la lesion de la via simpética.

3.2. Anisocoria dolorosa

Diseccion carotidea

La diseccion carotidea es una causa importante de accidente
cerebrovascular isquémico en adultos jovenes y en nifos®. La
triada clinica clasica incluye doloripsilateral en el cuello, la cabeza
o la regién orbitaria, sindrome de Horner e isquemia cerebral o
retiniana, pero no se da en todos los casos, y en ocasiones, los
sintomas visuales pueden ser la forma de presentacion inicial o
incluso la unica’.

Dos tercios de los pacientes con diseccion carotidea presentan
manifestaciones oftalmoldgicas. La mas frecuente es el sindrome
de Horner, descrita hasta en el 58% en las grandes series®. Las
pérdidas visuales monoculares transitorias se producen entre el
6y el 30% de los casos, y las paralisis oculomotoras, hasta en el
12%5%°. Con menor frecuencia, se pueden producir fenédmenos
visuales positivos, sindrome isquémico ocular, oclusion arterial
retiniana y neuropatia éptica isquémica®,

La fisiopatologia no esta claramente establecida, pero se produce
una disrupcion de la intima arterial que conlleva la formacion
de un hematoma intramural, que se expande y compromete la
luz del vaso. La disminucion de perfusion secundaria produce
isquemia hemodindmica o tromboembodlica cerebral y/o retiniana.
Puede complicarse con la formacion de pseudoaneurismas, que
produciran clinica por compresiéon de estructuras adyacentes o
por su eventual ruptura®.

La diseccion puede ser traumatica o espontanea. En la patogénesis
de este proceso, se han implicado factores genéticos y ambienta-
les. Existen multiples factores ambientales, la mayoria relacionados
con hiperextension o rotacion del cuello (toser, vomitar, estornu-
dar, yoga, manipulacién quiropractica cervical, etc.). También se
asocia a hipertensién, hiperhomocisteinemia, migrafia con aura,
infeccion respiratoria, displasia fioromuscular y factores genéticos®.
La asociacion de diseccion carotidea y vertebral es infrecuente,
si bien dentro de las asociaciones con disecciéon carotidea es la
mas habitual. La diseccién arterial espontdnea multiple puede
ser causada por varios trastornos genéticos, como la poliquistosis
renal autosémica dominante, el déficit de alfa-1-antitripsina, la
hemocromatosis hereditaria, el sindrome de Turner, el sindrome
de William o enfermedades del tejido conectivo™. Las conectivo-
patias han sido implicadas en menos de un 2% de las causas de
disecciones espontdneas intracraneales o extracraneales, y las mas
frecuentemente asociadas a diseccion carotidea son el sindrome
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Figura 3. Algoritmo diagnostico de anisocoria.

de Marfany el de Ehlers-Danlos'". Su presencia debe sospecharse
en los casos en los que existan otros datos que apoyen estas en-
fermedades, como alteraciones esqueléticas (hiperlaxitud articular,
escoliosis), cardiacas u oculares.

El diagnostico de diseccién carotidea se confirma mediante
angio-RM o angio-TC, que permiten la visualizacion del hematoma
intramural o signo del creciente, del extremo distal afilado o "en
llama” El duplex carotideo tiene poco valor en casos de diseccion
intracraneal o de arteria vertebral®.

El prondstico de la diseccion carotidea tiende a ser favorable. Los
accidentes isquémicos cerebrovasculares se producen tipicamen-
te enlas dos primeras semanas de la disecciony, posteriormente,
el riesgo disminuye drasticamente. Suele producirse la resolucion
espontanea con recanalizacion a los seis meses, pero pueden
persistir estenosis residuales y pseudoaneurismas, con un riesgo
de rotura del 1%. La recidiva de la diseccion es poco frecuente,
alrededor de un 7% a los siete afios del diagndstico. Por todo ello,
se considera indicado el tratamiento mediante anticoagulacion o
antiagregacion por un periodo de al menos 3-6 meses®.
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Conclusion

Ante un paciente con un sindrome de Hornery dolor en el cuello,
la cabeza o la region periorbitaria, debe descartarse la diseccion
carotidea, dadas sus potenciales complicaciones neuroldgicas.
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Otras anomalias pupilares infrecuentes

Other uncommon pupillary abnormalities

A. Blazquez, M. Balboa, E. Pascual

Resumen

El diagndstico diferencial de la anisocoria incluye anomalias pupilares curiosas, de presentacion infrecuente, como el sindrome de Pourfour du Petit, la midriasis episddica
benigna o la pupila “en renacuajo’”.

Palabras clave: Sindrome de Pourfour du Petit. Midriasis episédica benigna. Pupila “en renacuajo”.

Resum

El diagnostic diferencial de I'anisocoria inclou anomalies pupil-lars curioses de presentacié poc freqiient, com la sindrome de Pourfour du Petit, la midriasi episodica benigna
o la pupil-la capgros.

Paraules clau: Sindrome de Pourfour du Petit. Midriasi episodica benigna. Pupil-la en capgros.

Abstract
The differential diagnosis of anisocoria includes uncommon pupillary anomalies, such as Pourfour du Petit syndrome, benign episodic mydriasis or tadpole pupil.
Key words: Pourfour du Petit syndrome. Benign episodic mydriasis. Tadpole pupil.
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Caso clinico

Un varéon de 26 anos, diagnosticado de enfermedad de Crohn tres
anos antes, ingresé en la unidad de cirugfa general y digestiva para
una intervencion quirdrgica abdominal (reseccion ileocecal). En
los dfas posteriores, se sometié a dos laparotomfas exploradoras
por diversas complicaciones. En el transcurso del ingreso, requirio
la colocacion de un catéter venoso central en la vena yugular
interna derecha. La madre del paciente observo posteriormente
una asimetria palpebral no presente previamente, por lo que se
cursé una interconsulta a oftalmologia.

En la exploracién, se objetivé una anisocoria y una asimetria
palpebral. No referia alteracién de sudoraciéon hemifacial, dolor ni
otra sintomatologia visual asociada. El cuadro sugeria un sindrome
de Horner izquierdo con ptosis 1-2 mm y miosis (Figura 1). Sin
embargo, no se observaron hallazgos tipicos de esta entidad: la
anisocoria no aumentaba en la oscuridad y la prueba del colirio
con apraclonidina fue negativa.

A pesar de esto, el diagndstico de sindrome de Horner izquierdo
se mantuvo y se solicité un angiografia por tomografia compu-
tarizada cerebral extendida al cuello hasta el dpex pulmonar y
un ecoddppler de troncos supraadrticos, sin detectar lesion de
la via simpatica izquierda. La cicatrizen el lado derecho del cuello

Figura 1. Asimetria palpebral y anisocoria que sugieren un sindrome de Horner
izquierdo con ptosis de 1-2 mm y miosis.

recordaba la colocacion del catéter yugular (Figura 2), por lo que
se planted que podia tratarse de un sindrome de Pourfour de Petit,
manifestado por retraccion palpebral y midriasis del ojo derecho.
El cuadro evoluciond favorablemente de manera espontanea en
los meses sucesivos.

Sindrome de Pourfour du Petit

Este sindrome fue descrito por primera vez por Francois Pourfour
du Petit™, un cirujano francés del ejército de Luis XIV, que observo
signos de aumento de la actividad simpatica facial en soldados
con lesiones cervicales.
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Figura 2. La flecha sefala la cicatriz relacionada con la via venosa central colocada
durante su ingreso. La canalizacién fue en el lado derecho, mientras que el “pre-
sunto”sindrome de Horner que aparecié posteriormente era del lado izquierdo.

Esta rara entidad se podria denominar“sindrome anti-Horner’, ya
que los hallazgos clinicos son los contrarios de los que acompafian
al sindrome de Horner: midriasis unilateral, retraccién superior
del parpado de 1-2 mm, “falsa” proptosis y piel fria con aumento
de la sudoracion.

Se cree que los estimulos irritativos de las fibras simpaticas son
responsables de este sindrome disautonomico focal, lo que ori-
gina una hiperactividad simpatica. Las causas son las mismas que
en el sindrome de Horner: anomalias vasculares, traumas, tumores
y procedimientos quirdrgicos o anestésicos.

Otras anomalias pupilares infrecuentes
Midriasis episédica benigna

La midriasis episddica benigna es una anisocoria aislada e inter-
mitente que aparece en individuos jévenes y sanos, sobre todo
en mujeres, con antecedentes de migrana.

Los episodios suelen ser unilaterales, autolimitados y de duracion
variable, desde minutos hasta horas, llegando a perdurar en
algunos casos, incluso durante los dias posteriores a la migraha.

Se trata de un proceso benigno al que puede asociarse vision
borrosa, alteracion de la acomodacién, cefalea y/o fotofobia. No
se acompana de alteraciones de motilidad y palpebrales y no se
detectan alteraciones estructurales*”.

Estd causada por una alteraciéon a nivel del sistema nervioso
autdonomo, bien por una insuficiencia parasimpatica del esfinter
deliris o por una hiperactividad simpética del dilatador del iris. El
significado de la midriasis episédica benigna en la migrafia no ha
sido completamente establecido y existe una controversia sobre
si este tipo de alteraciones pupilares transitorias en los pacientes
migrafosos constituye un aura migrafosa o si, por el contrario,
consiste en un sintoma acompanante de la misma*.

La realizacion de neuroimagen queda reservada para los casos
atipicos, como pacientes de edad avanzada, historia previa de
traumatismo o vasculopatias’.

