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. Neuroimagen

Resonancia nuclear magnética

Fisica basica

La resonancia nuclear magnética (RNM) depende de la recolo-
cacion de los nucleos de hidrégeno (protones —cargados positi-
vamente—) cuando un tejido es expuesto a un pulso electromag-
nético breve. Cuando el pulso cede los niicleos regresan a su
posicién normal, reemitiendo algo de la energia que han absor-
bido. Receptores sensibles captan este eco electromagnético. Al
contrario que la TC, no somete al paciente a radiacién ionizan-
te. Los tejidos expuestos producen radiacién con unos patrones
caracteristicos de intensidad y tiempo. Las sefales son analiza-
das, computadas y mostradas en una pantalla como un corte
transversal que puede ser: (a) axial (Fig. 18.1), (b) coronal (Fig.
18.2) o (c) sagital (Figs. 18.3y 18.4).

Tiempos de relajacion

Las expresiones con carga T1 y T2 se refieren a dos métodos
de medir los tiempos de relajacién de los protones excitados

Neurooftalmologia

después de desconectar el campo magnético. Los diversos teji-
dos corporales tienen diferentes tiempos de relajacién de
forma que un tejido determinado puede ser con carga T1 o T2
(es decir, que se puede visualizar mejor en un tipo particular
de imagen). En la prictica suelen realizarse ambos tipos de
exploraciones.

I. Las imdgenes con cargaT| son mejores para la anatomia
normal (Fig. 18.5 y ver Fig. 18.3).
o Las estructuras hipointensas (oscuras) incluyen el agua y
el vitreo.
¢ ] as estructuras hiperintensas (brillantes) incluyen la grasa
y los agentes de contraste.
2. Las imégenes con carga T2 suelen ser preferidas para obser-
var cambios patoldgicos (ver Figs. 18.1y 18.2).
® Las estructuras hipointensas incluyen la grasa y los agen-
tes de contraste.
¢ Las estructuras hiperintensas incluyen el agua y el vitreo.

NB: Los huesos y las calcificaciones no son visibles con la
RNM.

Fig. 18.1
RNM con carga T2 axial.
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Fig. 18.2
RNM con carga T2 coronal.
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Fig. 18.3
RNM con carga T1 sagital.
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Incremento de la resolucién

I. El gadolinio es una sustancia que adquiere un momento
magnético cuando se coloca en un campo electromagnético.
Si se administra por via intravenosa, permanece en el espacio
intravascular si no existe una interrupcién de la barrera
hematoencefilica. Por lo tanto, es extremadamente dtil para
la deteccién de tumores y lesiones inflamatorias que apare-
cen brillantes en las imagenes con carga T1. Idealmente, la
RINM se realiza antes (Fig. 18.6) y después (Fig. 18.7) de la
administracién de gadolinio. También se pueden emplear
sondas especiales para la cabeza y la superficie para mejorar
la definicién espacial de la imagen. El gadolinio es mds segu-
ro que el yodo; los efectos secundarios son poco frecuentes,
y en general son relativamente inocuos (p. ¢j., nduseas, urti-
caria y dolor de cabeza).

ErARE 2. Las técnicas de supresion grasa se aplican para obtener
g. o 2 1t = 0

RlﬁM sagital que muestra fa anatomfa normal. (1) Cuerpo imdgenes de la 6rbita porque la sefial brillante de la grasa
del cuerpo calloso; (2) cola del cuerpo calloso; (3) coliculo orbitaria en las imdgenes con carga T1 convencionales suele
superior; (4) coliculo inferior; (5) receso infundibular; oscurecer otros contenidos de la érbita. La supresion grasa
(6) infundibulo; (7) glandula hipdfisis; (8) cerebelo; (9) cuarto elimina esta sefial brillante y delimita mejor las estructuras

ventriculo; (10) seno esfenoidal; (11) clivus esfenoidal;
(12) foramen magnum y unién craneocervical; (13) grasa
subcutdnea. (Cortesia de K. Nischal.)

normales (nervio 6ptico y misculos extraoculares) ademas
de tumores, lesiones inflamatorias y malformaciones vascu-
lares. La combinacién de gadolinio y supresion grasa ayuda

Fig. 18.5
RNM con carga T1 axial.
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Fig. 18.6
RNM con carga T1 coronal no reforzada de un adenoma
hipofisario. (Cortesfa de D.Thomas.)

a destacar las zonas de refuerzo anormal que de otra forma
podrian quedar sin detectar. Sin embargo, la supresién grasa
se puede asociar con diversos artefactos y, por lo tanto, debe
emplearse junto con las técnicas de imagen convencional, y
no en lugar de ellas.

Limitaciones de la resonancia nuclear
magnética

¢ No muestra el hueso (que aparece negro), aunque esto no es
necesariamente un inconveniente.

e No detecta la hemorragia reciente y, por lo tanto, resulta inapro-
piada en pacientes con sangrado intracraneal agudo.

® No se puede emplear en pacientes con objetos extrafios mag-
néticos (p. ej., marcapasos cardiacos, cuerpos extrafios intra-
oculares).

e Es necesario que el paciente colabore y esté inmévil.

e Fsdificil de llevar a cabo en los pacientes con claustrofobia.

Fig. 18.7
RNM con carga T1 coronal reforzada con gadolinio de un
adenoma hipofisario. (Cortesfa de D.Thomas.)

Indicaciones neurooftalmicas especificas

La RNM es la técnica de eleccién para lesiones de las vias intra-
craneales. Es importante enviar una historia clinica detallada al
radi6logo y prestar atencién a las 4reas especificas de posible pato-
logia, con el fin de garantizar una técnica de imagen adecuada.

I. El nervio dptico se visualiza mejor con estudios con supre-
sién grasa para refuerzo del contraste empleando cortes axia-
les y coronales que deben incluir el nervio éptico y el cerebro.
La RNM puede detectar lesiones de la parte intraorbitaria del
nervio éptico (p. €j., gliomas) ademas de la extensién intra-
craneal de tumores orbitarios (Fig. 18.8). En los pacientes con
neuritis retrobulbar la RNM puede mostrar la existencia de
multiples placas en la sustancia blanca periventricular y el
cuerpo calloso (ver Figs. 18.24 y 18.25). La RNM no muestra
la imagen del calcio, por lo que no es itil para detectar fractu-
ras o erosiones éseas.

Fig. 18.8
RNM con carga T1 axial que muestra un glioma del nervio
éptico izquierdo que afecta al quiasma. (Cortesia de D.Armstrong.)




2. Los tumores hipofisarios se visualizan mejor mediante
estudios con refuerzo del contraste (ver Fig. 18.7). Los cortes
coronales muestran de forma 6ptima el contenido de la silla
turca, mientras que los cortes axiales presentan estructuras
adyacentes como las arterias carGtidas y los senos cavernosos.

3. Los aneurismas intracraneales se pueden visualizar a
menudo mediante RNM (Fig. 18.9), aunque la angiografia
intraarterial también puede ser necesaria.

Fig. 18.9
RNM axial que muestra un aneurisma de la arteria cerebral
media derecha. (Cortesfa de D.Thomas.)

Angiorresonancia nuclear magnética

La angiorresonancia nuclear magnética (ARNM) es un método
no invasivo para obtener imagenes de las arterias carétidas intra
y extracraneales (Fig. 18.10) y de las circulaciones vertebroba-
silares para demostrar la existencia de anomalias como esteno-
sis, oclusién, malformaciones arteriovenosas y aneurismas. Sin

Fig. 18.10
Angiorresonancia de la circulacién carotidea extracraneal.
(Cortesia de D.Thomas.)
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embargo, la ARNM no es tan fiable como la angiografia intraar-
terial convencional para detectar aneurismas de menos de 5 mm
de didmetro. Por lo tanto, la angiografia convencional sigue
siendo el patrén oro para el diagndstico exacto y la planificacién
de la cirugia de los aneurismas del tamafio de un ardndano (ver
Fig. 18.110) que han causado una paralisis del tercer par craneal
0 una hemorragia subaracnoidea. Incluso si la ARNM muestra la
existencia de un aneurisma, sigue siendo necesario realizar una
angiografia convencional para identificar la presencia de aneu-
rismas adicionales no detectados.

Tomografia computarizada

La tomografia computarizada (TC) emplea haces de rayos X para
obtener valores de la densidad del tejido a partir de los cuales se
forman imdgenes detalladas en secciones transversales mediante
un ordenador. Los cortes pueden ser coronales o axiales pero no
sagitales. Las lesiones con una vascularizacién intrinseca se pue-
den ver mejor con estudios con agentes de contraste yodados.

Indicaciones clinicas

En general, la TC es mds facil y més rdpida de realizar que la
RNM, aunque expone al paciente a radiacién ionizante.

¢ La principal ventaja sobre la RNM es que detecta las lesiones
Oseas como fracturas y erosiones, y muestra la anatomia cra-
neal. Por lo tanto, la TC es muy til para evaluar a los pacien-
tes con un traumatismo orbitario, y puede detectar la presen-
cia de pequefias fracturas (Fig. 18.11), cuerpos extrafios y
sangre, herniacién de un musculo extraocular y enfisema.

Fig. 18.11
TC coronal que muestra una fractura por hundimiento
de la orbita derecha.

e [a TC también detecta las calcificaciones intraoculares (dru-
sas del disco Sptico y retinoblastoma).

® LaTC es preferible para la hemorragia cerebral (Fig. 18.12) o
subaracnoidea agudas porque estas lesiones pueden no apare-
cer en la RNM durante horas.
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. Nervio optico

Anatomia aplicada

Estructura general

I. Fibras aferentes. El nervio Optico transporta aproximada-
mente 1,2 millones de fibras nerviosas aferentes, que se origi-
nan en las células ganglionares retinianas. La mayoria de ellas
establecen sinapsis en el nicleo geniculado lateral, aunque
algunas llegan a otros centros, principalmente los nticleos pre-
tectales en el centroencéfalo. Casi una tercera parte de las fibras
permiten los 5° centrales del campo visual. Dentro del propio
nervio dptico las fibras nerviosas se dividen aproximadamente
en 600 haces (cada uno de los cuales contiene 2.000 fibras) por
septos fibrosos derivados de la piamadre (Fig. 18.13).

2. Los oligodendrocitos proporcionan la mielinizacién axo-
nal. La mielinizacién congénita de las fibras nerviosas reti-
nianas es el resultado de la extensién intraocular anémala de
estas células.

3. La microglia estd formada por células fagociticas inmuno-
competentes que probablemente modulan la apoptosis (muerte
celular programada) de las células de los ganglios retinianos.

4. Los astrocitos cubren los espacios entre los axones y otras

Fig. 18.12 estructuras. Cuando los axones se pierden en la atrofia 6ptica

TC axial que muestra hemorragias intracerebrales agudas. los astrocitos rellenan los espacios vacios.

(ConesESiaicis 5. Vainas circundantes

a. Lapiamadre es la delicada vaina interior que contiene los
vasos sanguineos.

b. El espacio subaracnoideo esta en continuidad con el
espacio subaracnoideo cerebral y contiene el liquido cefa-

e 1.aTC es tan buena o mejor que la RNM con supresién grasa lorraquideo (LCR).
para mostrar la existencia de musculos extraoculares aumen- c. Lavaina externa comprende la aracnoides y la durama-
tados en la enfermedad ocular tiroidea (ver Fig. 17.16). dre mds resistente. Esta Gltima estd en continuidad con la
e LaTC se puede emplear cuando la RNM estd contraindicada esclerédtica. La fenestracién del nervio ptico supone la
(es decir, en pacientes con objetos extrafios metdlicos). incisién de la vaina externa.

Fig. 18.13

Estructura del nervio optico. (a) Aspecto
clinico; (b) seccién longitudinal, LC = ldmina
cribosa, las flechas sefialan el septo fibroso;
(c) seccion transversa, P = piamadre;

A = aracnoides; D = duramadre; (d) vainas de
alrededor y vasos sanguineos de la piamadre.
(Cortesia del Wilmer Eye Institute.)
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Subdivisiones anatémicas

El nervio éptico tiene aproximadamente 50 mm de longitud
desde el globo ocular hasta el quiasma y se puede subdividir en
cuatro segmentos:

I. El segmento intraocular (papila o disco 6ptico, cabeza del
nervio) es el mas corto, con 1 mm de profundidad y 1,5 mm
de diametro vertical. Los trastornos neurolégicos que afectan
a esta parte del nervio dptico incluyen inflamacién (papili-
tis), edema y depdsitos anormales (drusas). En relacion con
la ldmina cribosa, el segmento intraocular se puede dividir
adn en tres zonas:
® [azona prelaminar esta irrigada por pequefias ramas de la
arteria central de la retina.
® Las zonas laminar y poslaminar estdn irrigadas por ramas
de las arterias ciliares posteriores cortas a través del circu-
lo anastomético de Zinn (que recibe sangre también de la
red arterial parapapilar coroidea y de la piamadre).
El segmento intraorbitario tiene 25-30 mm de longitud y se
extiende desde el globo ocular hasta el agujero 6ptico en el
vértice orbitario. Su didmetro es de 3-4 mm debido a la adicién
de vainas de mielina a las fibras nerviosas. En el extremo orbi-
tario, el nervio estd rodeado por el resistente anillo fibroso de
Zinn, a partir del cual se originan los cuatro mdsculos rectos.
Los misculos rectos superior y medial se originan parcial-
mente en la propia vaina nerviosa, por lo que la neuropatia
Optica inflamatoria (p. ej., neuritis retrobulbar) puede asociar-
se con dolor con los movimientos oculares. Dentro de la 6rbi-
ta el nervio 6ptico no estd tensado y tiene forma de S, lo que
permite los movimientos oculares sin que sea traccionado.

