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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 aduccién acomparada 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 limitacio ipsilateral a la lesié en 'aduccié acompanyada d’un nistagme en I'abduccié de I'ull con-
tralateral. La lesi6 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 infrequients. 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.
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Annals d’Oftalmologia 2021;29(4):269-274 [PAE]



270

2. MOTILIDAD OCULAR EXTRINSECA (MOE).

2.4. 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

Servicio de Oftalmologia. Seccién de Estrabismo y Neurooftalmologia. Hospital Universitari Son Espases. Palma. llles Balears.

Correspondencia:
Alberto Garcia Ortega
E-mail: albertogarciaortega83@gmail.com

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 exploracion en la consulta de neurooftalmologia y estra-
bismo se objetivo: agudeza visual de 20/20 en ambos 0jos, no
alteracion de la vision cromética, reflejos pupilares presentes y
simétricos. Destacaba una limitacion de la aduccion y un nis-

tagmus en abducciéon 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 habia sido operada recientemente. Describian un
nistagmus asociado a un cuadro de mareos, nduseas y cefalea.
La paciente refirio 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 exploracion 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 limitacién de la aduccién en el ojo de-
rechoy un nistagmus en abduccién del ojo izquierdo, hallazgos
que también se observaban a la inversa mas discretamente en la
dextroversion, manteniendo la ortotropia en posicién primaria.
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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
evolucién 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 orientd 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 lesion 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
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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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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 lesidon 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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Nucleo Il n.c.

FLM

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.

Traumatismo craneoencefalico contuso,
traumatismo cervical...

Traumaticas

Herniacion cerebral Hematoma subdural agudo y crénico,

epidural o intraparenquimatoso

Infecciosas VIH, cistercicosis, sifilis, meningitis, sepsis,

brucelosis

Neoplasicas Meduloblastoma, glioma pontino, linfoma,

metdstasis...

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 encefdlica, 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, si es 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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