Pupila “en renacuajo”

Se trata de una alteracién pupilar intermitente producida por
un espasmo segmentario del musculo dilatador del iris, dando
lugar a una elongacion pupilar unilateral en forma de “lagrima”
0 "renacuajo’”

Son episodios breves, menores a 15 minutos de duracién, sin nin-
gun desencadenante previo. Se pueden llegar a manifestar hasta
varias veces en un mismo dia. Ademas, existe una variabilidad
interepisddica, ya que no siempre tiene que afectarse el mismo
segmento del iris ni ocurrir en el mismo 0jo®°.

Se ha postulado una asociacion entre este fenémeno v el sin-
drome de Horner, por la hipersensibilidad por denervacion en
el sistema nervioso auténomo. No obstante, la fisiopatologia es
incierta'".

Crisis comiciales

Durante la crisis comicial o en la fase postictal, se puede observar
la aparicion de una midriasis unilateral con una baja respuesta a
la luz'.

Se ha descrito que, por alteraciones en los centros corticales
provocadas por un foco epiléptico, se inhibe la dilatacion pupilar,
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3.3. Otras anomalfas pupilares infrecuentes

ipsilateral o contralateral, produciendo asi una midriasis unilateral

durante el episodio comicial. Algunos autores consideran que se
trata de una manifestacion de la pardlisis de Todd™'°. Sin embargo,
es importante descartar una compresion del lll nervio craneal

como primera orientacion diagnostica.
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4. OTROS SINTOMAS EN NEUROOFTALMOLOGIA

Nistagmos

Nystagmus

A. Galvez-Ruiz

Resumen

Los nistagmos se definen como una oscilacién ritmica ocular. Pueden ser congénitos o adquiridos, en resorte o pendulares. Reconocer su pre-
sentacion clinica y sus caracteristicas, asi como los posibles sintomas neurolégicos asociados, es crucial para intentar descubrir su localizacion
anatomica. Muchos de estos pacientes requieren estudios complementarios y neuroimagen para descartar lesiones estructurales u otras etiologias
infecciosas, inflamatorias, desmielinizantes o paraneoplasicas. Por ultimo, es importante conocer las posibles opciones terapéuticas de las que se
pueden beneficiar estos pacientes. En esta revision, exponemos un caso clinico de un paciente con nistagmo en la mirada inferior y describimos
brevemente las caracteristicas fundamentales de las principales formas de nistagmos y sus posibles tratamientos.

Palabras clave: Nistagmo. Oscilopsia. Intrusiones sacadicas.

Resum

Els nistagmes es defineixen com una oscil-lacié ritmica ocular. Poden ser congenits o adquirits, en ressort o pendulars. Reconéixer la seva presentacio
clinica i caracteristiques aixi com els possibles simptomes neurologics associats és crucial per a intentar descobrir la seva localitzacié anatomica.
Molts d'aquests pacients requereixen estudis complementaris i neuroimatge per descartar lesions estructurals o altres etiologies infeccioses,
inflamatories, desmielinitzants o paraneoplasiques. Per ultim, és important conéixer les possibles opcions terapéutiques de les que es poden
beneficiar aquests pacients. En aquesta revisié exposem un cas clinic d'un pacient amb nistagmes a la mirada inferior i descrivim breument les
caracteristiques fonamentals de les principals formes de nistagmes i els seus possibles tractaments.

Paraules clau: Nistagme. Oscilopsia. Intrusions sacadiques.

Abstract

Nystagmus is defined as a rhythmic ocular oscillation. They can be congenital or acquired, jerk or pendular. Recognizing its clinical presentation
and characteristics as well as the possible associated neurological symptoms is crucial in trying to discover its anatomical location. Many of these
patients require a proper workup including a neuroimaging to rule out structural lesions or other infectious, inflammatory, demyelinating, or
paraneoplastic etiologies. Finally, it is important to know the possible therapeutic options from which these patients can benefit. In this review
we present a clinical case of a patient with a downbeat nystagmus and we briefly describe the fundamental characteristics of the main forms of
nystagmus and their possible treatments.

Key words: Nystagmus. Oscillopsia. Saccadic intrusion.
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Caso clinico

Se presenta el caso de una paciente mujer de 42 afios de edad
que comienza de manera progresiva con oscilopsia hace dos afos.
Poco después comienza con inestabilidad de la marcha, que ella
inicialmente atribuye a sus sintomas visuales. La paciente no tiene
otros antecedentes médicos o familiares de relevancia.

Es valorada por neurooftalmologia, destacando en la exploracion
la presencia de un nistagmo de batida hacia abajo que se acentua
en mirada lateral. La paciente también presenta movimientos
sacadicos dismétricos y una leve ataxia de la marcha (Video 1).
Se solicita una resonancia magnética craneal que presenta dis-
minucion global del volumen cerebeloso. También se solicita un
panel paraneopldsico neurolégico que es negativo.

Es remitida al servicio de neurologia, que confirma la ataxia de la
marchay solicita test genético para ataxias hereditarias, resultando
positivo para ataxias espinocerebelosas subtipo 6.

Entre las causas mas frecuentes de los nistagmos de batida hacia
abajo estan los sindromes paraneoplésicos, la malformacion de
Chiari, la intoxicacion por farmacos, la encefalopatia de Wernicke,

4.1. Nistagmos

Video 1. Este video demuestra la presencia de un nistagmo de batida hacia abajo
que se acentla en mirada lateral. La paciente también presenta movimientos
sacadicos dismétricos y una leve ataxia de la marcha.

la deficiencia de vitamina B12 y la etiologfa idiopatica. Las ataxias
hereditarias constituyen una causa infrecuente de los nistagmos
de batida hacia abajo, pero deben ser incluidas en el diagndstico
diferencial especialmente en los pacientes con antecedentes
familiares'®.
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Introduccion

Existen dos tipos de oscilacion ocular: las intrusiones sacadicas y
los nistagmos. Se diferencian en que en las intrusiones sacadicas,
la fijacion ocular se rompe por una sacada involuntaria, y en los
nistagmos, se rompe por un lento movimiento del 0jo, que es co-
rregido por una sacada correctora. Existen dos tipos de nistagmos:
en resorte y pendular®'.

La Figura 1 ayuda a simplificar el abordaje clinico de un paciente
con nistagmo. La primera gran distincién es entre pacientes con
nistagmo en resorte frente a pacientes con nistagmo pendular.

Nistagmo en resorte

Puede ser esponténeo en la posicién primaria de la mirada o
evocado con la mirada lateral, y seguin sea el sentido de su movi-
miento, horizontal, torsional o vertical. Es posible ver esta forma
en el nistagmo congénito, el latente, el vestibular, el nistagmo
periddico alternante, por farmacos y en la epilepsia.

Nistagmo vestibular

Puede estar originado por causas centrales en el sistema nervioso
central (como alteracion de los nticleos vestibulares en el tronco

encefélico olas conexiones vestibulocerebelosas). También puede
tener una causa periférica, como alteraciones laberinticas del oido
interno o alteraciones del VIl par craneal.

El nistagmo vestibular periférico generalmente tiene un compo-
nente mixto (horizontal-rotatorio) en posicion primaria, con una
fase de batida rapida en direccién contraria a lalesiéon. La amplitud
del nistagmo aumenta en la misma direccién de la fase rapida del
nistagmo. La fijacion visual produce su inhibicion'.

Por el contrario, el nistagmo vestibular central en posicion primaria
de la mirada es torsional puro, sin componente mixto. Ademas,
normalmente existen otros pares craneales implicados por afec-
tacion del tronco encefélico (Tabla 1).

Nistagmo desencadenado por la mirada

Por definicidn, esta ausente en posicién primaria de la mirada. En
la mirada hacia la derecha, el nistagmo bate hacia la derecha, y
en la mirada hacia la izquierda, bate hacia la izquierda. Se debe a
una alteracion del mecanismo de fijacién de la mirada en posicion
extrema. Esto se debe a una alteracion del tronco encefélico o
vestibulocerebelosa. Puede producirse como efecto secundario
de farmacos antiepilépticos o sedantes’.

322

Nistagmo: Intrusion sacadica:
se inicia por un lento se inicia por un
movimiento movimiento sacédico
|
I | |
Resorte Pendular Otros
T Nistagmo de »
Unidireccional —I— Cambia la direccién Congénita Adquirida convergencia- Oftalmoplejia
vestibular R internuclear
. | Nistagmo Lo
N|'a5§22{2° evocado por la Enfermedad En balancin l\é\llpqmmla del
Central: mirada de Whippie oblicuo superior
torsional puro
Periférico: Adquirida Congénita
horizontal-
rotatorio

Figura 1. Algoritmo diagnéstico de nistagmos.
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Periférico Central

Caracteristica Alteracion del 6rgano Alteracion del tronco

del nervio vestibular encefalico
periférico
Direccion Combinado Torsional puro o vertical

horizontal-torsional puro u horizontal puro

Fijacion visual Inhibe el nistagmo No

Vértigo Severo Leve

Afectacién de otros
pares craneales

Otros hallazgos  Pérdida auditiva

Tabla 1. Diagnéstico diferencial del nistagmo vestibular periférico- central.