5

Celulas gangliona

Cuerpo
da la oélula
‘nerviosa
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NB: A causa de esta redundancia el nervio optico no es|
estirado excesivamente hasta que la proptosis es grave. ‘

3. El segmento intracanalicular atraviesa el canal éptico y
mide aproximadamente 6 mm. Al contrario que la porcién
intraorbitaria, esta fijado al canal, ya que la duramadre se
fusiona con el periostio.

El segmento intracraneal alcanza el quiasma y su longitud
varia entre 5 y 16 mm (promedio 10 mm). Los segmentos
intracraneales largos son especialmente vulnerables a ser
dafiados por las lesiones adyacentes como adenomas hipofi-
sarios y aneurismas.

5

Transporte axoplasmatico

El transporte axoplasmadtico es el movimiento de las organelas
citoplasmaticas dentro de una neurona entre el cuerpo celular y
la sinapsis terminal (Fig. 18.14a y b). El transporte ortégrado
supone el movimiento desde el cuerpo celular hasta la sinapsis,
y el transporte retrégrado se caracteriza por lo inverso. El trans-
porte axoplasmadtico rdpido es un mecanismo activo que requie-
re oxigeno y aporte de energia en forma de ATP. El flujo axo-
plasmdtico se puede interrumpir por diversas causas nocivas
incluyendo la hipoxia y toxinas que interfieren con la produc-
cién de ATP. Los exudados retinianos algodonosos son el resul-
tado de la acumulacién de organelas debido a la interrupcién del
flujo axoplasmatico entre las células ganglionares retinianas y

Fig. 18.14

(a y b) Flujo axoplasmatico; (¢ y d) flujo
axoplasmdtico interrumpido en la limina
cribosa en el papiledema. (Cortesia del Wilmer
Eye Institute.)
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sus sinapsis terminales. El papiledema estd causado de forma
similar por una detencién del flujo axoplasmatico en la 1dmina
cribosa (Fig. 18.14c y d).

Evaluacion de la enfermedad
del nervio 6ptico

Signos de disfuncién del nervio 6ptico

e

>

o

La agudeza visual reducida de cerca y de lejos es frecuen-
te (aunque también puede ocurrir en una amplia variedad de
otros trastornos).
Defecto de conduccion pupilar aferente (ver después).
Discromatopsia (afectacién de la visién de los colores),
que afecta principalmente al rojo y al verde. Una forma sen-
cilla de detectar un defecto de la visién de un color monocu-
lar es pedir al paciente que compare el color de un objeto rojo
entre los dos 0jos. Una valoracién més adecuada requiere el
empleo de las ldminas seudoisocromadticas de Ishihara, un
gréfico de City University o la prueba de los 100 matices de
Farnsworth-Munsell (ver Capitulo 13).
Disminucion de la sensibilidad al brillo de la luz, que
puede persistir después de que la agudeza visual vuelve a ser
normal (como se observa después de un ataque previo de
neuritis ptica). Se demuestra mejor de la siguiente forma:
a. Se hace brillar una luz de un oftalmoscopio indirecto pri-
mero en el ojo normal y después en el ojo con la sospecha
de lesion del nervio éptico.
b. Se pregunta al paciente si la luz brilla de forma simétrica
en ambos 0jos.
c. El paciente refiere que la luz parece menos brillante en el
ojo afectado.
d. Se pide al paciente que asigne un valor relativo al brillo de la
luz en el ojo patoldgico, en comparacién con el ojo normal.
Disminucion de la sensibilidad al contraste, que se
explora pidiendo al paciente que distinga enrejados con un
contraste gradualmente mayor, en un amplio rango de fre-
cuencias espaciales (las [dminas de Arden). Esta forma de
valoracién es muy sensible para pérdidas de visién sutiles,
aunque no es especifica de la enfermedad del nervio éptico.
La sensibilidad al contraste se puede estimar también con la
grafica de Pelli-Robson, en la que se leen letras con un con-
traste gradualmente menor (agrupadas de tres en tres).
Defectos del campo visual, que pueden ser de varios tipos
dependiendo de la patologia subyacente, como depresion
difusa del campo visual central, escotomas centrales, escoto-
mas centrocecales, defectos del haz de fibras nerviosas y alti-
tudinales (Fig. 18.15).

Cambios de la papila éptica

No existe una correlacién directa entre el aspecto de la papila
Gptica y la funcién visual. Los cuatro aspectos principales en los
trastornos adquiridos del nervio ptico son los siguientes:

Papila normal (Fig. 18.16), que se asocia cldsicamente con
neuritis retrobulbar, aunque la papila puede aparecer inicial-

Fig. 18.15

Defectos del campo visual en la enfermedad del nervio 6ptico.
(a) Escotoma central; (b) escotoma centrocecal; (c) haz de
fibras nerviosas; (d) altitudinal.

)
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4.

mente como normal en la neuropatia 6ptica de Leber y las
lesiones compresivas.

Tumefaccion papilar (Fig. 18.17), que es un signo de papi-
ledema, neuropatia ptica isquémica anterior, papilitis y el
estadio agudo de la neuropatfa Optica de Leber. También
puede existir en lesiones compresivas antes de la aparicién de
atrofia éptica.

Shunts opticociliares (Fig. 18.18), que representan colate-
rales venosas retinocoroideas de la papila éptica y se produ-
cen como mecanismo compensador por compresion venosa
crénica, habitualmente por un meningioma de la cobertura
del nervio dptico y a veces un glioma del nervio 6ptico.
Atrofia éptica, que representa el resultado final de casi todos
los cuadros clinicos citados anteriormente (ver después).

Estudios especiales

£

4.

La perimetria cinética manual (Goldmann) es iitil en la
evaluacién de la enfermedad neurooftalmolégica, ya que
permite la valoracién del campo periférico.

La perimetria automatizada cuantifica el umbral de sen-
sibilidad retiniana a un objeto estético. La estrategia mas ttil
estudia los 30° centrales con puntos a ambos lados de la linea
media (p. ej., Humphrey 30-2).

La RNM es el método de eleccién en las técnicas de imagen
para los nervios 6pticos. El segmento orbitario del nervio
Gptico se observa mejor mediante técnicas de supresion grasa
con contraste con las cuales se elimina la sefial brillante de la
grasa orbitaria en las imdgenes con carga T1. Los segmentos
intracanalicular e intracraneal del nervio éptico se visualizan
mejor con RNM que con TC debido a la ausencia de artefac-
tos Gseos con la primera.

Los potenciales evocados visuales (PEV) son un registro de
la actividad eléctrica de la corteza cerebral visual creada por esti-




Fig. 18.17 ;
Tumefaccién papilar debida a papiledema.

mulacién de la retina. El estimulo es un destello de luz (PEV con
flash) o un patrén en tablero de ajedrez, que periédicamente
invierte la polaridad en una pantalla (PEV en patrén) (Fig.
18.19). Se realizan varias pruebas y se calcula el potencial pro-
medio mediante un ordenador. Los dos componentes que se
valoran son la amplitud y la latencia (retraso) de los PEV. En la
neuropatia dptica estdn afectados ambos pardmetros, con pro-
longacién de la latencia y disminucién de la amplitud de los PEV.

. La angiografia con fluoresceina puede ser itil a veces en
la diferenciaci6n del papiledema, en el que hay una extrava-
sacién de la papila (ver Fig. 18.50), de las drusas del nervio
dptico, en las que no hay extravasacién sino autofluorescen-
cia (ver Fig. 18.48).

Neurooftalmologia

Fig. 18.16

Papila éptica normal. (a) Aspecto clinico; (b) fotografia
aneritra que muestra estriaciones en las fibras
nerviosas retinianas; (c) fase venosa de la angiografia
con fluoresceina; (d) fase tardia de la angiografia con
fluoresceina que muestra una ligera hiperfluorescencia
papilar debida a tincion. (Cortesfa del Wilmer Eye Institute )

Fig. 18.18
Shunts opticociliares.

Atrofia optica

La atrofia éptica es un signo importante de enfermedad avanza-
da del nervio 6ptico que puede ser primaria o secundaria.

Atrofia éptica primaria

Tiene lugar sin tumefaccién previa de la cabeza del nervio pti-
co. La atrofia éptica primaria estd causada por lesiones que
afectan a las vias visuales desde la porcién retrolaminar del ner-
vio dptico hasta el cuerpo geniculado lateral. Las lesiones ante-
riores al quiasma 6ptico dan lugar a una atrofia Gptica unilateral,
mientras que las que afectan al quiasma y al tracto dptico causan
una atrofia dptica bilateral.
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nes nasal y temporal de 1a papila, pero respetar la superior y

e Flash la inferior (atrofia en corbata de pajarita) (ver Fig. 18.106).

NB: Sin embargo, una palidez temporal puede indicar|
1N atrofia de las fibras del haz papilomacular, que entra en la |

\ / cabeza del nervio éptico por el lado temporal. ‘

Atrofia éptica secundaria

La atrofia éptica secundaria estd precedida por tumefaccion de
la cabeza del nervio épfico.

I. Las causas son papiledema crénico, neuropatia éptica isqué-
A(_v‘/\{h mica anterior y papilitis.
2. Los signos varfan segin la causa. Los principales son (Fig.
18.21):
e Papila blanca o de color gris sucio, y ligeramente elevada
con mérgenes mal delimitados debido a gliosis.
e Reduccién en el nimero de los pequefios vasos sanguine-
os que cruzan la superficie papilar.

" Fig. 18.19
Principios de los potenciales evocados visuales.

I. Causas
o Después de una neuritis retrobulbar.
e [ esiones compresivas como tumores y aneurismas (tam-
bién pueden causar atrofia dptica secundaria).
¢ Neuropatias épticas hereditarias.
e Neuropatias dpticas téxicas y nutricionales.
2. Signos (Fig. 18.20)
e Papila blanca y plana con mérgenes claramente delimitados.
e Reduccién en el nimero de los pequefios vasos sanguineos
que cruzan la papila (signo de Kestenbaum).
e Atenuacién de los vasos sanguineos parapapilares y adel-
gazamiento de la capa de fibras nerviosas retinianas.
e La atrofia puede ser difusa o sectorial dependiendo de la
causa y el nivel de la lesién. Por ejemplo, la atrofia dptica
causada por lesiones del quiasma puede afectar a las porcio-

Fig. 18.21
Atrofia 6ptica secundaria.

Neuritis optica
La neuritis éptica es un proceso inflamatorio, infeccioso o des-
mielinizante, que afecta al nervio éptico. Se puede clasificar
oftalmoscépica y etiolégicamente de la forma siguiente.

Clasificaciéon oftalmoscépica

I. Neuritis retrobulbar, en la que el aspecto de la papila 6pti-
ca es normal, al menos inicialmente, porque el proceso pato-
16gico no afecta a la cabeza del nervio optico. Es el tipo mds
frecuente de neuritis éptica en los adultos y suele asociarse
con esclerosis multiple (EM).

Fig. 18.20
Atrofia 6ptica primaria.



2. Papilitis, en 1a que el proceso patolégico afecta a la cabeza
del nervio éptico de forma primaria, o secundariamente a
inflamaci6n retiniana contigua. Se caracteriza por hiperemia
y edema variable de la papila 6ptica, que pueden asociarse
con hemorragias parapapilares en llama (Fig. 18.22). Pueden
verse c€lulas en el vitreo posterior. La papilitis es el tipo més
frecuente de neuritis éptica en los nifios, aunque también
puede afectar a los adultos.

Fig. 18.22
Papilitis.

3. Neurorretinitis, que se caracteriza por papilitis asociada
con inflamacién de la capa de fibras nerviosas retinianas. Ini-
cialmente puede no existir una figura macular en estrella
compuesta por exudados duros, pero se vuelve aparente en
algunos dias o semanas y tiende a hacerse mas prominente
cuando se estd resolviendo la tumefaccién papilar (Fig.
18.23). En algunos casos existe asociado edema retiniano

Fig. 18.23
Neurorretinitis.
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parapapilar y elevacién serosa de la macula. La neurorretini-
tis es el tipo de neuritis éptica menos frecuente, y habitual-
mente se asocia con infecciones virales y la fiebre por araiia-
zo de gato. Otras causas son la sifilis y la enfermedad de
Lyme. En la mayoria de los casos es un trastorno autolimita-
do que se resuelve en 6-12 meses.

NB: La neurorretinitis nunca es una manifestacion dei N

desmielinizacién. ‘

Clasificacion etiolégica

I. Desmielinizacién, que es con diferencia la causa mas fre-
cuente.

2. Parainfecciosa, que puede seguir a una infeccién viral o a
una inmunizacién.

3. Infecciosa, que puede estar relacionada con los senos o con la
fiebre por arafiazo de gato, sifilis, enfermedad de Lyme, menin-
gitis criptocdcica en los pacientes con sida y herpes zoster.

