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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.
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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.
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Caso clinico

Se presenta el caso de una paciente mujer de 42 afos 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,
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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 B12y la etiologia idiopéatica. Las ataxias
hereditarias constituyen una causa infrecuente de los nistagmos
de batida hacia abajo, pero deben ser incluidas en el diagndéstico
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 segun 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 encefdlico (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’.
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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 compresiéon 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
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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, nédulo y Uvula).
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 mayorfa 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 encefdlico, aunque también se puede producir en lesio-
nes isquémicas, vasculares o tumorales. Generalmente causa
oscilopsia severa.
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