Nistagmo de Bruns

Una forma peculiar del nistagmo de origen vestibular es el
nistagmo de Bruns. Estd causado por un tumor del dangulo pon-
tocerebeloso y es una combinacion de un nistagmo vestibular
periférico en el lado contralateral al tumor (por la afectacion de un
tumor que comprima unilateralmente el VIII par craneal) con un
nistagmo desencadenado por la mirada en el lado ipsilateral del
tumor (por la compresion del tronco del encéfalo por el mismo
tumor, con defecto del sistema fijador de la mirada)'®.

Nistagmo de rebote

Se define por la presencia de un nistagmo desencadenado por la
mirada excéntrica. Sin embargo, tras volver a la posicion primaria

4.1. Nistagmos

de la mirada, se produce un nistagmo en resorte de direccion
opuesta al de la mirada excéntrica. Se debe a lesiones del tronco
encefdlico o cerebelo’.

Nistagmo de batida inferior

Es un nistagmo en resorte vertical de batida inferior que est3
presente en posicion primaria de la mirada. La region anatémica
responsable de este nistagmo es la unién craneocervical, el bulbo
o por lesiones cerebelosas (floculo-parafloculo, nddulo y Gvula).
Los farmacos que se han empleado en el tratamiento son: amino-
piridinas, clonazepam, acido valproico y gabapentina. La Tabla 2
resume las causas principales de los nistagmos de batida inferior.

Nistagmo de batida superior

Es un nistagmo en resorte vertical de batida superior que esta
presente en posicion primaria de la mirada y empeora en la mi-
rada superior. Los nistagmos de batida superior puros se asocian
frecuentemente con lesiones bulbares (nucleo perihipogloso),
vermis cerebeloso y mesencéfalo. La Tabla 3 resume las causas
principales de los nistagmos de batida inferior.

Nistagmo periédico alternante

Es un nistagmo horizontal en resorte que alterna ciclos de batida
en un sentido, con ciclos de batida en la direccidon contraria. Se
debe a lesiones anatémicas del nédulo y de la Uvula cerebelosa.

Infecciones

Enfermedades desmielinizantes

Etiologia toxicometabdlica

Sindromes paraneoplésicos-autoinmunes

Congénitos-hereditarios

GAD: (enzima) glutamato decarboxilasa; SCA: ataxias espinocerebelosas.

Lesiones estructurales Anomalias craneocervicales

Tumores, hemorragia o trauma en la fosa posterior
Encefalitis herpética
Tétanos

Esclerosis multiple
Leucodistrofias

Degeneracion cerebelosa alcohdlica
Encefalopatia de Wernicke
Farmacos antiepilépticos, litio, narcéticos

Degeneracion cerebelosa paraneoplésica
Sindrome de la persona rigida (anticuerpos anti-GAD)

Nistagmo de batida inferior congénito
Ataxias hereditarias (SCA)

Tabla 2. Causas del nistagmo de batida inferior.
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Infecciones
Enfermedades desmielinizantes

Etiologia toxicometabdlica

Sindromes paraneoplasicos

Congénitos-hereditarios

Lesiones estructurales Anomalias craneocervicales

Tumores, hemorragia o trauma en la fosa posterior
Encefalitis-meningitis
Esclerosis multiple

Encefalopatia de Wernicke
Farmacos antiepilépticos
Organofosforados

Amaurosis congénita de Leber

Tabla 3. Causas del nistagmo de batida superior.

Infecciones

Enfermedades desmielinizantes

Etiologia toxicometabdlica

Sindromes paraneoplasicos-autoinmunes (anticuerpos anti-GAD)

Otros

GAD: (enzima) glutamato decarboxilasa.

Lesiones estructurales Anomalias craneocervicales

Tumores, hemorragia o trauma en la fosa posterior
Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob

Sifilis

Esclerosis multiple

Farmacos antiepilépticos
Encefalopatia hepdtica

Sindrome de la persona rigida

Epilepsia
Pérdida visual profunda

Tabla 4. Causas del nistagmo alternante periédico.

El baclofeno es el farmaco de eleccion™". La Tabla 4 resume las
causas principales de los nistagmos periédicos alternantes

Nistagmos pendulares
Nistagmo congénito

Se caracteriza por un nistagmo horizontal conjugado que normal-
mente se manifiesta en la infancia temprana. Se puede producir de
forma secundaria a una pérdida visual (sensorial) o no (nistagmo
congénito motor). En el primer caso, puede ser secundario a dis-
trofia retiniana, albinismo, hipoplasia del nervio éptico, coloboma
del nervio optico, aniridia, etc. Caracteristicamente no induce
oscilopsia, aunque la agudeza visual puede verse afectada. Por
lo general, es horizontal pero no es infrecuente que tenga un

componente rotacional’®. Algunas de las principales caracteris-
ticas incluyen su inhibicion durante el suefio y la presencia de
una zona nula en la que el nistagmo disminuye en intensidad.
Otras caracteristicas son la disminucion de la intensidad con la
convergencia y el aumento con la fijacion. La Tabla 5 resume las
diferencias entre nistagmo pendular congénito y adquirido.

Otros tipos de nistagmos infantiles

Nistagmo latente

Es un tipo de nistagmo que no se manifiesta durante la fijacion bi-
nocular. Se caracteriza por la presencia de un nistagmo horizontal
en resorte en direccién contraria al ojo ocluido. Con frecuencia,
se asocia con esotropfa infantil y ambliopia®.
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Forma

Disconjugado-asimétrico Fr

Adquirido Infantil

Puro sinusoidal

ecuente

Variable
Raro

Direccion Vertical, circular o eliptico Horizontal, uniplanar
Nistagmo optocinético invertido Nunca Frecuente
Oscilopsia Frecuente Infrecuente
Tabla 5. Diagndstico diferencial del nistagmo pendular congénito-adquirido.
Espasmo nutans 5. Liebenberg WA, Georges H, Demetriades AK, Hardwidge C. Does

Se caracteriza por la presencia de un nistagmo asimétrico o inclu-
so monocular, asociado a un balanceo cefalico y a una torticolis.
Aunque la mayoria de los casos son benignos, algunos casos de
espasmo nutans se asocian con gliomas del nervio éptico, por
lo que estd indicada la realizacién de una resonancia magnética
craneal™.

Nistagmo infantil monocular pendular

Normalmente es secundario a la pérdida de visibn monocular
(ambliopia profunda), pero se recomienda también neuroimagen
para descartar un glioma del nervio éptico'.

Nistagmo pendular adquirido

Es tfpica en pacientes con esclerosis multiple y afectacion del
tronco encefalico, aunque también se puede producir en lesio-
nes isquémicas, vasculares o tumorales. Generalmente causa
oscilopsia severa.
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4. OTROS SINTOMAS EN NEUROOFTALMOLOGIA

Pérdida visual no organica

Non-organic visual loss

JC. Lopez Garcia, R. Alcubierre

Resumen

En ocasiones acuden al oftalmdlogo pacientes que manifiestan una sintomatologia ocular, en los que tras una exploracion laboriosa no se
encuentra una causa organica. Estos sintomas pueden deberse a una intencion de enganar, el simulador, 0 a una anomalia psiquica subyacente.
En ambos casos, es importante conocer el contexto familiar y laboral, revisar toda la historia clinica, y comprender las principales estrategias
de abordaje y comunicacion con el paciente.

Palabras clave: Pérdida visual no organica. Simulacién. Trastorno funcional.

Resum

Ocasionalment acudeixen a l'oftalmoleg pacients que manifesten una simptomatologia ocular, on no es troba una causa organica després
d’una exploracio laboriosa. Aquests simptomes poden ser deguts a una intencié d’engany, el simulador, o a una anomalia psiquica subjacent.
En ambdos casos és important coneéixer el context familiar i laboral, revisar tota la historia clinica, i comprendre les principals estrategies
d'abordatge i comunicacié amb el pacient.

Paraules clau: Pérdua visual no organica. Simulacié. Trastorn Funcional.

Abstract

Sometimes we receive patients with ocular symptoms in whom after a laborious examination no organic cause is found. These symptoms
may be due to an intention to deceive, the malingerer, or to an underlying psychic anomaly. In both cases it is important to know the family
and work context, review the entire medical history, and understand the main strategies of approach and communication with the patient.

Key words: Non-organic visual loss. Simulation. Functional Disorder.
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Caso clinico 1

Una mujer de 18 afnos, que no refiere antecedentes de interés,
consulta por pérdida visual binocular. Su agudeza visual sin co-
rreccion es de 0,8 en ambos ojos. La exploracion oftalmolégica
es completamente normal, y la refraccion bajo cicloplejia es: ojo
derecho (OD) 170-0,25 + 1,50y ojo izquierdo (Ol) 170-0,50 + 1,50.
Se prescribe gafa, pero al cabo de un afo retorna, sin haberse
adaptado ninguna graduacion, refiriendo empeoramiento, con
agudeza visual de 0,6 en ambos ojos. De nuevo la exploracion es
normal, incluyendo el test de Ishihara y el de Worth, y se realiza
una campimetria computarizada, no fiable, al mostrar un alto
indice de falsos negativos en ambos 0jos y un patron en hoja de
trébol en el ODy de tunel en el Ol (Figura 1). Ante la sospecha de
pérdida visual no organica, en otra cita se repite la medicion de
agudeza visual, pero empezando por la [dmina de 0,8 en escala
decimal,y la paciente consigue leer lalinea de 1,0 con ambos ojos.
La revision de su historial médico mostré alteraciones conduc-
tuales en la infancia, con dificultades en la relacién maternofilial
y en la escolarizacion.