4. Autoinmune, que se puede asociar con enfermedades
autoinmunes sistémicas.

Desmielinizaciéon

La desmielinizacién es un proceso patolégico mediante el cual
las fibras nerviosas normalmente mielinizadas pierden su capa
aislante de mielina. La mielina es fagocitada por la microglia y
los macréfagos, tras lo cual los astrocitos forman tejido fibroso
(la placa). Una enfermedad desmielinizante interrumpe la circu-
lacién nerviosa en los tractos de sustancia blanca en el cerebro,
el tronco cerebral y la médula espinal; los nervios periféricos no
estdn afectados.

I. Las enfermedades desmielinizantes que pueden causar
problemas oculares son las siguientes:

a. Neuritis dptica aislada, en la que no hay evidencia clinica
de desmielinizacién sistémica, aunque en una elevada pro-
porcién de casos la desmielinizaci6n se produce después.

b. Esclerosis miiltiple (EM), que es con mucho la causa mds
frecuente (ver Capitulo 20).

c. Enfermedad de Devic (neuromielitis 6ptica), que es una
enfermedad rara que puede ocurrir a cualquier edad. Se
caracteriza por neuritis éptica bilateral y el desarrollo pos-
terior de mielitis transversa (desmielinizacién de la médu-
la espinal) en dias o semanas.

d. Enfermedad de Schilder, que es una enfermedad genera-
lizada, muy rara e implacablemente progresiva, con un ini-
cio antes de los 10 afios de edad y muerte en 1-2 afios.
Puede ocurrir neuritis 6ptica bilateral sin mejoria posterior.

2. Signos oculares

a. Lesiones de la via visual, que suelen afectar a los nervios
Opticos y causar neuritis Gptica. A veces la desmieliniza-
cién puede afectar al quiasma Sptico y raramente a los
tractos o las radiaciones 6pticas.

b. Lesiones del tronco cerebral, que pueden dar lugar a
oftalmoplejia internuclear y parélisis de la mirada, parali-
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sis de los nervios craneales motores oculares, pardlisis de
los nervios trigémino y facial y nistagmus.

3. Asociacién de neuritis 6ptica con esclerosis multiple.
Aungque algunos pacientes con neuritis éptica no tienen
enfermedad sistémica asociada clinicamente demostrable,
existe una estrecha relacién entre neuritis 6ptica y EM.

e [os pacientes con neuritis optica pero con una RNM cere-
bral normal tienen una probabilidad del 16% de presentar
EM al cabo de 5 afios.

e En el primer episodio de neuritis 6ptica, aproximadamen-
te el 50% de los pacientes sin otros signos de EM muestran
lesiones desmielinizantes en la RNM (Figs. 18.24 y
18.25). Estos pacientes tienen un riesgo elevado de presen-
tar EM clinica al cabo de 5-10 afios.

Fig. 18.24
RNM con carga T1 sagital que muestra placas periventriculares
de desmielinizacion.

Fig. 18.25
RNM con carga T2 axial que muestra placas periventriculares
de desmielinizacion.

e Sc puede encontrar evidencia de neuritis dptica en el 70%
de los casos de EM establecida.

e En un paciente con neuritis optica el riesgo posterior de
EM aumenta con el inicio del invierno, la positividad del
HLA-DR2 y el fenémeno de Uhtoff (empeoramiento de

los sintomas al elevarse la temperatura corporal, como
durante el ejercicio o con un baiio caliente).

Neuritis éptica desmielinizante

I. La presentacion es con afectacién visual monocular sub-
aguda; raramente estdn afectados ambos ojos de forma simul-
tdnea. La molestia en el ojo o alrededor de €l es frecuente y
suele incrementarse con los movimientos oculares. El males-
tar puede preceder o acompanar a la pérdida visual y suele
durar algunos dias. En algunos pacientes existe cefalea fron-
tal y sensibilidad del globo ocular.

2. Signos

e 1a agudeza visual suele ser entre 6/18 y 6/60 (0,3 y 0,1),
aunque raramente estd tan disminuida como para no perci-

bir la luz.

e La papila es normal en la mayoria de los casos (neuritis
retrobulbar); el resto muestra papilitis.

e Se puede observar palidez temporal de la papila en el otro
ojo, indicativa de una neuritis 6ptica previa.

e La discromatopsia estd siempre presente y con frecuencia
peor de lo que seria de esperar para el grado de afectacion
visual.

e Existen otros signos de disfuncién del nervio éptico, como
se ha descrito antes.

Defectos del campo visual

e El mds frecuente es la depresi6n difusa de la sensibilidad
en todos los 30° centrales, seguida en frecuencia de defec-

tos altitudinales/arqueados y escotomas centrales foca-
les/centrocecales.

o Los defectos focales suelen acompafiarse de un elemento
de depresion generalizada superpuesta.

e El otro ojo asintomético puede manifestar también pérdida
campimétrica en la presentacion.

Curso clinico. La recuperacién suele empezar de forma
caracteristica al cabo de 2-3 semanas y se mantiene durante un
periodo de 6 meses, momento en el que llega a ser maxima.
Pronéstico. Aproximadamente el 75% de los pacientes
recuperan una agudeza visual de 6/9 (0,7) o mejor; el 85% se
recupera a 6/12 (0,5) o mejor, incluso si la agudeza visual se
redujo a la no percepcidn de la luz durante el ataque. Sin
embargo, a pesar de la recuperacién de la agndeza visual, hay
otros parametros de la funcién visual que suelen permanecer
alterados, como la visién de los colores, la sensibilidad al
contraste y la apreciacién del brillo de la luz. Puede persistir
un defecto de la conduccién pupilar aferente leve y puede
sobrevenir una atrofia éptica, especialmente en los pacientes
con ataques recurrentes.

6. Tratamiento
a. Indicaciones

e Cuando la pérdida visual en la presentacion es leve, €l
tratamiento probablemente es innecesario.

e Cuando la agudeza visual en la primera semana del ini-
cio de los sintomas es peor que 6/12 (0,5), el tratamien-
to puede acelerar la recuperacién en varias semanas.
Esto es relevante en el caso de afectacién aguda bilate-
ral, que es poco frecuente, o en caso de mala vision en
el otro ojo.
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b. Pauta
® Succinato sédico de metilprednisolona por via endove-
nosa (1 g cada dfa) durante 3 dias, seguido de predniso-
na oral (1 mg/kg cada dia) durante 11 dias.
¢. Beneficios
® Retraso de la evolucién neuroldgica posterior consis-
tente con EM en 2 afios.
® Aceleracién de la recuperacién visual de la neuritis
dptica, aunque no parece tener ningdn beneficio a largo
plazo sobre la agudeza visual final.

NB: Los corticoides orales solos estan contraindicadosb
porque no ofrecen beneficios y doblan la tasa de recurren-
cia de neuritis optica. El interferén beta-la intramuscular en
el momento del primer episodio de neuritis dptica es util
para reducir la aparicién de desmielinizacién clinica en
pacientes con alto riesgo de EM de acuerdo con la presen-
cia de lesiones cerebrales subclinicas en la RNM.

Neuritis éptica parainfecciosa

La neuritis ptica puede asociarse con diversas infecciones vira-
les como sarampin, parotiditis, varicela, rubeola, tos ferina y
fiebre glandular. También puede aparecer después de la inmuni-
zaci6n. Los nifios se afectan con mucha mayor frecuencia que
los adultos.

I. La presentacion sucle ser al cabo de 1-3 semanas después
de una infeccién viral con pérdida visual grave aguda, que
puede afectar a ambos ojos. Puede asociarse con otros signos
neuroldgicos como cefalea, convulsiones o ataxia (meningo-
encefalitis).

2. Signos. Las papilas épticas suelen mostrar papilitis bilateral,
aunque en ocasiones puede haber neurorretinitis o las papilas
pueden ser normales.

3. No es necesario tratamiento en la inmensa mayoria de los
casos porque el prondstico de la recuperacién visual espon-
tdnea es muy bueno. Sin embargo, cuando la pérdida visual
es grave y bilateral o afecta al inico ojo con visi6n, hay que
plantear el empleo de corticoides endovenosos.

Neuritis éptica infecciosa

I. La neuritis 6ptica de origen sinusal es una enfermedad poco
frecuente que se caracteriza por ataques recurrentes de pérdi-
da visual unilateral asociada con cefalea grave y sinusitis
esfenoetmoidal aguda. Los posibles mecanismos de la neu-
ropatia éptica incluyen la diseminacién directa de 1a infec-
cidn, vasculitis oclusiva y defectos 6seos en la pared del
seno. El tratamiento se realiza con antibidticos sistémicos y,
si estd indicado, drenaje quirdrgico.

2. La fiebre por arafiazo de gato (linforreticulosis benigna)
es una infeccién sistémica autolimitada caracterizada por lin-
fadenopatia regional precedida por un arafiazo de gato (ver
Capitulo 20). El microorganismo causal es susceptible a
doxiciclina, rifampicina, ciprofloxacino y cotrimoxazol. El
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prondstico visual es excelente, con recuperacién de la visién

en 1-4 semanas después de haber empezado el tratamiento.

La sifilis puede causar papilitis aguda o neurorretinitis duran-

te el estadio primario o secundario (ver Capitulo 20). La

afectacién puede ser unilateral o bilateral y se asocia fre-
cuentemente con una vitritis leve.

4. La enfermedad de Lyme (borreliosis) es una infeccién por

espiroquetas transmitida por la picadura de una garrapata.

Puede causar una neurorretinitis y en algunos casos produce

neuritis retrobulbar aguda, que puede asociarse con otras mani-

festaciones neurolégicas que pueden simular una EM (ver

Capitulo 20). El tratamiento de la afectacién neuroldgica se rea-

liza con ceftriaxona endovenosa 2 g cada dia durante 14 dfas.

La meningitis criptocécica en pacientes con sida puede aso-

ciarse con neuritis 6ptica aguda, que puede ser bilateral.

6. El virus varicela-zoster causa papilitis habitualmente por
diseminacion a partir de una retinitis vecina (es decir, necro-
sis retiniana aguda, necrosis retiniana externa progresiva). La
neuritis Optica primaria es poco frecuente, aunque puede
producirse en pacientes inmunocomprometidos, algunos de
los cuales pueden presentar posteriormente retinitis viral. El
tratamiento se realiza con agentes antivirales endovenosos.

b4
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Neuropatia 6ptica isquémica anterior
no arteritica

Patogenia

La neuropatia Gptica isquémica anterior no arteritica (NOTANA)
es un infarto parcial o total de la cabeza del nervio éptico causado
por oclusion de las arterias ciliares posteriores cortas. Ocurre tipi-
camente como un fenémeno aislado en pacientes entre los 45 y los
65 afios de edad, con amontonamiento estructural en la cabeza del
nervio 6ptico de forma que la excavacion fisiolégica es muy
pequefia 0 no existe. Las enfermedades sistémicas predisponentes
son hipertensién, diabetes mellitus, hipercolesterolemia, enferme-
dad vascular del colageno, sindrome de anticuerpos antifosfolipi-
do, episodios hipotensivos bruscos y cirugfa de la catarata.

Signos clinicos

I. La presentacion es con una pérdida visual monocular,
repentina e indolora que no se asocia con sintomas visuales
transitorios premonitorios. La pérdida visual se suele descu-
brir al despertarse, lo que sugiere que la hipotensién noctur-
na puede desempefiar un papel importante.

2, Signos
a. Laagudeza visual, en alrededor del 30% de los pacientes,

es normal o estd disminuida ligeramente. El resto tiene
una afectacién moderada o grave.

b. Losdefectos del campo visual son tipicamente altitudina-
les afectando habitualmente al campo inferior, aunque se
pueden observar defectos centrales, paracentrales, cua-
drdnticos o arqueados.

¢. Ladiscromatopsia es proporcional al grado de afectacién
visual al contrario que la neuritis 6ptica, en la que la
visién de los colores suele estar gravemente afectada aun-
que la agudeza visual sea razonablemente buena.




. ll!

=
' "ﬁ."“‘u“-ﬂ Oftalmologia Clinica

d. La papila estd pdlida con edema difuso o sectorial que
puede estar rodeado por algunas hemorragias en forma de
astillas (Fig. 18.26a). El edema se resuelve de forma gra-
dual y la palidez persiste (Fig. 18.27a).

3. La angiografia con fluoresceina muestra en la fase aguda
una hiperfluorescencia papilar localizada (Fig. 18.26b) que

se vuelve més intensa y que a veces afecta a toda la papila
(Fig. 18.26¢ y d). Cuando se produce la atrofia dptica, la
angiograffa con fluoresceina muestra un relleno coroideo
desigual durante la fase arterial (Fig. 18.27b); las fases tar-
dias muestran aumento de la hiperfluorescencia papilar
(Fig. 18.27cy d).

Fig. 18.26

Neuropatia 6ptica isquémica
anterior no arterftica aguda

(ver texto). (Cortesfa de S. Milewski.)

Fig. 18.27

Neuropatfa 6ptica isquémica
anterior no arteritica después de
atrofia éptica (ver texto). (Cortesia
de S. Milewski.)
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4. Las exploraciones especiales incluyen estudios seroldgi-
cos, lipidograma en ayunas y glucemia. También es muy
importante excluir una arteritis de células gigantes oculta y
otras enfermedades autoinmunes.