Caso clinico 2

Una mujer de 28 afios consulta de urgencias por pérdida visual
en el Ol de tres dfas de evolucion, con dolor periocular y ptosis
palpebral progresiva bilateral. Refiere antecedente de sindrome
depresivo y de tratamiento con gabapentina, que ella misma
suspendid tres semanas antes.

La exploracién inicial muestra una agudeza visual no corregida de
0,1 (0,4 con estenopeico ) en el ODy de contar dedos en el Ol. Sin
embargo, el test de Ishihara es normal en ambos ojos. Se aprecia
una ptosis variable, inicialmente total pero que durante la explo-
racion fluctda entre 2 y 5 mm, de forma simétrica o asimétrica.
No colabora adecuadamente para explorar fatigabilidad. El polo
anterior y el fondo de ojo son normales, y se intenta realizar una
campimetria que no es valorable por ausencia de colaboracién.
En una nueva exploracién al mes, se obtiene agudeza visual de
contar dedos en el OD y no percepcion de luz en el Ol, segun la
paciente, pero se constata que hay reflejo pupilar y que sigue la
mano con la mirada al inicio de la exploracion.

En conversacion con un familiar, se descubre un antecedente
de seguimiento psiquiatrico desde la adolescencia, ingreso por
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Figura 1. Perimetria estatica Octopus practicada a la paciente del caso clinico 1. Reduccién concéntrica en el ojo izquierdo y patron en hoja de trébol en el ojo derecho.

intento autolitico dos afos antes, consumo de téxicos y sindrome
depresivo, ademas de vivir una situacion psicosocial estresante
provocada por un conflicto familiar. Se llega asi al diagnostico de
trastorno conversivo o funcional, y se remite a atencién por la
unidad de salud mental.

Caso clinico 3

Una mujer de 35 anos es remitida desde neurologfa por altera-
cion visual. Ha sido diagnosticada previamente de fibromialgia,
colon irritable y cefalea crénica migrafiosa. Estd en tratamiento
con sertralina y trazodona, dos farmacos antidepresivos. Ha sido
diagnosticada previamente de neuritis épticaen su Ol, y se le habfa
practicado una infiltracién periocular de corticoides. El estudio
neuroldgico es normal, incluyendo resonancia magnética craneal

y cervical. La exploracion oftalmolégica inicial es completamente
normal (incluyendo agudeza visual, reflejos pupilares, test de
Ishihara), a excepcién de un defecto en la campimetria compu-
tarizada, que muestra una hemianopsia temporal con respeto del
meridiano vertical, pero que afecta tan solo al Ol.

Durante el seguimiento, se repite este defecto sin otros hallazgos,
incluyendo una nueva resonancia y tomografia de coherencia
Optica. En la Ultima visita, se decide realizar una campimetria bi-
nocular con el protocolo binocular de Esterman, demostrandose
un defecto izquierdo de mayor extension de la compatible con
la normalidad del campo monocular del OD, lo que confirma la
sospecha de pérdida visual no orgdnica (Figura 2). Se procede al
alta por parte de oftalmologia, y se remite a la paciente a segui-
miento por su neurélogo y psiquiatra. La paciente solicita informe
para la mutua de trabajo y el tribunal médico.
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Figura 2. Arriba, campimetria Humphrey 30-2 realizada a la paciente del caso clinico 3 que muestra hemianopsia temporal en el ojo izquierdo con respeto del meridiano
vertical y ausencia de defectos en el ojo derecho. Abajo a la izquierda, campimetria Humphrey binocular de Esterman realizada a la misma paciente, con defectos en
el hemicampo izquierdo de mayor extension que serfan compatibles con el anterior campo monocular. Abajo a la derecha, el mismo protocolo realizado por uno de
los autores (R. Alcubierre) simulando un defecto monocular izquierdo mediante la oclusién del sector temporal de este ojo. Notese la diferencia del drea sin vision entre
ambos casos, suponiendo ausencia de defecto en el ojo derecho.
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Anamnesis detallada
Psicosocial
Dejarle hablar

Sospechosos
Falta de antecedentes
Rebeldes al tratamiento

Exploracion ocular completa

l

Exploraciéon ocular completa

Y

;Paciente psiquiatrico?

Y

Psicélogo o psiquiatra

Actitudes exageradas
Sintomas inconstantes
Personalidad histérica

{Obtencion de beneficio?

)

Sospecha de simulacion

!

Métodos de deteccidon de simulacion

Figura 3. Algoritmo diagnéstico

Discusion
La pérdida visual no organica (PVNO) o funcional es aquella que

no tiene una base estructural oftalmolégica o neuroldgica que
la justifique’?. Sus tres formas principales de presentacion son:

— LaPVNO infantil, habitualmente asociada al deseo de llevar
gafas, pero también en un alto porcentaje a psicopatologia’.

— Como consecuencia de un trastorno psiquiatrico, denomi-
nado trastorno conversivo, aungue actualmente se prefiere
la terminologia de trastorno neurolégico funcional’.

— Comosimulacion, con laintencion de engafar para obtener
un beneficio habitualmente econémico o laboral.

La forma de presentacién suele ser una pérdida visual monocular
o binocular, reduccién campimétrica, o la combinacién de am-
bas, pero también pueden encontrarse otros sintomas oculares
de origen funcional, como diplopias, espasmos acomodativos

0 ptosis®. Esta anomalia debe sospecharse ante la discordancia
entre los sintomas referidos con los hallazgos en la exploracion
oftalmoldgica, ya sea por su absoluta normalidad o por la des-
proporcion entre ellos, ya que es posible la superposicion entre
una pérdida organica y una funcional, con exageraciéon de los
sintomas (Figura 3). Debe recordarse que, en ocasiones, ciertas
neuropatias dpticas o distrofias retinianas pueden aparecer con
una exploracion aparentemente normal en fases iniciales®. Es
por esto que la exploraciéon ha de ser completa, siendo de gran
importancia la observacion de las pupilas, y que no debe eti-
quetarse una pérdida visual de funcional sin haberse descartado
razonablemente otras patologfas.

Han de llevarse a cabo las pruebas complementarias que se nece-
siten, desde una tomografia de coherencia dptica hasta pruebas
electrofisioldgicas o de neuroimagen. Estas pruebas deben soli-
citarse en base a la sospecha clinica, puesto que su realizacién sin
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1. Confirmar ausencia de

Respuesta pupilar
Nistagmus optocinético
Pruebas complementarias*:
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A
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Y

Pérdida visual
mono o binocular

> - OCT, AGF
- Estudios electrofisiélogicos
- Neuroimagen

Estereopsis
Test de confusion:

- Optotipos especiales

2. Pruebas de despistaje

—_— HR
- Cilindros cruzados
- Filtros rojo-verde
- Prismas
Campimetria Goldmann
Pérdida > Campimetria binocular Esterman

campimétrica

*La solicitud de pruebas complementarias debe basarse en la sospecha clinica.
AGF: angiografia fluoresceinica; OCT: tomografia de coherencia dptica; PEV: Potenciales Evocados Visuales; PVNO: pérdida visual no organica.

Pantalla tangente
PEV multifocales

Figura 4.

una orientacion clara puede causar yatrogenia o llevar a hallazgos
incidentales que compliquen el caso.

Por otro lado, no siempre hay que fiarse del resultado de unas
pruebas complementarias anémalas, sobre todo aquellas que
requieren la colaboracion del paciente, como la campimetria,
facil de falsear’, o los potenciales evocados visuales tipo pat-
tern®. De forma simultédnea al estudio diagnostico, pueden
practicarse distintas técnicas que ayuden a confirmar una
PVNO, siendo recomendable hacerlo de forma sutil y diferida
en el tiempo.

Una vez establecido el diagnostico de PVNO, debe evitarse
caer en el enfrentamiento. No debe decirse al paciente que
no tiene nada, que miente, o que sus sintomas son de origen
psiquiatrico’. Es recomendable asegurar al paciente que no
hay una situacion de urgencia o de gravedad, y que es pro-
bable que haya una mejoria esponténea (de hecho, la gran
mayoria de PYNO mejoran con el tiempo). En caso de que
solicite informes, debe remarcarse que en el momento de la
exploracidn, no se objetiva una patologia orgdnica que justifique
la sintomatologia.
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Alucinaciones visuales

Visual hallucinations

C. Gutiérrez Ortiz, G. Liano Sanz-Diez de Ulzurrun

Resumen

Las alucinaciones visuales se definen como experiencias que no se correlacionan con objetos del espacio real, ni derivan de la estimulacion externa del aparato visual. Son
sintomas poco frecuentes, expresion de patologias muy variadas (organicas, neuroldgicas, farmacoldgicas o psiquiatricas) y muchas veces no representan un estado de
psicosis. El diagndstico de alucinosis por deprivacién visual es de exclusion, y requiere una anamnesis profunda con valoracién neuropsiquiatrica, sistémica y por imagen.

Palabras clave: Alucinaciones visuales. llusiones. Sindrome de Charles Bonnet. Alucinosis por farmacos.

Resum

Les al-lucinacions visuals es defineixen com experiéncies visuals que no es correlacionen amb objectes de I'espai real, ni deriven de I'estimulacié externa de I'aparell visual. Es
tracta d’'un simptoma poc freqiient, que pot ser expressié de patologies molt variades - organiques, neurologiques, farmacologiques o psiquiatriques - i moltes vegades no
representen un estat de psicosi. El diagnostic de al-lucinosi per deprivacié visual és d'exclusid, i requereix una anamnesi profunda amb valoracié neuropsiquiatrica, sistémica
i perimatge.

Paraules clau: Al-lucinacions visuals. Il-lusions. Sindrome de Charles Bonnet. Alucinosis per farmacs.

Abstract

Visual hallucinations are defined as visual experiences that do not correlate with the natural space objects and are not generated by external stimulation of the eye . These
symptoms are uncommon and might be the clinical manifestation of various entities - neurological, psychiatric, or drug-induced - that do not always reflect a psychotic state.
Ocular-related hallucinosis is an exclusion diagnosis that requires a thorough anamnesis involving neurological, systemic, and imaging assessment.

Key words: Visual hallucinations. lllusions. Charles Bonnet syndrome. Drug-induced hallucinosis.
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Caso clinico

Se presenta el caso de una mujer de 80 afos, sin antecedentes
médicos, farmacoldgicos ni psiquidtricos de interés, con historia
de glaucoma con afectacion severa en ambos ojos (AO) y cirugia
mediante esclerectomia profunda no perforante en tratamiento
actual con latanoprost y brimonidina en AQ, que refiere ver de
manera episodica “nifos que entran en su habitacion y juegan”
en lapsos de unos 5 minutos durante los Ultimos seis meses. La
paciente reconoce que esta experiencia no es real, y se encuentra

bien animicamente, pero la familia esta preocupada.

En el momento de la evaluacion, la agudeza visual es de cuenta
de dedos en el ojo izquierdo (Ol) y 0,4 en el ojo derecho (OD), la
exploracion del segmento anterior es anodinay la presion intrao-
cularesta en valores de 17 mmHg en AO. El fondo de ojo revela la
neuropatia éptica glaucomatosa sin otros hallazgos. A fecha de la
exploracion, el campo visual del OD estd completamente abolido
y el Ol estd afectado severamente, pero con preservacion central.
Se interconsulta al servicio de neurologfa, que descarta demencia
o focalidad neuroldgica y se solicita una resonancia magnética
nuclear que descarta una patologia intracraneal.

Ante la ausencia de otros desencadenantes, se establece el
diagnostico de sindrome de Charles Bonnet, aunque se retira
el colirio de brimonidina por su potencial efecto alucinégeno.

Curiosamente, las alucinaciones desaparecen poco después de la
supresion del farmaco. Se trata, por tanto, de un caso de alucinosis
por mecanismo mixto, en que la deprivacién visual predispone
a la produccién de alucinaciones, que se desencadenan por un
detonante farmacoldgico.

Este caso pone de relieve laimportancia de una anamnesis deta-
llada en el estudio de las alucinaciones visuales, la presencia de
patologia neuropsiquidtrica previa, asi como de medicacion o
toxicos desencadenantes, que resulta crucial antes de considerar
un sindrome de Charles Bonnet en un paciente oftalmoldgico. Es
importante diferenciar la alucinosis de fendmenos entdpticos o
fisiolégicos que no precisan un estudio neuroldgico o sistémico.
Como se verd, gran parte de las alucinaciones (dejando a un lado
causas benignas, como la migrafa o la nieve visual) se beneficiaran
de unestudio de imagen para descartar entidades graves. Incluso
ante el diagndstico de certeza de alucinaciones por deprivacion
visual, es recomendable un seguimiento por el especialista en
neurologfa o psiquiatria, ya que los sintomas pueden tratarse con
medicacion neurotrépica en los casos mas invalidantes.

Alucinaciones y diagnostico diferencial

Para identificar las alucinaciones visuales, es preciso diferenciar estas
de otros fendmenos similares o fronterizos'. Entre ellos destacan:
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— Fendémenos entdpticos: son derivados de la estimulacion de
la retina, de elementos intrinsecos al ojo, o causados por
estimulos diferentes de la luz2 Se trata de percepciones
fisioldgicas originadas por el propio 0jo, que no entranan
una patologia neuroldgica. Su aparicién puede requerir
una exploracion oftalmoldgica atenta, pero no precisan
de un estudio de focalidad neuroldgica. Son frecuentes las
miodesopsias (opacidades vitreas) o los fosfenos, tanto por
traccion vitreorretiniana como por frotamiento ocular. Los
pacientes con neuropatia dptica aguda pueden presentar
fosfenos con la movilizacion del ojo. Otros fendmenos
mas sutiles son la visién entdptica de campo azul (de los
leucocitos en el flujo vascular retiniano), el &rbol vascular
de Purkinje (las sombras de la vascularizacion retiniana) o
el cepillo de Haidinger (del pigmento xantéfilo)?.

— llusiones: son alteraciones en la percepcion de la ima-
gen de un objeto real*. Se trata de fenémenos con base
neuropsiquidtrica, que se caracterizan por la percepcion
distorsionada de las cualidades de la imagen: el tamafio
(macropsias o micropsias), la distancia (teleopsias y pelop-
sias), el nimero (poliopsias), la profundidad (platiopsias) o
incluso la perserveracion o el retorno de una imagen ya
percibida (palinopsias). A pesar de la diferencia conceptual
entreilusionesy alucinaciones, las causas de ambas son en
muchos casos comunes vy su diferenciacion no cambia la
orientacion diagnostica®.

Las alucinaciones visuales propiamente dichas son sintomas, poco
frecuentes, aungue probablemente estén infradiagnosticadas, por
las reservas del paciente a expresarlas o por no ser entendidas
como relevantes en coexistencia con un déficit visual severo®.

Las alucinaciones son debidas a una actividad excitatoria anémala
de las cortezas visuales, por desencadenantes que involucran a las
radiaciones opticas de la via geniculocalcarina, las cortezas tem-
poral, parietal y occipital, y algunos casos también a estructuras
del sistema limbico o el cértex prefrontal’.

De acuerdo con su fisiopatologia, las alucinaciones pueden
diferenciarse entre ictales o irritativas, secundarias a descargas
andmalas sobre las cortezas visuales, o bien alucinaciones de
liberacion, que son facilitadas por la reduccién de las aferencias
normales de la via visual, que desempefan un papel modulador
sobre la activacion cortical. Tanto unas como otras se dan mas
frecuentemente en lesiones hemisféricas derechas'. Un ejemplo

4.3. Alucinaciones visuales

de alucinaciones irritativas serfan las de origen epiléptico, mien-
tras que las que tienen base oftalmoldgica, como el sindrome
de Charles Bonnet, son ejemplo de alucinaciones de liberacion®.

Segun el contenido de las alucinaciones, se distingue entre sim-
ples o informes (luces, colores, formas geométricas sencillas...) y
complejas o formadas (figuras geométricas elaboradas, objetos,
animales o personas). Las alucinaciones formadas pueden darse
con mayor frecuencia si proceden del l6bulo temporal, mientras
que las de la corteza occipital tienden a producir alucinaciones
simples. No obstante, este principio se observa de manera errtica
y posiblemente no sea un signo localizador util'.

En ocasiones, las alucinaciones visuales se acompanan de otras
experiencias sensoriales (auditivas, olfatorias, etc.), en cuyo caso
se habla de alucinaciones multimodales, como sucede en los
estados psicoticos o alterados de consciencia. En relacion al
modo en que el paciente vivencia estos sintomas, se establece
la diferencia entre alucinaciones propiamente dichas, en las que
el paciente no aporta critica sobre las mismas (por ejemplo, en
demencias), y pseudoalucinaciones, que el paciente percibe como
experiencias intrusas sin conexion con la realidad (por ejemplo,
alucinosis alcoholica).

Las alucinaciones pueden ser sucesos fisiolégicos, como en el
caso de la memoria “eidética” o fotografica, o en los estados fron-
terizos de suefio y vigilia (hipnogdgicos e hipnopdmpicos), con la
incursion de imagenes oniricas en la fase de movimiento ocular
rapido (REM, rapid-eye movement) durante la vigilia.

El fendmeno de nieve visual es otra entidad generalmente benigna:
el paciente percibe un patrén granulado de puntos, como el “ruido
blanco’de un televisor superpuesto a laimagen real. Puede asociar
ilusiones y fenémenos entdpticos, y es posible que esté vinculado
a la migrafa y a otras entidades neurolégicas’.

Entre las formas patolégicas, se distinguen los siguientes grupos:

— Enfermedades psiquidtricas: la causa psiquiatrica mas fre-
cuente es la esquizofrenia, si bien las alucinaciones mas
frecuentes en esta enfermedad son auditivas. Aparecen
en el 20% de los casos. Otras causas son los trastornos
afectivos. En estos casos, las alucinaciones pueden ser
complejas y guardar un significado y congruencia con el
estado animico, y precisan descartar la propia medicacion
psicoactiva como causa.
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— Enfermedades neuroldgicas: se distingue una amplia varie-

dad etioldgica:

— Demencia y estados confusionales: se consideran alu-
cinaciones de liberacién por pérdida de conexiones
corticales inhibitorias e hiperexcitabilidad. Son tipica-
mente estructuradasy puede haber puede haber poca
vision del paciente. Se asocian mas frecuentemente a
la demencia por cuerpos de Lewy (80%), aunque tam-
bién aparecen en formas de enfermedad de Parkinson
(20-30%) y de enfermedad de Alzheimer*.

— Epilepsia: la experiencia visual es muy variada e incluye
alucinaciones simples en forma de fotopsias parecidas
a las auras, generalmente cuando el foco epiléptico
es occipital, o bien visiones complejas normalmente
debidas a crisis del drea temporoparietal. Suelen apa-
recer al comienzo de las crisis y otras modalidades de
alucinacion, y el paciente tiene escasa consciencia de
realidad®.