Pronéstico

No existe un tratamiento definitivo aunque hay que tratar cual-
quier enfermedad predisponente subyacente, y a los fumadores
se debe recomendar que abandonen el habito. En la mayoria de
los pacientes no existe mas afectacién de la visién, aunque en un
pequefio porcentaje de los casos la pérdida visual contintia
durante 6 semanas. Entre el 30 y el 50% presentan afectaciéon
del otro ojo al cabo de meses o afios, aunque esto se puede redu-
cir con aspirina. Cuando se afecta el segundo ojo, la atrofia 6pti-
ca en un ojo (Fig. 18.28a) y el edema del disco en el otro (Fig.
18.28b) dan lugar a un «seudosindrome de Foster Kennedy».

NB: La NOIANA nunca recidiva en el mismo ojo. &

Neuropatia 6ptica isquémica anterior
arteritica

La arteritis de células gigantes (ACG) (ver Fig. 18.30b) es una
emergencia médica porque la prevencién de la ceguera depende
del reconocimiento rdpido del cuadro y su tratamiento. La
enfermedad afecta tipicamente a pacientes de mds de 65 afios de
edad y tiene una predileccién por las arterias grandes y de tama-
fio mediano, especialmente la temporal superficial, la oftalmica,
las ciliares posteriores y la parte proximal de la vertebral. La
gravedad y la extensién de la afectacion se asocian con la canti-
dad de tejido eldstico en la media y la adventicia de la arteria.
Por este motivo las arterias intracraneales, que poseen poco teji-
do eléstico, suelen estar respetadas. Los cuatro criterios diag-
nésticos mds importantes de ACG son: (a) claudicacién mandi-

Fig. 18.28

bular, (b) dolor cervical, (c) proteina C reactiva > 2,45 mg/dl y
VSG > 47 mm/hora (ver Capitulo 20). Las complicaciones ocu-
lares de la ACG son las siguientes:

|I. La neuropatia 6ptica isquémica anterior arteritica
(NOIAA) es la mas frecuente (Fig. 18.29). Afecta a alrededor
del 30-50% de los pacientes con ACG no tratada, de los cua-
les la tercera parte presenta afectacion bilateral.

Fig. 18.29
Neuropatia éptica isquémica anterior arteritica.

2. Los ataques isquémicos transitorios (amaurosis fugax)
pueden preceder al infarto de la cabeza del nervio 6ptico.

3. Los exudados algodonosos son poco frecuentes. Probable-
mente estdn causados por microembolizacién plaquetaria a
partir de la trombosis parcial de la arteria central retiniana o
de la arteria oftdlmica. La ACG es una enfermedad de arterias
de calibre grande y mediano, por lo que no afecta a las arte-
riolas terminales que producen los exudados algodonosos.

Seudosindrome de Foster Kennedy asociado con neuropatia ptica isquémica anterior no arteritica (ver texto). (Cortesia del Wilmer Eye

Institute).
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4. La oclusion de la arteria ciliorretiniana puede combinar-
se con NOIAA (ver Fig. 14.78).

5. La oclusién de la arteria central de la retina suele com-
binarse con oclusion de una arteria ciliar posterior. Esto se
debe a que la arteria central de la retina suele originarse en la
arteria oftdlmica mediante un tronco comtin con una o méas
de las arterias ciliares posteriores. Sin embargo, la oftalmos-
copia muestra oclusién sélo de la arteria central retiniana; la
oclusion ciliar asociada sélo se puede detectar mediante
angiografia con fluoresceina.

6. El sindrome isquémico ocular debido a afectacién de la
arteria oftdlmica es raro (ver Capitulo 15).

7. La diplopia, transitoria o constante, puede estar causada por
isquemia de los nervios motores oculares o los misculos
extraoculares.

Signos clinicos

I. La presentacion es con pérdida de visi6n unilateral, repen-

tina y profunda, que puede acompaiiarse por dolor periocular

e ir precedida de oscurecimientos visuales y destellos bri-

llantes transitorios. La afectacion bilateral simulténea es rara.

Suele aparecer en las primeras semanas del inicio de la ACG,

aunque en el momento de la presentacién aproximadamente

el 20% de los pacientes no tienen sintomas sistémicos (es

decir, ACG oculta).

Signos (en orden cronoldgico)

® [a papila estd palida e inflamada con pequefias hemorra-
gias en astilla en su margen (Fig. 18.30a).

® En 1-2 meses la tumefaccién se resuelve gradualmente
(Fig. 18.30c) y se produce una atrofia éptica grave, con
afectacion profunda de la agudeza visual (Fig. 18.30d).

2

3. Laangiografia con fluoresceina muestra hipoperfusién de

la coroides.

4. El pronéstico es muy malo porque la pérdida visual suele

ser permanente, aunque en muy raros casos la administracién
precoz de corticoides sistémicos puede asociarse con una
recuperacion visual parcial.

Tratamiento

El objetivo del tratamiento es prevenir la ceguera del otro ojo,
aunque, en algunos casos desgraciados, el segundo ojo también
queda ciego a pesar de la administracién precoz de corticoides.

[. Pauta

e El tratamiento inicial se realiza con metilprednisolona
endovenosa | g/dfa durante 3 dfas junto con prednisolona
oral 80 mg cada dfa.

® Después de 3 dias la dosis oral se reduce a 60 mg durante
1 semana y después a 50 mg durante 1 semana.

® Ladosis diaria se reduce después 5 mg cada semana, si la
cefalea, [a VSG y la proteina C reactiva lo permiten, hasta
alcanzar los 10 mg.

¢ El tratamiento diario de mantenimiento ideal es 10 mg,
aunque pueden ser necesarias dosis mds altas para contro-
lar la cefalea.

NB: Hay que realizar una biopsia de la arteria temporal,
idealmente al cabo de 3 dias de haber iniciado el tratamien-
to. La confirmacion histolégica de ACG justificard la admi-
nistracion a largo plazo de corticoides.

~ Fig. 18.30

© Arteritis de células gigantes. (a, c y d)
Progresiéon de una neuropatia 6ptica
isquémica anterior (ver texto); (b) seccion
| transversa de una arteria que muestra
inflamacién granulomatosa que afecta a
todas las capas de la pared y disminuye la
luz (flechas). (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)




2. La duracién del tratamiento depende de los sintomas del
paciente y el valor de la VSG o la proteina C reactiva. Sin
embargo, los sintomas pueden recurrir sin un aumento aso-
ciado de la VSG o la proteina C reactiva, y viceversa. La
mayoria de los pacientes necesitan recibir tratamiento duran-
te 1-2 afios, aunque algunos pueden precisar tratamiento de
mantenimiento de forma indefinida.

NB: Et empleo no justificado de corticoides puede cau-h
sar mas dafio que la propia enfermedad. Las complicaciones
inducidas por los corticoides pueden precisar la utilizacion
de agentes ahorradores de corticoides como la azatioprina.

Papilopatia diabética

La papilopatia diabética es una enfermedad poco frecuente
caracterizada por disfunci6n visual transitoria asociada con
tumefaccién de la papila 6ptica y que puede ocurrir tanto en la
diabetes tipo 1 como tipo 2. La patogenia de base no esta clara,
aunque puede ser el resultado de la enfermedad de los pequefios
Vasos.

I. La presentacion suele ser con disfuncién més leve del ner-
vio Optico y progresién més lenta que en la NOIANA o en la
neuritis optica.

2. Signos
e La agudeza visual suele ser 6/12 (0,5) o mejor.
¢ Tumefaccion leve e hiperemia papilar, unilateral o bilate-

ral (Fig. 18.31).

Fig. 18.31
Papilopatia diabética.

e ] atelangiectasia en la superficie papilar es frecuente, y
cuando es importante puede confundirse con neovasculari-
zacion en una exploracion rutinaria.

¢ Defectos del campo visual en forma de constriccidén gene-
ralizada o escotomas centrales.
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® Se pueden ver defectos pupilares aferentes relativos en la
enfermedad unilateral/asimétrica.
¢ Puede haber discromatopsia.

3. El prondstico es relativamente bueno a pesar de la falta de
tratamiento definitivo. Los corticoides sistémicos ofrecen un
beneficio cuestionable y tienden a comprometer el control
diabético. En la mayoria de los casos se produce la resolucién
espontdnea en varios meses, con estabilizacién o mejoria de la
agudeza visual, aunque puede haber una atrofia éptica leve.

Neuropatia 6ptica hereditaria de Leber

La neuropatia Optica hereditaria de Leber (NOHL) es una enfer-
medad rara resultado de mutaciones del DNA mitocondrial
materno (3460, 14484, 11778 y 15257). La mayoria de los
pacientes son hombres en la tercera década de la vida con la
mutacién 11778. En los casos atipicos el cuadro puede afectar a
mujeres y presentarse a cualquier edad entre los 10 y los 60
afios. Por lo tanto, el diagnéstico de NOHL debe considerarse
en todos los pacientes con neuritis 6ptica bilateral, independien-
temente de la edad.

I. La presentacion es tipicamente con una pérdida visual
grave, unilateral, aguda e indolora. El otro ojo se afecta de
forma similar al cabo de dias o semanas (pero no mas tarde
de 2 meses).
2. Los signos durante el estadio agudo son sutiles y pueden ser
pasados por alto facilmente; en algunos pacientes la papila
6ptica puede ser completamente normal.
¢ En los casos tipicos hay capilares dilatados sobre la super-
ficie papilar que pueden extenderse a la retina adyacente
(microangiopatia telangiectasica), tortuosidad vascular y
tumefaccién de la capa de fibras nerviosas parapapilares
(Fig. 18.32). La microangiopatia telangiectasica puede
existir en miembros femeninos de la familia asintomadticos.

e Posteriormente, los vasos telangiectdsicos regresan y se
produce una atrofia ptica grave.

Fig. 18.32
Estadio agudo de una neuropatia 6ptica de Leber.
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NB: De forma sorprendente, las reacciones pupilares a Ia[\\
luz pueden permanecer bastante conservadas.

3. La angiografia con fluoresceina muestra ausencia de pér-
dida de colorante.

4. Los defectos del campo visual suelen consistir en escoto-
mas centrocecales.

5. El pronéstico es malo, aunque puede suceder cierta recupe-
racién visual en una minorfa de casos incluso afios después.
La mayoria de los pacientes sufre una pérdida visual grave,
bilateral y permanente, con una agudeza visual final de 6/60
(0,1) o menos. Los pacientes con la mutacién 11778 tienen el
peor prondstico.

6. El tratamiento es generalmente inefectivo aunque se han
probado algunas actuaciones, incluyendo corticoides, hidro-
xocobalamina e intervencién quirtrgica. Sin embargo, se
debe recomendar a los pacientes que dejen de fumar y de
beber alcohol en exceso para prevenir el posible estrés sobre
la produccién de energia mitocondrial.

Atrofias 6pticas hereditarias

Las atrofias épticas hereditarias (neuropatias) son un grupo
heterogéneo muy raro de trastornos que se manifiestan princi-
palmente por atrofia éptica bilateral.

Sindrome de Kjer

I. La herencia es autosémica dominante.

2. La presentacion es en la primera década de la vida con una

pérdida visual insidiosa.

. Signos. Atrofia 6ptica temporal o difusa leve.

4. El pronéstico es variable con agudeza visual final de 6/12-
6/60 (0,5-0,1), y hay una variacién considerable intra e inter-
familiar.

5. No hay anomalias sistémicas.

w

Sindrome de Behr

. La herencia es autosémica recesiva.

2. La presentacion es durante la primera década de la vida,
con pérdida visual que se estabiliza después de un periodo
variable de progresién.

. Signos. Atrofia éptica difusa.

4. El pronéstico es variable con pérdida visual moderada o

grave y nistagmus.

5. Las asociaciones sistémicas son marcha espéstica, ataxiay

retraso mental.

w

Sindrome de Wolfram

El sindrome de Wolfram también se denomina DIDMOAD =
Diabetes Insipidus, Diabetes Mellitus, Optic Atrophy y Deaf-
ness (en inglés: Diabetes Insipida, Diabetes Mellitus, Atrofia
Optica y Sordera).

. La herencia es autosémica recesiva.

. La presentacion es entre los 5 y los 21 afios de edad.

. Signos. Atrofia éptica difusa.

. El pronéstico es muy malo, con una agudeza visual final
inferior a 6/60 (0,1).

5. Las anomalias sistémicas (ademds de DIDMOAD) son

anosmia, ataxia, convulsiones, retraso mental, talla baja, ano-

malfas endocrinoldgicas y aumento de las protefnas en el LCR.

BhWN -

Ambliopia tabaco-alcohélica

LLa ambliopia tabaco-alcohdlica afecta tipicamente a los bebedo-
res y fumadores de pipa y puros importantes que son deficitarios
en protefnas y vitaminas del grupo B. La mayoria de los pacien-
tes han descuidado su dieta, obteniendo sus calorias del alcohol.

I. La presentacion es con afectacién visual no dolorosa, de
inicio insidioso, progresiva, bilateral y generalmente simétri-
ca, asociada con discromatopsia.

2. Signos. En la presentacion las papilas opticas son normales
en la mayor parte de los casos. Algunos pacientes muestran
palidez temporal sutil, hemorragias en forma de astilla en la
papila o a su alrededor, o un edema minimo.

3. Los defectos del campo visual consisten de forma caracte-
ristica en escotomas centrocecales, bilaterales y relativamente
simétricos (Fig. 18.33c¢). Los bordes de los defectos son difici-
les de definir con un objeto blanco, pero son més féciles de
representar y mds grandes cuando se emplea un objeto rojo.

4. El tratamiento pretende reponer la deficiencia de vitaminas
con inyecciones semanales de 1.000 unidades de hidroxoco-
balamina durante 10 semanas. También se administran mul-
tivitaminas, y se debe recomendar a los pacientes que tomen
una dieta equilibrada y dejen de beber y de fumar.

5. El pronéstico de los casos con cumplimiento del tratamien-
to precoz es bueno, aunque la recuperacién visual puede ser
lenta. En los casos avanzados y que no responden hay una
pérdida visual permanente como resultado de la atrofia épti-
ca (Fig. 18.33ayb).

Neuropatias opticas inducidas
por farmacos

Etambutol

El etambutol se emplea en combinacién con isoniazida o rifam-
picina en el tratamiento de la tuberculosis. Su toxicidad depen-
de de la dosis y de la duracién de su administracién, siendo la
incidencia del 6% con una dosis diaria de 25 mg/kg; raramente
una dosis de 15 mg/kg puede resultar téxica. La toxicidad es
poco frecuente y puede ocurrir después de 2 meses de trata-
miento (el promedio es de 7 meses).

NB: La isoniazida puede causar ademds raramente neu-| .
ropatia optica toxica, especialmente en combinacién con el
etambutol.




I. La presentacion es con pérdida visual simétrica insidiosa
asociada con discromatopsia.

2. Los signos incluyen papilas 6pticas que pueden ser normales
o estar ligeramente edematosas con hemorragias en forma de
astilla.

3. Los defectos del campo visual suelen consistir en escoto-
mas centrocecales aunque en algunos casos puede existir
constriccion bitemporal o periférica.

4. El pronéstico es bueno cuando se interrumpe la adminis-

tracién del farmaco, aunque la recuperacién puede tardar

hasta 12 meses. Una minoria de pacientes presenta afecta-
cién visual permanente como resultado de la atrofia éptica.

Los controles deben hacerse aproximadamente a intervalos

de 3 meses si la dosis diaria excede los 15 mg/kg. Hay que

interrumpir la administracién del formaco inmediatamente si
aparecen sintomas.

e

Amiodarona

La amiodarona se utiliza para tratar arritmias cardfacas. La que-
ratopatia en remolino, que es inocua, es pricticamente universal

Neurooftalmologia

Fig. 18.33

Ambliopia tabaco-alcoholica.
(a y b) Palidez de la papila
Sptica; (€) escotomas
centrocecales bilaterales.
(Cortesia del Wilmer Eye Institute.)

(ver Capitulo 5). Sin embargo, la neuropatia 6ptica ocurre sélo
en el 1-2% de los pacientes y no estd relacionada con la dosis.

|. La presentacion es con afectacién visual insidiosa unilate-
ral o bilateral.

2. Los signos incluyen edema papilar bilateral que se estabiliza
al cabo de varios meses de haber interrumpido la medicacién.

3. Los defectos del campo visual pueden ser leves y reversi-
bles o graves y permanentes.

4. El pronéstico es variable porque la interrupcién del farma-
co puede que no dé lugar a mejoria.

5. No estan indicados los controles porque no existe una
forma de identificar los casos de riesgo. Sin embargo, los
pacientes deben ser avisados del pequefio riesgo de toxicidad
y de que deben informar de cualquier sintoma sugerente.

Vigabatrina

La vigabatrina es un formaco antiepiléptico empleado princi-
palmente como tratamiento de segunda linea, excepto en los

6
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espasmos infantiles (sindrome de West). Un porcentaje signifi-
cativo de pacientes presentan discromatopsia y constriccion del
campo visual cuando la dosis total es 1.500 g o0 mas. Los defec-
tos se producen entre | mes y varios anos después del inicio del
(ratamiento y suelen ser permanentes a pesar de interrumpir la
administracién del farmaco. La literatura del producto reco-
mienda pruebas del campo visual a intervalos de 6 meses.

Aumento de la presion
intracraneal

Introduccion

Liquido cefalorraquideo

I. Circulacion (Fig. 18.34a)
¢ El liquido cefalorraquideo (LCR) se forma en el plexo
coroideo en ambos ventriculos cerebrales.
e Abandona los ventriculos laterales para entrar en el tercer
ventriculo a través del agujero de Monro.

a e = 5t
£ DES,ARACH
“E\_\DS\DA t_" ‘.
Ventriculo e N
lateral - E—— ) - \ \

1. Estenosis del acueducto “@

2, Tumaor
3. Sangre, proteinas
Obstruccion venosa

Fig. 18.34

(a) Circulacion del liquido cefalorraquideo (ver texto);

(b) causas de elevacion de la presion intracraneal (ver texto).
(Cortesia del Wilmer Eye Institute.)

e Desde el tercer ventriculo fluye a través del acueducto de
Silvio hasta el cuarto ventriculo.

¢ Desde el cuarto ventriculo el LCR pasa a través de los agu-
jeros de Luschka y Magendie, para entrar en el espacio
subaracnoideo, una parte fluye alrededor de la médula
espinal y el resto bafia los hemisferios cerebrales.

e Se absorbe al interior del sistema de drenaje venoso cere-
bral a través de las vellosidades aracnoideas,

2. La presion de salida normal del LCR en la puncién lumbar
es < 80 mmH,O en lactantes, < 90 mm en niflos y < 210 mm
enadultos.

Causas de hipertension endocraneal (Fig. 18.34b)

I. Obstruccion del sistema ventricular por lesiones congénitas
o0 adquiridas.

2. Lesiones intracraneales que ocupan espacio, incluyen-
do la hemorragia.

3. Afectacion de la absorcion de LCR a través de las vellosi-
dades aracnoideas, lesionadas previamente por meningitis,
hemorragia subaracnoidea o traumatismo cerebral.

4. Hipertension intracraneal benigna (seudotumor cere-

bral).

Edema cerebral difuso por traumatismo cerebral contuso.

. Hipertension sistémica grave.

7. Hipersecrecion de LCR por un tumor del plexo coroideo,
que es muy raro.

o

Hidrocefalia

La hidrocefalia es la dilatacion de los ventriculos (Fig. 18.35).
El aumento de la presion intracraneal puede asociarse con dos
tipos de hidrocefalia.

Fig. 18.35
TC axial que muestra una hidrocefalia grave. (Cortesia de K.Nischal))

I. Hidrocefalia comunicante, en la que el LCR fluye desde el
sistema ventricular al espacio subaracnoideo sin impedimen-
to. La obstruccion al flujo se encuentra en la cisterna basilar




o en el espacio subaracnoideo, donde esté el fallo de absor-
cién por las vellosidades aracnoideas.

2. Hidrocefalia no comunicante, que estd causada por obs-
truccién del flujo de LCR en el sistema ventricular o en los
agujeros de salida del cuarto ventriculo. Por lo tanto, el LCR
no tiene acceso al espacio subaracnoideo.

Signos clinicos

Sistémicos

I. Cefalea, que puede aparecer en cualquier momento del dia,
pero que se produce de forma caracteristica por la mafiana
temprano y puede despertar al paciente. Tiende a empeorar
progresivamente y los pacientes suelen presentarse en el hos-
pital en 6 semanas. El dolor de cabeza puede ser generalizado
o localizado, y puede intensificarse al toser, con movimientos
de la cabeza o al inclinarse. Los pacientes con dolores de cabe-
za durante toda la vida suelen referir un cambio de las caracte-
risticas de los mismos. Muy raramente puede no haber cefalea.

2. Nauseas y vomitos repentinos, a menudo a chorro, que

pueden aliviar parcialmente el dolor de cabeza. Los vémitos

pueden suceder como un signo aislado o pueden preceder al
inicio de la cefalea en meses, especialmente en pacientes con
tumores del cuarto ventriculo.

Deterioro de la conciencia, que puede ser ligero, con

obnubilacién y somnolencia. Un deterioro dramético de la

conciencia indica distorsién del tronco cerebral y herniacién
tentorial o amigdalar, y requiere una intervencién inmediata.

w
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Visuales

I. Los oscurecimientos visuales transitorios durante algu-
nos segundos son frecuentes en los pacientes con papiledema.

2. La diplopia horizontal est4 causada por estiramiento del
sexto par craneal sobre el extremo petroso. Por lo tanto, es un
signo de localizacién falso.

3. Elfallo visual ocurre tarde en los pacientes con atrofia 6pti-
ca secundaria debido a papiledema de larga duracién (ver
después).

Papiledema

Introduccién

El papiledema se define como una tumefaccién de la cabeza del
nervio 6ptico, secundaria a un aumento de la presién intracra-
neal. Casi siempre es bilateral, aunque puede ser asimétrica.
Todas las otras causas de edema papilar no asociado con eleva-
cién de la presién intracraneal se denominan «tumefaccioén del
disco» y suelen producir afectacién visual. En todos los pacien-
tes con papiledema se debe sospechar la existencia de una masa
intracraneal hasta que haya pruebas de lo contrario (Fig. 18.36).
Sin embargo, no todos los pacientes con presién intracraneal
aumentada tienen necesariamente papiledema. Los tumores de
los hemisferios cerebrales tienden a producir papiledema mds
tarde que los situados en la fosa posterior. Los pacientes con una
historia de papiledema previo pueden presentar un aumento sus-
tancial de la presién intracraneal sin volver a tener papiledema
debido a cicatrizacién glial de la cabeza del nervio dptico.

Fig. 18.36

(a y b) Papiledema; (c) TC axial que
muestra dos metastasis; (d) TC a un nivel
diferente que muestra una tercera
metéstasis. (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)
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Signos clinicos

|. El papiledema precoz (Fig. 18.37) puede ser dificil de
diagnosticar con exactitud. Los siguientes son sus principa-
les signos:

Fig. 18.37
Papiledema precoz.

e No hay sintomas visuales y la agudeza visual es normal.

e Las papilas 6pticas muestran hiperemia y elevacion leve.

¢ | os mérgenes papilares (inicialmente nasal, después supe-
rior, inferior y temporal) estdn mal definidos y se produce
tumefaccién de la capa de fibras nerviosas retiniana para-
papilar.

e Hay pérdida del pulso venoso espontdneo previo. Sin
embargo, el 20% de las personas normales no muestran
pulso venoso espontdneo, por 1o que su ausencia no signi-
fica necesariamente que la presién intracraneal esté alta. Si
el pulso venoso estd bien conservado el diagnéstico de
papiledema es improbable.

2. Papiledema establecido (Fig. 18.38)

Fig. 18.38
Papiledema establecido.

® Pueden existir oscurecimientos visuales transitorios en uno
o0 ambos ojos, durante algunos segundos, a menudo al estar
de pie.

e ] aagudeza visual es normal o estd reducida.

¢ ] as papilas 6pticas muestran una hiperemia grave y eleva-
cién moderada con margenes mal definidos que pueden ser
asimétricos inicialmente.

® La excavacidn 6ptica y los pequefios vasos que atraviesan
la papila est4n oscurecidos.

¢ Hay ingurgitacién venosa, hemorragias en astilla parapa-
pilares y frecuentemente también exudados algodonosos.

¢ A medida que aumenta ¢l edema la cabeza del nervio 6pti-
co parece agrandada; pueden producirse pliegues retinia-
nos circunferenciales en su lado temporal.

¢ Los exudados duros pueden extenderse desde el centro de
la févea en forma de un «abanico macular»: una estrella
incompleta que ha perdido su parte temporal.

¢ ].amancha ciega estd agrandada.

3. Papiledema de larga duracion (Fig. 18.39)

Fig. 18.39
Papiledema de larga duracién.

¢ [aagudeza visual es variable y los campos visuales empie-
zan a mostrar constriccién.

e Las papilas épticas estdn marcadamente elevadas con un
aspecto de «tapon de champén».

® No hay exudados algodonosos ni hemorragias.

® Sobre la superficie papilar pueden existir shunts opticoci-
liares y depdsitos cristalinos en forma de drusas (cuerpos
amiloideos).

4. Papiledema atrofico (atrofia éptica secundaria) (Fig.

18.40)

¢ | a agudeza visual estd gravemente afectada.

¢ L as papilas 6pticas son de color gris sucio y ligeramente
elevadas, los cruces de vasos sanguineos son pocos y los
mdrgenes estdn mal definidos.

Diagnéstico diferencial

I. Las drusas sepultadas se pueden confundir con papiledema

precoz (ver después).




Fig. 18.40
Papiledema atrofico.

2. El edema bilateral de la papila puede estar causado por lo
siguiente:
e Hipertension maligna.

Papilitis bilateral.

¢ Oftalmopalia tiroidea compresiva bilateral.

e Neuropatia optica isquémica anterior simultinea bilateral.

¢ Drenaje venoso comprometido bilateral en la oclusién de
la vena retiniana central o la fistula carétido-cavernosa.

Hipertension intracraneal idiopatica

La hipertensién intracraneal idiopética (HII) requiere una men-
cién especial, porque el oftalmélogo puede estar implicado en
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su tratamiento. Se define como la presencia de aumento de la
presion intracraneal en ausencia de una lesién de masa intracra-
neal o de aumento de los ventriculos por hidrocefalia. Aunque
no supone un riesgo vital, la HII puede ocasionar pérdida visual
permanente debido a papiledema. El 90% de los pacientes son
mujeres obesas en edad fértil que a menudo tienen amenorrea.
La hipertensién intracraneal puede estar causada también por
farmacos como tetraciclinas, 4cido nalidixico y ferroterapia.

Signos clinicos

I. Signos y sintomas de aumento de la presién intracraneal
como se han descrito antes.

2. La puncién lumbar muestra una presién de salida > 210
mmH,0. Sin embargo, puede estar aumentada de forma arti-
ficiosa en pacientes obesos con presién intracraneal normal.