— Accidentes cerebrovasculares y lesiones tumorales que
lesionan las cortezas visuales o las radiaciones 6pti-
cas: son causas potencialmente graves, que conviene
descartar con pruebas de imagen.

— Aura migrariosa: son pseudoalucinaciones simples
en forma de fotopsias, escotomas relativos y lineas
quebradas (espectro de fortificacion) que van del
centro a la periferia del campo visual, con una dura-
cion de entre 15 a 30 minutos. Pueden presentarse
en ausencia de cefalea. Otros trastornos con afec-
tacion occipital pueden remedar esta clinica, como
laisquemia por una insuficiencia vertebrobasilar, las
malformaciones arteriovenosas o los meningiomas.
Su caracter es benigno, pero ante signos de sinto-
matologfa atipica, es recomendable solicitar una
prueba de imagen.

— Las alucinaciones pedunculares son un cuadro especifi-
codealucinaciones complejas, vividas y coloridas, con
contenido multimodal que asocia otras focalidades,
como trastornos de la marcha, ataxia y alteraciones del
suefoy lavigilia, que generalmente traducen lesiones
taldmicas®. El sindrome de Alicia en el pafs de las mara-
villas puede asociarse a diversas causas neurolégicas,
como la epilepsia, la migrafa, las lesiones encefdlicas o

los fédrmacos, entre otras, y se caracteriza por ilusiones
relacionadas con el tamafio o la relacién espacial entre
objetos; existe consciencia de enfermedad y el curso
es benigno y transitorio.

— Alucinaciones de origen farmacoldgico: existe una enorme

variedad de principios activos con potencial alucinégeno.
Entre los farmacos de uso recreativo, se encuentran: esti-
mulantes (cocaina, anfetaminas, etc.), depresores (alcohol,
tetrahidrocannabinol) y alucinégenos propios, como los
derivados del 4cido lisérgico®. Entre las drogas de uso te-
rapéutico, destacan: los antidepresivos, anticonvulsivantes,
antiparkinsonianos, antiinflamatorios o farmacos de uso
cardiovascular, como los digitalicos®. Cabe resaltar que
muchos de estos farmacos se emplean como tratamiento
en patologias que producen alucinaciones visuales, por lo
que es preciso mantener un alto nivel de alerta sobre el
tratamiento, en vez de atribuir por sistema los sintomas
a la enfermedad. El tratamiento consiste en la retirada del
farmaco, si bien las alucinaciones pueden aparecer por
deprivacion o retirada, como ocurre en el delirium tremens.
El oftalmdlogo debe conocer también que determinados
colirios midriaticos, como el ciclopentolato, la fenilefrina o
la atropina, y otros como la brimonidina, pueden causar
alucinaciones visuales®.

— Alucinaciones con participacién oftalmoldgica: se trata de

alucinaciones de liberacion, derivadas de la hiperexcita-
bilidad de las cortezas por la pérdida de las aferencias
moduladoras procedentes de la via visual. Pueden apa-
recer por pérdida total o baja vision en uno o dos 0jos,
formando parte de lo que se conoce como sindrome de
Charles Bonnet. Se trata de un trastorno relativamente
frecuente, de hasta un 10% en ojos con baja vision en
algunas series®. Puede aparecer a cualquier edad y parece
ser mas frecuente si la pérdida visual se instaura de forma
aguda. Las alucinaciones también pueden manifestarse
sobre defectos campimétricos, como en los pacientes
con hemianopsia. En general son pseudoalucinaciones
complejas, que se presentan durante los primeros meses
desde el comienzo de la enfermedad y tienden a desapa-
recer con eltiempo, aunque pueden recurrir en momentos
de estrés fisico o psiquico.
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Anomalias adquiridas de la vision del color:
cromatopsia y discromatopsia

Acquired anomalous color vision: chromatopsia
and dyschromatopsia

J. Iglesias, R. Alcubierre

Resumen

Una mujer de 62 aiios presento vision tefiida de rojo en el ojo derecho de dos semanas de duracidn tras una revision oftalmolégica. La eritropsia es un tipo de cromatopsia,
una afeccién en la que los objetos parecen estar anormalmente teiidos de color. Este articulo proporciona una breve revisién de las anomalias de la vision del color que
incluyen las cromatopsias y discromatopsias.

Palabras clave: Cromatopsia. Discromatopsia. Vision del color. Eritropsia.

Resum

Una dona de 62 anys va presentar visi6 tenyida de vermell a I'ull dret de dues setmanes de durada després d'una revisié oftalmologica. Leritropsia és un tipus de cromatopsia,
una afeccio on els objectes semblen estar anormalment tenyits de color. Aquest article proporciona una breu revisié de les anomalies de la visié del color que inclouen les
cromatopsies i discromatopsies.

Paraules clau: Cromatopsia. Discromatopsia. Visio del color. Eritropsia.

Abstract

A 62-year-old woman presented red-tinged vision in the right eye two weeks after an ophthalmic examination. Erythropsia is a type of chromatopsia, a condition in which
objects appear to be abnormally tinged with colour. This article provides a brief review of colour vision abnormalities including chromatopsias and dyschromatopsias.

Key words: Chromatopsia. Dyschromatopsia. Color vision. Erythropsia.
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4.4. Anomalias adquiridas de la vision del color:
cromatopsia y discromatopsia
Acquired anomalous color vision: chromatopsia

and dyschromatopsia
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Introduccion

La vision del color consiste en la capacidad de discriminar objetos
basada Unicamente en la longitud de onda que emiten o reflejan.
La presencia de tres tipos distintos de opsinas en los conos (L, M
y S) es lo que proporciona a los humanos la percepcion tricro-
matica del color'.

La discromatopsia o daltonismo se define como la incapacidad
para percibir o discernir los colores, y puede ser congénita o adqui-
rida. La forma adquirida es una afeccién frecuente, sobre todo en
neuropatias épticas, y aunque se desconoce la prevalencia exacta,
la evidencia disponible sugiere que en personas mayores de 40
anos es mas comun que la discromatopsia congénita’.

Por otra parte, la cromatopsia consiste en percibir los objetos con
una coloracion que no existe (vision coloreada falsa) y no debe
confundirse con la pérdida de visién de un determinado color.

Caso clinico

Una mujer de 62 afos consultd por percibir vision de color rosa
por su ojo derecho (OD), desde hacia dos semanas, tras una ex-
ploraciéon fundoscopica bajo midriasis farmacolégica. Habia sido
intervenida de cataratas en ambos ojos (AO) cinco afnos antes y
sometida a vitrectomia por agujero macular del ojo izquierdo (Ol)
siete meses antes de la aparicion de la eritropsia. Padecia de hiper-
tension arterial y habfa tenido un traumatismo craneoencefélico
leve tres afos atrds en la region parietal derecha.

En la exploracién, tenia una agudeza visual corregida de 0,7 en
AO. La motilidad ocular extrinseca e intrinseca eran normales, asf
como el resto de la exploracion en AO, salvo una sobreelevacion
foveal en el Ol como secuela de su cirugia previa (Figura 1). El
test de Farnsworth-Munsell D -15 mostro una tritanomalia en el
Ol (Figura 2), mientras que en el OD fue normal. Se solicité una
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Figura 1. Tomografia de coherencia 6ptica de ojo izquierdo con antecedente de cirugia de agujero macular.
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Figura 2. Test de Farnsworth-Munsell D -15 del ojo izquierdo mostrando trita-
nomalfa.

exploracion neuroldgica y resonancia magnética cerebral que
resultaron normales.

La percepcion de color rosa de los objetos por el OD desaparecio
espontaneamente en el transcurso de dos semanas.

Discusion

La paciente presenta dos patologfas de la percepcién cromética
bien diferenciadas en cada uno de sus ojos. El OD presenta una
eritropsia, que es uno de los tipos mas frecuentes de cromatop-
sias® que han sido descritas, siendo la causa méas comun el uso
de farmacos” (Tabla 1). En este caso, se descartd la causa medi-
camentosa, al tratarse de una eritropsia monocular.

Por su parte, el Ol tiene una tritanomalfa, discromatopsia que ad-
quirié la paciente en relacion con la cirugfa del agujero macular’.
La nomenclatura de las discromatopsias se basa en la presencia
de un Unico tipo de cono (L, M 0 S), dos tipos de conos o bien de
los tres tipos de conos donde uno de ellos no funciona correc-
tamente®’ (Tabla 2).

Test de colores mds utilizados en la prdctica clinica

Las ldminas pseudoisocrométicas de Ishihara son sencillas, rdpidas
de utilizar y de comprender por el paciente, y son fiables para

. Eritropsia (visiéon roja o rosa)  Ergotamina, escopolamina, atropina,

homatropina, mepivacaina

. Cloropsia (vision verde) Digital, piridostigmina

Xantopsia (vision amarilla) Digital, clorotiazida, sulfamidas,

fenobarbital, piridostigmina

. Cianopsia (vision azul) Digital, mescalina, dcido nalidixico,

sildenafilo

[ ‘antopsia (vision violeta) Acido nalidixico

Tabla 1. Tipos de cromatopsias con sus farmacos inductores.