3. Las técnicas de neuroimagen muestran ventriculos nor-
males o pequefios en forma de hendidura.

4. Curso clinico. La mayoria de los pacientes tienen un curso
prolongado con recidivas y remisiones espontdneas, aunque
algunos pueden presentar un curso breve que dura sélo algu-
nos meses. Aunque la mortalidad es baja, la pérdida visual, a
veces grave, es frecuente (Fig. 18.41).

Tratamiento

Los dos principales objetivos son aliviar los dolores de cabeza y
evitar la pérdida visual.

I. La perimetria regular es esencial para detectar la pérdida
precoz o progresiva del campo visual.

Fig. 18.41

(a y b) Papiledema grave en una hipertensién intracraneal
idiopdtica; (c y d) atrofia dptica leve después de la
resolucién. (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)
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2. Los diuréticos como acetazolamida o tiazidas suelen aliviar
la cefalea, pero sus efectos sobre la conservacién de la fun-
cion visual no estén claros.

3. Los corticoides sistémicos suelen emplearse a corto plazo,
aunque no son Gtiles para su administracién crénica debido a
sus posibles complicaciones, especialmente en pacientes
obesos.

4. La fenestracion del nervio dptico, que supone la incisién
de la cobertura meningea alrededor del nervio dptico, es
segura y efectiva para conservar la vision si se realiza de
forma precoz. Sin embargo, la cefalea se alivia s6lo en una
minoria de los casos.

5. Se pueden realizar derivaciones lumboperitoneales, pero
la tasa de fracaso es alta y suele ser necesaria la revision qui-
rirgica,

Anomalias congénitas
del nervio 6ptico

con asociaciones
neurolégicas

Drusas del nervio 6ptico

Las drusas (cuerpos hialinos) del nervio 6ptico estdn compues-
tas por material célcico hialino en el espesor de la cabeza del
nervio 6ptico (Fig. 18.42). Clinicamente, existen en cerca del
0,3% de la poblacién y a menudo son bilaterales. Aunque sélo
una minoria de los miembros de la familia tienen drusas papila-
res, cerca de la mitad manifiestan vasos anémalos en la papila y
ausencia de la excavacién dptica fisioldgica.

Signos clinicos

|. Drusas enterradas. En la primera infancia las drusas pueden
ser dificiles de detectar porque pueden estar situadas profun-
damente por debajo de la superficie papilar (Fig. 18.43¢ y d).
En esta situacién, el aspecto puede confundirse con papilede-
ma (Fig. 18.43a y b). Las drusas de la papila éptica muestran
los siguientes signos:
® Papila elevada con un borde festoneado sin excavacién
fisioldgica.

¢ Ausencia de hiperemia en la superficie papilar.

¢ Los vasos superficiales no estan oscurecidos, a pesar de la
elevacion papilar.

® Patrones vasculares anémalos, incluyendo ramificaciones,
aumento del nimero de vasos retinianos mayores y tortuo-
sidad vascular.

¢ Puede haber pulsacién venosa espontdnea en el 80% de los
casos.
2. Drusas visibles. Durante los primeros afios de la segunda
década de la vida las drusas suelen emerger a la superficie
papilar y se pueden reconocer como irregularidades perladas
y céreas (Fig. 18.44).
3. Las complicaciones son poco frecuentes.
® Una pequeifia minoria de pacientes presenta afectacion
visual como consecuencia de la neovascularizacién coroi-
dea yuxtapapilar (Fig. 18.45).

® En ocasiones puede haber una pérdida progresiva aunque
limitada del campo visual con un patrén de haz de fibras
nerviosas.

4. Las asociaciones incluyen retinitis pigmentaria, estrias
angioides y sindrome de Allagille.

Exploraciones especiales

Las siguientes exploraciones pueden ser necesarias para el diag-
néstico definitivo de drusas dpticas, especialmente cuando estdn
ocultas:

Fig. 18.42

Drusas enterradas en la papila 6ptica (ver texto). (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)
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Fig. 18.43

(a y b) Papiledema de larga evolucion;
(c y d) drusas enterradas en la papila
optica (ver texto). (Cortesia del Wilmer Eye
Institute.)

2. La TC (Fig. 18.47) es menos sensible que la ecografia y
puede pasar por alto las drusas pequefias. Sin embargo, las
drusas se pueden detectar casualmente con la TC, cuando
ésta se realiza en el curso del estudio de otras patologias.

3. La angiografia con fluoresceina puede ser util a veces y
muestra lo siguiente:

e Las drusas expuestas (Fig. 18.48a y b) muestran el fend-
meno de autofluorescencia antes de la inyeccién de colo-
rante (Fig. 18.48c) e hiperfluorescencia localizada debido
a tincién (Fig. 18.48d). Sin embargo, estos fenémenos
pueden no ser prominentes con las drusas ocultas debido a
atenuacién por el tejido suprayacente (Fig. 18.49).

NB: La angiografia con fluoresceina muestra una hiperfluo-
rescencia aumentada y una extravasacion tardia (Fig. 18.50).

Fig. 18.44
Drusas visibles en la papila 6ptica.

Coloboma del nervio 6ptico

I. La ecografia (Fig. 18.46) es el método m4s facilmente dis- El coloboma del nervio 6ptico se debe al cierre incompleto de la
ponible y fiable a causa de su capacidad para detectar dep6- fisura coroidea. Es un cnadro raro, y la mayoria de los casos son
sitos célcicos. Con el refuerzo reducido las drusas también se esporddicos, aunque puede haber una herencia autosémica
pueden reconocer por su reflectividad acistica. dominante. El coloboma del nervio 6ptico aparece unilateral o
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Fig. 18.46
Ecografia B de drusas de la papila éptica.

Fig. 18.45

(a) Drusas de la papila 6ptica
asociadas con edema macular

y hemorragia; (b) autofluorescencia
de las drusas; (c) fase venosa precoz
de la angiografia con fluoresceina que
muestra neovascularizacién coroidea
parapapilar; (d) fase tardia que
muestra hiperfluorescencia debida a
extravasacion. (Cortesia de S. Milewski).

Fig. 18.47
TC axial de drusas de la papila éptica.

bilateralmente con la misma frecuencia, y puede tener enormes
implicaciones sistémicas.

R 7.0 ® |.a vascularizacién retiniana es normal.
Signos clinicos

l. Signos

® [ a agudeza visual suele estar disminuida.

e [ apapila muestra una excavacion discreta, focal, brillante,
blanca y en forma de intestino, descentrada inferiormente
de forma que el borde neurorretiniano inferior es delgado
0 estd ausente y el tejido normal de la papila estd limitado
auna pequefla cufia superior (Fig. 18.51a).

e La propia papila puede estar agrandada.

2. Los campos visuales muestran un defecto superior (Fig.

18.51b) que, asociado con el aspecto de la papila, puede con-
fundirse con un glaucoma con tensién normal.

. Las asociaciones oculares incluyen microftaimos y colo-

boma del iris (ver Fig. 18.54), el cuerpo ciliar y el fondo de
ojo (Fig. 18.52).

. Complicaciones

¢ Puede aparecer desprendimiento de retina seroso en la
mdécula (ver Fig. 18.51a).
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Fig. 18.48

(a y b) Drusas visibles; (c) autofluorescencia;
(d) fase tardia de la angiografia con
fluoresceina que muestra una
hiperfluorescencia marcada confinada a la
papila debido a tincion sin extravasacién.
(Cortesia del Wilmer Eye Institute.)

Fig. 18.49

(a) Drusas de la papila 6ptica enterradas
(flecha); (b) fotografia sin verde; (c) Ia fase
arterial de la angiografia con fluoresceina
es normal; (d) la fase tardia muestra una
hiperfluorescencia leve confinada a la
papila. (Cortesfa del Wilmer Eye Institute.)
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Fig. 18.50

(a) Papiledema; (b) la fase arterial de la
angiografia con fluoresceina muestra
capilares parapapilares congestionados a
lo largo de la capa de fibras nerviosas
retinianas; (c) la fase arteriovenosa
muestra hiperfluorescencia aumentada de
los capilares dilatados que se extiende a la
retina adyacente; (d) la fase tardia muestra
una hiperfluorescencia marcada debida a
extravasacion. (Cortesia de A. Chopdar)

Fig. 18.51
Coloboma de la papila éptica. (a) Cufia superior de tejido de la papila normal
(flechas) asociado con fibras nerviosas retinianas; los cambios del epitelio
pigmentario retiniano en la macula se deben a un desprendimiento de retina
seroso previo; (b) isla inferior de visién correspondiente; (c) la papila contiene un
gran defecto en forma de créter (flechas), y un lado consta sélo de tejido
conectivo colageno (C) y el otro es normal (N); (d) esquema que muestra el
tejido conectivo anormal (C) que se extiende dentro del tejido retrolaminar con
tejido neural normal (N) en el otro lado. (Cortesfa del Wilmer Eye Institute.)



Fig. 18.52
Coloboma coriorretiniano.

® Se ha descrito agrandamiento progresivo de la excavacién
y adelgazamiento de la cresta neural a pesar de una presién
intraocular normal.

® Puede haber desprendimiento de retina regmatégeno en los
ojos con colobomas coriorretinianos asociados.

Asociaciones sistémicas

Son numerosas. Sélo se citan las més importantes.

I. Las anomalias cromosdmicas son el sindrome de Patau
(trisomia 13), el sindrome de Edwards (trisomia 18) y el sin-
drome del maullido de gato (trisomia 22).

2. Laasociacién «CHARGE» comprende Coloboma, defectos
cardfacos (Heart, en inglés), Atresia de coanas, Retraso del
crecimiento y desarrollo, y anomalfas Genitales y auriculares
(Ear, en inglés).

3. Otros sindromes son: Meckel-Gruber, Goltz, microftalmos
de Lenz, Walker-Warburg, Goldenhar, quiste de Dandy-Wal-
ker y Rubinstein-Taybi.

Sindrome de morning glory

El sindrome de morning glory es un cuadro muy raro y general-
mente unilateral. Los atin mds raros casos bilaterales pueden ser
hereditarios.

Signos clinicos

l. Signos
® Laagudeza visual suele ser muy mala.
® La papila est4 agrandada y contiene una excavacién en
forma de embudo (Fig. 18.53).
¢ En la base de la excavacién existe un nicleo central de teji-
do glial blanquecino, que corresponde a restos hialoides
persistentes.

Neurooftalmologia

Fig. 18.53
Sindrome de morning glory.

¢ La papila estd rodeada por un anillo elevado de afectacién
pigmentaria coriorretiniana.

® Los vasos sanguineos emergen desde el borde de la exca-
vacién con un patrén radial como los radios de una rueda.
Estdn aumentados en ndmero y es dificil distinguir las
arterias de las venas.

2. Complicaciones. En aproximadamente el 30% de los casos
se produce un desprendimiento de retina seroso.

Asociaciones sistémicas

Las asociaciones sistémicas son infrecuentes e incluyen las
siguientes:

|. Displasia frontonasal, la mds importante, que se caracteri-
za por una malformacién compleja que consta de:
® Anomalias centrofaciales que incluyen hipertelorismo,
depresién del puente nasal (Fig. 18.54), labio leporino y
fisura palatina.

Fig. 18.54
Un paciente con colobomas del iris, hipertelorismo y depresién
del puente nasal.

i '.'.'aw%:mi"
[l =l
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e Encefalocele basal (Figs. 18.55 y 18.56), ausencia del Signos clinicos
cuerpo calloso y deficiencia hipofisaria.

. : ey I. Signos
2. La neurofibromatosis de tipo 2 es una asociacion rara. g

e La agudeza visual puede variar de la normalidad a la no
percepcién de la luz.

e [apapila es pequeiia y gris y estd rodeada por un halo ama-
rillento de hipopigmentacién causado por atrofia coriorreti-
niana concéntrica (signo del doble anillo) (Fig. 18.57). El
anillo externo representa lo que deberia haber sido el mar-
gen normal de la papila.

e La distancia entre la févea y el borde temporal de la papila
Optica suele ser igual o tres veces superior al didmetro
papilar. Esto sugiere fuertemente la existencia de hipopla-
sia de la papila.

® A pesar del pequefio tamafio papilar, los vasos sanguineos
retinianos tienen un calibre normal, aunque pueden ser tor-
tuosos.

e En algunos casos sélo una parte de la papila es hipopldsica
(Fig. 18.58).

2. Otros signos oculares varfan considerablemente, depen-
diendo de la gravedad. Incluyen defectos del campo visual,
discromatopsia, defecto de la conduccién pupilar aferente,
hipoplasia de la févea, aniridia, microftalmos, estrabismo y
nistagmus en los casos bilaterales graves. Los casos leves

ENCEFALOCELE:
Tejido cerebral
Meninges

Fig. 18.55
Encefalocele basal. (Cortesfa del Wilmer Eye Institute.)