Tricromatismo
andémalo

(3 tipos de conos,
pero 1 debilitado)

Ceguera parcial
para 1 color

Dicromatismo
(2 tipos de conos)
Ceguera para 1 color

Monocromatismo
(1 solo tipo de cono)

Ceguera total del
color

Acromatopsia Protanomalia
congénita (visiéon en

blanco y negro)

Protanopia (ceguera
para el rojo)
Deuteranopia

(ceguera para el
verde)

Deuteranomalia
Tritanomalia

Congénitas y

Acromatopsia adquiridas

adquirida cerebral
(total o parcial)

Tritanopia (ceguera
para el azul)
Congénitas y
adquiridas

Tabla 2. Nomenclatura empleada segun la deficiencia de visién cromatica.

detectar la presencia o ausencia de una anomalia cromética,
pero son menos fiables para determinar el tipo y la severidad del
defecto y no evaluan el eje azul®.

Eltest de ordenacion de Farnsworth-Munsell D-15, aunque requie-
re mas tiempoy colaboracion por parte del paciente, es capaz de
diferenciar de forma grosera el tipo de alteracion cromatica y su
severidad, incluyendo el eje azul, aunque un defecto leve pueda
pasar desapercibido.

El test de Hardy-Rand-Rittler (HRR) es menos utilizado, pero ha
demostrado tener una mayor capacidad de discriminacién en
neuropatias opticas que el test de Ishihara®'®, que fue concebido
para las discromatopsias congénitas.

La prueba de deteccion de discromatopsias mas precisa es el
anomaloscopio, pero este no es de aplicacion en la clinica. Entre
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los test clinicos, no existe criterio sobre cual serfa el mas comple-
to, y por tanto, serfa recomendable emplear al menos dos para
asegurar el diagnostico.

Diagnédstico diferencial de eritropsia

Existen diferentes causas que pueden producir una percepcion
andomala de los objetos a modo de tinte rojizo. Presentamos la
siguiente clasificacion a modo de resumen.

Eritropsia por caracteristicas de la luz ultravioleta:
— Luz reflejada en la nieve.
— Exposicion solar intensa.

Eritropsia por alteracion en la transmision de luz a través
del dioptrio ocular:

— Opacidades corneales.

— Opacidades lenticulares.

— Pseudofaquia y afaquia.

— Hemorragia vitrea.
Eritropsia por afectacion retiniana:

— Hemorragia retiniana.

— Edema macular.

— Coriorretinopatia serosa central.
Fuerza G negativa (pilotos aéreos). La aceleracién radial,
debida a un cambio en la direccion de desplazamiento,
aumenta el flujo de sangre de pies a cabeza, provocando
una congestion de los capilares de la retina.
Eritropsia por afectacion del sistema nervioso central:

— Accidentes cerebrovasculares.
— Estado animico (enfado y ansiedad).

Anomalia en la vision de

color

Vision deficiente del color
|
| |
Estable, bilateral, simétrica,
CV completo

Progresion o regresion, monocular o
bilateral asimétrica, porcion de CV

Vision coloreada de objetos

Otras

; . . Acromatopsi
Acromatopsia Discromatopsias cromatopsia

congénita congénitas aqu(lcl)rclgiapicteaerral

Vision en
blanco y negro

Dicromatismo Tricromatismo anémalo

Escasa sintomatologia o asintomatica

Fotofobia
Nistagmus

CV: campo visual; SNC: sistema nervioso central.

Discromatopsias

cromatopsias

adquiridas

Cataratas

Neuropatias | |
Dias-semanas

-

) 5 Minutos-horas
Retinopatias

Farmacos y toxicos Benignay

autolimitada

Enfermedades Monocular Bilateral
del SNC Patologia ocular Patologia de
SNC, farmacos
y toxicos

Pueden ser

altamente
sintomaticas

Figura 3. Algoritmo diagndstico ante un paciente con anomalia en la vision del color.
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Fotofobia
Photophobia

R. Alcubierre, J. Iglesias

Resumen

La fotofobia o malestar inducido por la luz es un sintoma inespecifico pero muy frecuente en la patologia oftalmolégica, pero que ademds se asocia a ciertas patologias neu-
rolégicas, como la migraiia o la lesion cerebral traumatica. Es necesario conocer su mecanismo de accion, sus relaciones con otras enfermedades y las opciones de tratamiento
disponibles, es necesario para un manejo adecuado de los pacientes que la sufren.

Palabras clave: Fotofobia. Células ganglionares. Migrafia. Lesion cerebral traumética.

Resum

La fotofobia o malestar induit per la llum és un simptoma inespecific perd molt freqlient en la patologia oftalmologica, pero que a més s'associa a certes patologies neurolo-
giques com la migranya o la lesié cerebral traumatica. Conéixer el seu mecanisme d'acci, les seves relacions amb altres malalties i les opcions de tractament disponibles, és
necessari per a un maneig adequat dels pacients que la pateixen.

Paraules clau: Fotofobia. Cél-lules ganglionars. Migranya. Lesié cerebral traumatica.

Abstract

Photophobia or light-induced discomfort is a nonspecific but very frequent symptom in ophthalmology, but it is also associated with certain neurological disorders such as
migraine or traumatic brain injury. Acknowledging its mechanism of action, its relationships with other diseases and the available treatment options, is necessary for proper
management of patients who suffer from it.

Key words: Photophobia. Ganglion cells. Migraine. Traumatic brain injury.
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Caso clinico 1

Una mujer de 54 afos presenta cefalea hemicraneal derecha
constante. Como Unico antecedente, explica migrafna asociada
a ovulacién y menstruacion, que refiere similar a la actual. Inicial-
mente consigue mejorfa con antiinflamatorios no esteroideos
pero progresivamente empeora. A los dos afos, realiza una
consulta oftalmoldgica por localizacion periocular del dolor y
empeoramiento con los cambios de luz. La exploracion oftal-
molodgica es estrictamente normal, salvo un defecto refractivo
midpico, astigmatismo y presbicia bien corregidos. La exploracion
neuroldgica que incluye estudio de neuroimagen es normal. Por
todo ello, es diagnosticada de migrafa cronica.

Durante ocho afos reconsulta en multiples ocasiones en oftalmo-
logfa, sin hallarse variaciones, y persiste la migrafa de frecuencia
diaria, con exacerbaciones en las que empeora la fotofobia. Se
realizan multiples tratamientos preventivos (flunarizina, clomi-
pramina, pregabalina, lisinopril, terapia neural con procainamida,
tratamiento quiropractico), sin mejorfa o con efectos secundarios
al tratamiento. En ese momento, se pautan infiltraciones de toxi-
na botulinica en diversos puntos cefalicos, consiguiéndose una
mejoria parcial (algunos dias sin dolor). Posteriormente, se asocia

candesartan, manteniendo las infiltraciones de toxina. Finalmente,
tras dos afos sin remisién completa, se inicia tratamiento con
galcanezumab, un anticuerpo monoclonal humanizado recom-
binante, recientemente aprobado para la profilaxis de la migrana
en adultos que tienen al menos cuatro dias de migraia al mes.
Tras el inicio de este tratamiento, la paciente presenta una mejora
significativa, con practica desaparicion de la cefalea, salvo episo-
dios puntuales mas cortos y menos intensos que los previos. En
lo referente a la fotofobia, se recomendd el uso de filtros FL-41 en
su gafa, pero la paciente rechazé su aplicacion.

Caso clinico 2

Un varén de 74 afos presenta diplopia binocular vertical, cefalea
y fotofobia. Dos meses antes habfa presentado traumatismo
craneoencefalico grave tras sufrir un accidente de bicicleta con
pérdida de consciencia y fractura de multiples huesos faciales.
Como antecedentes, presenta hipertension arterial y neoplasia de
préstata tratada anos atras (libre de enfermedad). Habia requerido
ingreso en la unidad de cuidados intensivos con recuperacion
progresiva sin otras secuelas salvo las visuales.
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A nivel oftalmoldgico, muestra agudeza visual preservada, di-
plopfa binocular vertical secundaria a fractura de suelo de oérbita
izquierda y fotofobia asociada a cefalea holocraneal con midriasis
media hiporreactiva en su ojo izquierdo. El resto de la exploracion
oftalmoldgica es normal. La diplopia se controla satisfactoriamen-
te mediante la adaptacion de prismas, y la fotofobia, atribuida
inicialmente a la alteracion pupilar postraumaética, fue remitiendo
junto con la cefalea sin realizar tratamiento especifico, a pesar de
la persistencia de la anisocoria.

Discusion

La fotofobia es un sintoma frecuentemente asociado a diversas
patologias oftalmoldgicas o neuroldgicas. Podria hacerse una
diferenciacion entre fotofobia (malestar ocular o cefélico inducido
por la luz) y fotooculodinia, que es el dolor ocular inducido por
una fuente de luz que en circunstancias normales no deberfa
producirlo', pero en la practica general, el primer término es
ampliamente aceptado.

La razon para su aparicion en patologias tan diferentes como
una erosion corneal y una migrafa es la interaccion con el nervio
trigémino de distintas células nerviosas, desde las corneales hasta
los fotorreceptores, entre las que destacan las células gangliona-
res intrinsecamente fotosensibles (ipRGC). Estas ultimas células
conectan con el trigémino y también, de forma directa, con los
nucleos taldmicos posteriores, donde se integra informacién no-
ciceptiva de origen intracraneal. De ellas resulta una via comun
para la percepcion del dolor y de la sensibilidad luminica, lo que
tendrd implicaciones diagndsticas y terapéuticas?”.