Hipoplasia del nervio 6ptiC0 pueden pasarse por alto facilmente; la ligera reduccion de la
agudeza visual puede confundirse con ambliopia y tratarse
La hipoplasia del nervio dptico es un trastorno unilateral o bilate- con oclusién.

ral caracterizado por una disminucién del nimero de fibras del
nervio 6ptico. Puede ser una anomalfa aislada en un ojo por otro

. L Asociaciones sistémicas
lado normal, en un ojo muy malformado o en asociacion con un

grupo heterogéneo de trastornos que habitualmente afectan a las I. El sindrome de De Morsier (displasia septodptica) existe
estructuras de la linea media del cerebro. Los agentes especificos aproximadamente en el 10% de los casos. Ademds de la
empleados por la madre durante la gestacion que pueden asociar- hipoplasia del nervio éptico bilateral (Fig. 18.59a y b), inclu-
se con hipoplasia del nervio éptico son alcohol, LSD, quinina, ye una serie de anomalfas cerebrales del desarrollo de la linea
insulina protamina cinc, corticoides, diuréticos, remedios para el media que pueden asociarse o no con anomalfas endocrinas.
resfriado y anticonvulsivantes. La hipoplasia segmentaria supe- Estos defectos incluyen ausencia o disgenesia del septum
rior de la papila éptica puede asociarse con diabetes materna. pellucidum (Fig. 18.59¢), adelgazamiento o agenesia del

Fig. 18.56

Encefalocele basal. (a) Defecto del suelo
oseo del craneo (flechas); (b) protrusion
de las partes blandas a través del defecto
(flechas). (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)
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Fig. 18.57
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Fig. 18.58
Hipoplasia del nervio éptico sectorial.

cuerpo calloso (Fig. 18.60) y displasia del tercer ventriculo
anterior. El hipopituitarismo con cifras bajas de hormona de
crecimiento es frecuente, y si se identifica pronto se puede
corregir la deficiencia y recuperar el crecimiento normal. Se
ha sugerido que la tortuosidad venosa retiniana en los pacien-
tes con hipoplasia del nervio 6ptico bilateral puede ser un
marcador de posible disfuncién endocrina.

2. La displasia frontonasal (ver antes) es una asociacién oca-
sional.

Hipoplasia del nervio optico. (a y b) Limite de la papila 6ptica (flecha corta),
anillo hipopigmentado (flecha larga); (c) seccién longitudinal que muestra

. hipoplasia papilar y del nervio optico retrolaminar; (d) anillo
hipopigmentado debido a ausencia de epitelio pigmentario retiniano.
(Cortesia del Wilmer Eye Institute.)

Sindrome de Aicardi

El sindrome de Aicardi es un trastorno muy raro, dominante y
ligado al cromosoma X, que es letal in utero para los hombres.
La afectacion visual suele ser bilateral, aunque generalmente es
asimétrica.

I. Signos

e Miuiltiples «lagunas coriorretinianas» despigmentadas
agrupadas alrededor de la papila son patognom®énicas
(Fig. 18.61).

¢ Las anomalias congénitas de la papila son coloboma, hipo-
plasia y pigmentacion.

2. Otros signos oculares incluyen microftalmos, membranas
pupilares persistentes, catarata y coloboma del iris.

3. Los signos sistémicos son espasmos infantiles, agenesia de]
cuerpo calloso, malformaciones esqueléticas y retraso psico-
motor. También pueden existir otras malformaciones graves del
SNC, y la muerte suele producirse en los primeros afios de vida.

Otras anomalias

Hay una serie de anomalias raras de la papila éptica que a veces
pueden relacionarse con asociaciones neuroldgicas, como las

siguientes:

l. Megalopapila, en la que los didmetros vertical y horizontal
de la papila son de 2,1 mm o mas (Fig. 18.62).

2. Estafiloma parapapilar, que es una enfermedad no heredi-
taria y generalmente unilateral en la que se observa una papi-




Oftalmologia Clinica

Fig. 18.59

Sindrome de De Morsier. (a y b) Hipoplasia del
nervio 6ptico; (c) ausencia del septum pellucidum;
(d) septum pellucidum normal (flecha) para
comparar. (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)

Fig. 18.61

Papila 6ptica anormal y lagunas coriorretinianas en el sindrome
de Aicardi.
Fig. 18.60
RNM sagital que muestra ausencia del cuerpo calloso. (Cortesia
de K. Nischal.)
la relativamente normal en la base de una excavacién profun- y puede existir desprendimiento de retina local. La displasia
da cuyas paredes, al igual que la coroides y el epitelio pig- frontonasal es una asociacién ocasional.

mentario retiniano de alrededor, muestran cambios atréficos 3. Displasia de la papila 6ptica, que es un término descripti-
(Fig. 18.63). La agudeza visual estd marcadamente reducida vo de una papila marcadamente deformada que no se puede
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. Reacciones pupilares

Anatomia aplicada

Reflejo a la luz (fotomotor)

El reflejo luminoso esta mediado por los fotorreceptores reti-
nianos y consta de cuatro neuronas (Fig. 18.65).

/s~ Coliculo superior

Nacleo pretectal

Cuerpo geniculado lateral

Nicleo

Fig. 18.62
de Edinger-Westphal

Megalopapila.

Tercer
par

Ganglio
ciliar

Esfinter pupilar

Fig. 18.63
Estafiloma parapapilar.

incluir en ninguna de las categorias reconocibles descritas

anteriormente (Fig. 18.64). Fig. 18.65
Via anatémica del reflejo pupilar a la fuz.

I. La primera (sensorial) conecta la retina con el niicleo pre-
tectal en el cerebro medio a nivel del coliculo superior. Los
impulsos que se originan en la retina nasal son conducidos
por fibras que se cruzan en el quiasma y superan el tracto
dptico opuesto para terminar en el nicleo pretectal contrala-
teral. Los impulsos que se originan en la retina temporal son
conducidos por fibras que no se cruzan (tracto 6ptico ipsila-
teral) y terminan en el nicleo pretectal ipsilateral.

2. La segunda (internuncial) conecta el niicleo pretectal con
ambos nicleos de Edinger-Westphal. De esta forma, un esti-
mulo luminico uniocular induce una contraccién pupilar
bilateral y simétrica. La lesién de estas neuronas internun-

Fig. 18.64 ciales es responsable de la disociacién cerca-lejos en la neu-
Papila displasica. (Cortesia de C, Barry.) rosifilis y los pinealomas
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3. La tercera (motora preganglionar) conecta el niicleo de
Edinger-Westphal con el ganglio ciliar. En la 6rbita las fibras
parasimpdticas pasan a través del nervio oculomotor, entran
en su divisién inferior y alcanzan el ganglio ciliar a través del
nervio hasta el musculo oblicuo inferior.

4. La cuarta (motora posganglionar) abandona el ganglio ciliar
y pasa con los nervios ciliares cortos a inervar el esfinter
pupilar. El ganglio ciliar se localiza en el cono muscular,
justo por detrds del globo ocular. Se debe sefialar que, aunque
el ganglio ciliar contiene otras fibras nerviosas, solo las
fibras parasimpdticas establecen sinapsis en €l.

Reflejo de cerca

El reflejo de cerca, una sincinesia mas que un reflejo verdadero,
es activado cuando la mirada cambia de un objeto distante a otro
cercano. Comprende acomodacién, convergencia y miosis. La
visién no es un prerrequisito para el reflejo de cerca, ni existe una
situacién clinica en la que el reflejo luminoso exista pero falte la
respuesta de cerca. Aunque las vias finales para el reflejo de cerca
y el reflejo luminoso son las mismas (es decir, tercer par, ganglio
ciliar, nervios ciliares cortos), el centro del reflejo de cerca estd
mal definido. Probablemente hay dos influencias supranucleares:
los I6bulos frontal y occipital. El centro centroencefélico del
reflejo de cerca estd localizado probablemente mds ventral que el
nicleo pretectal, y esto puede explicar por qué las lesiones com-
presivas como los pinealomas afectan preferentemente a las neu-
ronas internunciales dorsales implicadas en el reflejo luminoso,
respetando las fibras ventrales (reflejo de cerca) hasta mds tarde.

Inervacién simpatica

La inervacién simpdtica consta de tres neuronas (Fig. 18.66):

I. La primera (central) empieza en el hipotdlamo posterior y
desciende, sin cruzarse, hacia abajo por el tronco cerebral
para terminar en el centro cilioespinal de Budge, en el cuer-
no intermediolateral de la médula espinal, localizado entre
C8yT2.

2. La segunda (preganglionar) pasa desde el centro cilioespinal
de Budge hasta el ganglio cervical superior en el cuello. Duran-
te su largo recorrido, estd intimamente relacionada con la pleu-
ra apical, donde puede ser lesionada por un carcinoma bronco-
génico (tumor de Pancoast) o durante la cirugia de cuello.

3. La tercera (posganglionar) asciende a lo largo de la arteria
cardtida interna para entrar en el seno cavernoso, donde se une
con la divisién oftdlmica del nervio trigémino. Las fibras sim-
péticas alcanzan el cuerpo ciliar y el musculo dilatador de la
pupila a través del nervio nasociliar y los nervios ciliares largos.

Defectos pupilares aferentes

Defecto pupilar aferente absoluto

El defecto pupilar aferente absoluto (pupila amaurdtica) esta
causado por una lesién completa del nervio 6ptico y se caracte-
riza por lo siguiente:

— Hipotalamo posterior

Ganglio cervical superior -

Centro c‘ilioespinal
de Budge (C8-T2)

Fig. 18.66
Via anatémica de la inervacién simpdtica.

¢ El ojo afectado es completamente ciego (es decir, no hay per-
cepcion de la luz).

¢ Ambas pupilas tienen el mismo tamafo.

e Cuando el ojo afectado es estimulado por la luz, ninguna de
las dos pupilas reacciona, pero cuando el 0jo normal es esti-
mulado ambas pupilas reaccionan normalmente.

¢ El reflejo de cerca es normal en ambos 0jos.

Defecto pupilar aferente relativo

El defecto pupilar aferente relativo (pupila de Marcus Gunn)
estd causado por una lesién incompleta del nervio éptico o
enfermedad retiniana grave, pero nunca por una catarata densa.
Los signos clinicos son los de una pupila amaurética pero mas
sutiles. Por lo tanto, las pupilas responden débilmente a la esti-
mulacién del ojo afectado y activamente a la estimulacion del
ojo normal. La diferencia entre las reacciones pupilares de
ambos 0jos se incrementa con la prueba de destellos luminosos
alternantes, en la que cada pupila es estimulada por una luz en
una sucesion alternativa rapida. Primero se estimula la pupila
normal, lo que da lugar a contraccién de ambas pupilas. Cuando
se estimula la pupila anormal, ambas pupilas se dilatan en vez




de contraerse. Esta dilatacién paradéjica de las pupilas en res-
puesta a la luz ocurre porque la dilatacién producida al retirar la
luz del ojo normal supera la contraccién producida por la esti-
mulacién del ojo anormal.

NB: En las lesiones aferentes (sensoriales), las pupilas son
iguales de tamafio. La presencia de anisocoria (pupilas con
tamarios diferentes) implica enfermedad del nervio eferente
(motor), el iris o los musculos de la pupila.

Disociacion luz-cerca

En este caso el reflejo luminico estd ausente o-es lento pero la res-
puesta de cerca es normal. Las causas se muestran en la Tabla 18.1.

Tabla 18.1 Causas de disociacién luz-cerca

1. Unilaterales
® Defecto de la conduccién aferente
@ Pupila de Adie
@ Herpes zoster oftalmico
@ Regeneracion aberrante del tercer par

2. Bilaterales
@ Neurosifilis
o Diabetes tipo 1
@ Distrofia mioténica
@ Sindrome centroencefilico dorsal de Parinaud
® Amiloidosis familiar
@ Encefalitis
® Alcoholismo crénico

Pupilas de Argyll Robertson

Las pupilas de Argyll Robertson estdn causadas por la neurosi-
filis y se caracterizan por lo siguiente:

¢ La afectacidn suele ser bilateral pero asimétrica.
¢ Las pupilas son pequeiias e irregulares.

¢ Disociacién luz-cerca.

¢ Las pupilas son muy dificiles de dilatar.

Pupila de Adie

La pupila de Adie (t6nica) estd causada por denervacién pos-
ganglionar al esfinter pupilar y el misculo ciliar, que puede
seguir a una enfermedad viral. Afecta tipicamente a adultos
jovenes y es unilateral en el 80% de los casos.

[. Signos

® La pupila afectada es grande y regular.

e Elreflejo luminoso estd ausente o es lento, y se asocia con
movimientos vermiformes del borde pupilar, visibles con
la Idmpara de hendidura.

¢ La pupila responde lentamente al reflejo de cerca, tras lo
cual la redilatacién también es muy lenta.

B
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® La acomodacién puede manifestar una tonicidad similar,
de forma que cuando se fija un objeto cercano el tiempo
necesario para reenfocar a distancia (relajacién del muscu-
lo ciliar) estd prolongado.

® En los casos de larga evolucién la pupila puede ser peque-
fia («pequefio antiguo Adie»).

2, Las asociaciones cn algunos pacientes son reflejos tendino-
sos profundos disminuidos (sindrome de Holmes-Adie) y
disfuncién nerviosa autondmica.

3. Pruebas farmacolégicas. Si se instila mecolil al 2,5% o
pilocarpina al 0,125% en los dos ojos, la pupila normal no se
contrae, pero la pupila anormal si debido a la hipersensibili-
dad por la denervacién. Algunos pacientes diabéticos pueden
mostrar también esta respuesta, y muy ocasionalmente
ambas pupilas se contraen en individuos normales.

Paralisis oculosimpatica
(sindrome de Horner)

Las causas del sindrome de Horner se muestran en la Tabla 18.2.