El oftalmologo facilmente diagnosticard las causas oculares
mas frecuentes de fotofobia, siendo el ojo seco la més comun,
seguida de las inflamaciones de superficie ocular o del segmento
anterior. Mayor desaffo supone el diagnostico de enfermedades
del segmento posterior, que pueden manifestarse con fotofobia
precediendo a la pérdida visual. La fotofobia en edades tempra-
nas, sobre todo si se asocia a nistagmo, nictalopia y baja vision,
debe plantear la sospecha de distrofia retiniana®.

En el campo de la neurooftalmologia, puede encontrarse fotofobia
acompafnando a neuritis dpticas, compresiones quiasmaticas,
irritaciones meningeas o papiledema, e incluso se ha descrito
como sintoma de presentacion de tumores de fosa posterior o

de unadiseccion carotidea®®. En todas ellas, la alteracién de la via
retino-trigémino-taldmica puede ser la responsable.

Pero es en la migrana donde la fotofobia llega a ser un sintoma
de gran relevancia. Es uno de sus criterios diagnésticos mayores’
y puede ser incapacitante en si misma, generando alta demanda
de atencion oftalmoldgica. Los pacientes migrafiosos tienen una
mayor sensibilidad a la luz también fuera de las crisis y estas pue-
den ser desencadenadas por luces o deslumbramientos. El caso
clinico 1 es un ejemplo tipico de cémo la cefalea migrafosa, a
pesar de su alta prevalencia, sigue teniendo hoy dia un abordaje
complicado. La aparicion durante la dltima década de nuevos far-
macos, como el galcanezumab, y otros anticuerpos monoclonales
antipéptidos relacionados con el gen de la calcitonina (anti-CGRP)
abren camino a la esperanza®.

Otra de las patologias que suelen cursar con fotofobia sin que
exista una patologia ocular es la lesién cerebral traumatica, como
en el caso clinico 2, cuyo sintoma persistente mas frecuente es la
cefalea con fotofobia asociada. Ambas pueden ocurrir, aunque el
traumatismo no haya sido grave, y existe la hipétesis de que su
origen fisiopatoldgico es el mismo que el de la migrana y el ojo
seco, por alteracion en las vias trigémino-taldmicas®®.

Hay que ser conscientes de la existencia de esta anomalia tras
un traumatismo craneal, ya que se pueden hallar casos como el
comentado en que hay dos posibles origenes para el sintoma: el
propio traumatismo y la midriasis secundaria del ojo izquierdo
(cualquier midriasis andmala puede ser causante de fotofobia:
postraumatica, quirdrgica, pupila paralitica del Ill nervio, pupila
ténica...). La mayoria de pacientes experimentan una mejorfa
progresiva durante unos seis meses, pero en algunos, puede
persistir la fotosensibilidad de forma més prolongada.

Por Ultimo, dos entidades donde se combina el origen ocular
y central de la fotofobia son el blefaroespasmo y la paralisis
supranuclear progresiva. Las anomalias del parpadeo presentes
en ambos casos son responsables de un mayor sufrimiento de la
superficie oculary, en consecuencia, de fotofobia. Por tanto, es uno
de los principales sintomas, e incluso en la pardlisis supranuclear
progresiva puede constituir un elemento diferenciador ante la
enfermedad de Parkinson'.

Los mencionados solapamientos en la fisiopatologia de este
sintoma pueden ayudarnos a entender por qué es frecuente que
persista en los pacientes con 0jo seco a pesar de la mejora en la
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Tratamiento de superficie ocular

- Lagrimas artificiales
- Suero autélogo
— Otros

Bloqueo de estimulo doloroso
- Gafas de sol (en exteriores)
— Filtros FL-41
- Tratamiento del dolor neuropatico

Fotofobia
Algoritmo terapéutico

Tratamiento de enfermedad de base
— Farmacos antimigrafiosos
- Toxina botulinica
- Otros

Otras medidas
- Soporte psicologico
- Farmacos antidepresivos

Figura 1. Algoritmo terapéutico para la fotofobia. Al tratarse de un sintoma inespecifico, las opciones terapéuticas deben individualizarse y combinarse entre si.

Figura 2. Gafa con tinte FL-41, que bloquea la luz principalmente alrededor de
la longitud de onda de 480 nm. A esta longitud de onda, se genera el maximo
estimulo de las células ganglionares intrinsecamente fotosensibles.

superficie ocular y, sobre todo, a hacer posible tratamientos que
tengan como objetivo los nervios periféricos o centrales, en cola-
boracion con el neurélogo, como la gabapentina o los farmacos
anti-CGRP? (Figura 1).

También puede ser de utilidad el uso de lentes con el filtro FL-41
(Figura 2), que bloquea la luz a la longitud de onda de 480 nm, a
la que se activa la melanopsina en las ipRGC para desencadenar
el estimulo trigémino-taldmico. Estos filtros han demostrado
mejorar los sintomas en pacientes con ojo seco, migrafa y

blefaroespamo'?'°, pero su uso no se ha extendido, tal vez por
desconocimiento o por motivos econémicos. El uso de gafas de
sol puede ser beneficioso, pero en interiores debe desaconsejarse,
ya que aumenta el umbral de la fotosensibilidad.

Conclusion

— Lafotofobia acompana a multiples enfermedades oculares
y neuroldgicas, algunas de las mas frecuentes son el ojo
secoy la migrana.

— Elmecanismo fisiopatolégico mas plausible es la conexion
retino-trigémino-taldmica a través de las ipRGC.

— La actuacion terapéutica sobre esta conexion puede be-
neficiar al paciente independientemente de su patologia
de base.

Bibliografia
1. Digre KB, Brennan KC. Shedding light on photophobia. J Neuroo-
phthalmol. 2012;32(1):68-81.

2. Diel RJ, Mehra D, Kardon R, Buse DC, Moulton E, Galor A. Photopho-
bia: shared pathophysiology underlying dry eye disease, migraine
and traumatic brain injury leading to central neuroplasticity of the
trigeminothalamic pathway. Br J Ophthalmol. 2021;105(6):751-60.

3. Alcubierre R. Fotofobia. Annals Oftalmol. 2018;26(2):52-6.

4. Simunovic MP, Moore AT. The cone dystrophies. Eye. 1998;12(Pt
3b):553-65.

Annals d’Oftalmologia 2021;29(4):344-348




4. OTROS SINTOMAS EN NEUROOFTALMOLOGIA

5. Buijsrogge M, Dauwe C, Delbeke P. Triad of torticollis, photophobia 8. DoTP,Guo S, Ashina M. Therapeutic novelties in migraine: new drugs,
and epiphora in a child with a posterior fossa tumor. GMS Ophthalmol new hope? J Headache Pain. 2019;20(1):55.
Cases. 2014;4:.Doc08. 9. Mares C, Dagher JH, Harissi-Dagher M. Narrative Review of the Patho-

6. Pellegrini F, Cirone D, Stafa A. Photophobia as the Presenting Symp- physiology of Headaches and Photosensitivity in Mild Traumatic Brain
tom of Internal Carotid Artery Dissection. Neuroophthalmology. Injury and Concussion. Can J Neurol Sci. 2019;46(1):14-22.
2019;44(5):315-8. 10. Blackburn MK, Lamb RD, Digre KB, Smith AG, Warner JE, McClane

7. Headache Classification Committee of the International Headache RW, et al. FL-41 tint improves blink frequency, light sensitivity, and
Society (IHS). The International Classification of Headache Disorders, functional limitations in patients with benign essential blepharos-
3rd edition (beta version). Cephalalgia. 2013,33(9):629-808. pasm. Ophthalmology. 2009;116(5):997-1001.

BZEW  Annals d’Oftalmologia 2021;29(4):344-348



Indice de autores



INDICE DE AUTORES

350

indice de autores

Alcubierre R 250,326,338, 344
Balaguer O 302
Balboa M 314
Baradad MC 255
Blazquez A 144,165,176, 182,282,314
Camos A 152,207,213
Castillo L 171,218
Celdréan D 188, 196
Delgado | 223
Dotti-Boada M 152,207,213
Felipe-Rucidn A 223
Figueroa-Vercellino JP 250
Galvez-Ruiz A 320
Garcia Ortega A 262,269, 287
Gomez Gomez C 171
Gomez Gutiérrez C 218
Gonzalez Martinez A 171,218
Gutiérrez Ortiz C 333
Iglesias J 338,344
Jurado E 255,292
Liafo Sanz-Diez de Ulzurrun G 333
Llago M 171,218
Lépez Garcia JC 326
Martin R 255

Martin-Begué N

223,231,236,242

282

Massuet i Vilamajé A

Annals d’Oftalmologia 2021;29(4):350-351



indice de autores

Matheu A 275,308
Miguel L 152
Moix E 158
Molina FJ 287
Montanez FJ 262,269, 287
Moreno J 188
Mufoz Quifiones S 144,158, 255, 302
Nunez F 182
Pascual E 144,176,182,282,314
Quintas S 196
Ramos R 196
Rojas MP 201
Rubio MA 275,308
Ruiz del Tiempo MP 201
Saint-Gerons M 275,308
Sanchez-Dalmau B 147,152,158, 165, 207,213
Sanchez-Vela | 147
Sanchez-Vela | 165
Ubia-Sdez S 213
Vazquez B 223
Vieira A 188

Annals d’Oftalmologia 2021;29(4):350-351 [EENl






	CAP 00
	CD2021_cap01
	CD2021_cap02
	CD2021_cap03
	CD2021_cap04