Tabla 18.2 Causas de sindrome de Horner

1. Centrales (neurona de primer orden)
¢ Enfermedad del tronco cerebral (tumores, vascular,
desmielinizacién)
e Siringomielia
® Sindrome medular lateral (Wallenberg)
® Tumores de la médula espinal

2. Preganglionares (neurona de segundo orden)
® Tumor de Pancoast
® Aneurismas y diseccion carotideos y adrticos
® Lesiones cervicales (amigdalas, traumatismo, posquirtirgicas)

3. Posganglionares (neurona de tercer orden)
® Cefaleas en racimo (neuralgia migrafiosa)
@ Diseccién de la arteria carétida interna
@ Tumores nasofaringeos
e Oititis media
® Masa en el seno cavernoso

Signos clinicos

¢ Ptosis leve (generalmente 1-2 mm) como resultado de debili-
dad del misculo de Miiller (Fig. 18.67).

e Ligera elevacién del parpado inferior debida a debilidad del
muisculo tarsal inferior.

® Miosis por la accion sin oposicién del esfinter pupilar, con el
resultado de anisocoria, que se acentiia con una luz tenue, ya
que la pupila de Horner no se dilata, al igual que la pupila del
otro lado.

¢ Las reacciones pupilares son normales a la luz y de cerca.

¢ Sudoracién ipsilateral reducida, pero sélo si la lesién estd por
debajo del ganglio cervical superior, porque las fibras que
inervan la piel de la cara discurren a lo largo de la arteria caré-
tida externa.
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Fig. 18.67
Sindrome de Horner dereche.

e A veces existe heterocromia hipocrémica (ambos iris de dife-
rente color —la pupila de Horner es més clara-) si la lesion es
congénita o de larga duracién.

¢ La pupila se dilata con lentitud.

e Signos menos importantes son acomodacién hiperactiva,
hipotonfa ocular e hiperemia conjuntival.

Pruebas farmacolégicas

La cocafna puede servir para confirmar el diagndstico. Se puede
usar la hidroxianfetamina para diferenciar una lesion pregan-
glionar de otra posganglionar. También se puede utilizar la adre-
nalina para valorar la hipersensibilidad por la denervacion.

|. Instilar cocaina al 4% en ambos 0jos.

® Resultado: 1a pupila normal se dilata pero la pupila de Hor-
ner no.

e Justificacion: 1a noradrenalina (NA) liberada en las termi-
naciones nerviosas simpéticas posganglionares es recapta-
da por las terminaciones nerviosas, con lo que finaliza su
accién. La cocafna bloquea esta recaptacién. Por lo tanto,
la NA se acumula y causa dilatacién pupilar. En el sindro-
me de Horner no se segrega NA en primera instancia; por
lo tanto, la cocafna no tiene efecto. De esta forma, la cocai-
na confirma el diagndstico de sindrome de Horner.

2. Instilar hidroxianfetamina al 1% en ambos ojos.

e Resultado: en una lesion preganglionar ambas pupilas se
dilatan (Fig. 18.68), mientras que en una lesién posgan-
glionar la pupila de Horner no lo hace. (Esto debe llevarse
a cabo el dfa siguiente, cuando han desaparecido los efec-
tos de la cocaina.)

e Justificacion: la hidroxianfetamina potencia la liberacion
de NA de las terminaciones nerviosas posganglionares. Si
esta neurona est4 intacta (una lesién en la neurona de pri-
mer o segundo orden, y también el ojo normal), la NA se
libera y la pupila se dilata. En la lesi6n de la neurona de
tercer orden (posganglionar) puede que no haya dilatacion
hasta la destruccién de la neurona.

3. Instilar adrenalina al 1:1.000 en ambos ojos.

e Resultado: en una lesién preganglionar no se dilata ningu-
na de las dos pupilas porque la adrenalina se destruye rapi-
damente por la monoaminooxidasa; en una lesién posgan-
glionar, la pupila de Horner se dilata y la ptosis se puede
aliviar temporalmente porque la adrenalina no es degrada-
da cuando falta la monoaminooxidasa.

Fig. 18.68

(a) Sindrome de Horner preganglionar derecho; (b) midriasis
bilateral después de la instilacion de hidroxianfetamina en
ambos ojos.

e Justificacion: un miisculo deprivado de su inervacién moto-
ra muestra una sensibilidad aumentada al neurotransmisor
excitatorio liberado por su nervio motor. En el sindrome de
Horner el miisculo dilatador de la pupila manifiesta de
forma similar «hipersensibilidad por la denervacion» a los
neurotransmisores adrenérgicos. Por lo tanto, la adrenalina,
incluso en concentraciones minimas, produce una dilatacién
marcada de la pupila de Horner.

. Nistagmus

Introduccion

Principios fisiolégicos

El nistagmus es una oscilacién de los ojos a un lado y al otro,
repetitiva e involuntaria, que puede ser fisiolégica o patoldgica.
Por lo tanto, el nistagmus que se produce en respuesta a la rota-
¢ién de un cilindro optocinético o del cuerpo en el espacio es
normal y actiia para mantener la visi6n clara. Los movimientos
oculares que llevan a la fijacién sobre un objeto de interés se
denominan foveales, y los que separan la fovea del objeto se lla-
man desfoveales. En el nistagmus patolégico cada ciclo del
movimiento suele iniciarse con una deriva desfoveal involunta-
ria del ojo alejandose del objeto de interés, seguida de un movi-
miento sacadico de regreso de refijacién. El plano del nistagmus
puede ser horizontal, vertical, torsional o inespecifico. La
amplitud del nistagmus se refiere a lo lejos que se mueven los
ojos, mientras que la frecuencia indica lo a menudo que oscilan
los ojos. Segtin la amplitud, el nistagmus puede ser fino o tosco,
mientras que la frecuencia puede ser alta, moderada o baja.

Clasificacién

I. Nistagmus en sacudida, que es un movimiento sacddico
con un movimiento de «deriva» desfoveal lento seguido de




un movimiento sacddico cortector de vuelta a la févea rapi-

do. La direccidn del nistagmus se describe en términos de la

direccién del componente rapido, de forma que el nistagmus

en sacudida puede ser derecho, izquierdo, arriba, abajo o

rotatorio. El nistagmus en sacudida puede dividirse en evo-

cado por la mirada (es decir, vestibular) y con mirada paréti-

ca, que es lento y suele indicar lesién del tronco cerebral.

Nistagmus pendular, que es un movimiento no sacédico en

el que los componentes foveal y desfoveal son lentos (es decir,

la velocidad del nistagmus es igual en ambas direcciones). 3

¢ El nistagmus pendular congénito es horizontal, conjugado
y tiende a convertirse en sacudida en la mirada lateral.

¢ El nistagmus pendular adquirido tiene componentes hori-
zontal, vertical y torsional.

¢ Silos componentes horizontal y vertical del nistagmus
pendular estan en fase (es decir, ocurren simultdneamente),
la direccidn percibida se vuelve oblicua.

¢ Silos componentes horizontal y vertical estan fuera de
fase, la direccién se vuelve eliptica o rotatoria.

3. Nistagmus mixto, que es un nistagmus pendular en la posi-
cién primaria y una sacudida en la visién lateral.

b=

Las caracterfsticas de todas las formas de nistagmus se pue-
den documentar empleando el esquema que se muestra en la
Figura 18.69.

Nistagmus fisiologico

I. El nistagmus del punto final es un fino nistagmus en sacu-
dida de frecuencia moderada que se encuentra cuando los
0jos estdn en las posiciones extremas de la mirada. La fase
rdpida es en la direccién de la mirada.
2. El nistagmus optocinético es un nistagmus en sacudida indu- N
cido por estimulos repetitivos que se mueven por el campo
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dida en la direccién opuesta mientras los ojos vuelven a fijarse
sobre otro objeto. Si la cinta o el cilindro optocinético se mue-
ven de derecha a izquierda, la regién parietooccipital izquierda
controla la fase lenta (de bisqueda) a la izquierda, y el 16bulo
frontal izquierdo controla la fase rapida (sacddica) a la derecha.
El nistagmus optocinético es titil para detectar enfermos falsos
que fingen ceguera y estudiar la agudeza visual en los nifios
muy pequefios. También puede ser ttil para determinar la causa
probable de una hemianopsia homénima aislada (ver después).
El nistagmus vestibular es un nistagmus en sacudida cau-
sado por una entrada alterada desde los niicleos vestibulares
a los centros de la mirada horizontal. La fase lenta es inicia-
da por los niicleos vestibulares y la fase rdpida por el tronco
cerebral y la via frontomesencefilica. El nistagmus rotatorio
suele estar causado por situaciones patolégicas que afectan al
sistema vestibular. El nistagmus vestibular se puede provocar
con estimulacién caldrica de la siguiente forma:

e Cuando se introduce agua fria en el oido derecho el
paciente presenta un nistagmus en sacudida a la izquierda
(es decir, fase rdpida a la izquierda).

¢ Cuando se introduce agua caliente en el oido derecho el
paciente presenta un nistagmus en sacudida a la derecha
(es decir, fase rdpida a la derecha). Una regla mnemotécni-
ca util es, en inglés, «<COWS» (cold-opposite, warm-same)
(frio-opuesto, caliente-mismo), indicando la direccién del
nistagmus.

¢ Cuando se introduce agua fria en ambos ofdos de forma
simultdnea se produce un nistagmus en sacudida con la
fase rdpida hacia arriba; el agua caliente en ambos oidos
provoca nistagmus con la fase rdpida hacia abajo (el frio
«hace bajar las cosas»).

istagmus por desequilibrio motor

visual. La fase lenta es un movimiento de bisqueda en el que los El nistagmus por desequilibrio motor es el resultado de defectos
ojos siguen el objeto; la fase rapida es un movimiento de sacu- primarios en los mecanismos eferentes.

Frecuencia moderada
Amplitud moderada
Nistagmus superior

t

Fig. 18.69
Esquema para documentar el nistagmus. (Cortesia
de ). Ferris))

Frecuencia baja Frecuencia baja Frecuencia alta
Amplitud alta Amplitud moderada Amplitud baja
Nistagmus derecho Nistagmus pendular Nistagmus izquierdo
==
< 4 >
_>
Frecuencia baja
Amplitud alta
Nistagmus
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Nistagmus congénito

I. La herencia puede ser recesiva ligada al cromosoma X o
autosémica dominante.
2. La presentacion es al cabo de 2-3 meses después de nacer
y persiste durante toda la vida.
3. Signos
¢ Generalmente nistagmus en sacudida, en un plano y hori-
zontal.
e Puede calmarse con la convergencia y no estd presente
durante el suefio.
o Suele existir un punto nulo: una posicién de la mirada en la
que el nistagmus es minimo.
e Con el fin de mover los ojos al punto nulo se puede adop-
tar una postura anormal de la cabeza (torticolis).

Espasmo nutans

I. Lapresentacion de este trastorno raro es entre los 3 y los 18
meses.
2. Signos
e Nistagmus horizontal, unilateral o bilateral, de pequefia
amplitud y alta frecuencia, asociado con movimientos de
cabeceo.
e Frecuentemente es asimétrico, con mayor amplitud en la
abduccién.
¢ Pueden existir componentes vertical y torsional.
3. Causas
e Idiopético, que se resuelve espontdneamente hacia los 3 afios
de edad.
o Glioma de las vias visuales anteriores, sindrome de la silla
turca vacia y quiste porencefalico.

Nistagmus latente

Se asocia con esotropia infantil y desviacién vertical disociada
(ver Capitulo 16). Se caracteriza por lo siguiente:

e Con ambos 0jos abiertos no hay nistagmus.

o Nistagmus horizontal, que se vuelve aparente al cubrir un ojo
o reducir la cantidad de luz que llega al ojo.

e La fase rdpida es en la direccién del ojo no cubierto, que fija
la mirada.

¢ En ocasiones, un elemento de latencia se puede superponer a
un nistagmus manifiesto, de forma que cuando se cubre un
o0jo la amplitud del nistagmus aumenta (nistagmus manifiesto
latente).

Nistagmus alternante peridédico

|. Signos

¢ Nistagmus en sacudida horizontal conjugado que periédi-
camente invierte su direccion.

e Cada ciclo se puede dividir en fases activas y quiescentes
de la forma siguiente.

e Durante la fase activa, la amplitud, la frecuencia y la velo-
cidad de la fase lenta del nistagmus aumentan primero pro-
gresivamente y luego disminuyen.

e A continuacién sigue un breve interludio quieto, que dura
4-20 segundos, durante el cual los ojos estdn estables y mues-
tran movimientos de baja intensidad a menudo pendulares.

o Después tiene lugar una secuencia similar en la direccion
opuesta, y el ciclo completo dura entre 1 y 3 minutos.

2. Las causas son enfermedad cerebelosa, desmielinizacion,
ataxia telangiectasia (sindrome de Louis-Bar) y farmacos
como la fenitoina.

Nistagmus por convergencia-retraccién

El nistagmus por convergencia-retraccién estd causado por
cocontraccién de los miisculos extraoculares, especialmente los
rectos mediales.

I. Signos
e Nistagmus en sacudida, que es inducido al pasar una cinta
optocinética hacia abajo.
¢ La sacudida de refijacién hacia arriba lleva a los dos ojos
uno hacia el otro en un movimiento de convergencia.
® Se asocia con retraccion del globo ocular en la 6rbita.
2. Las causas incluyen lesiones del drea pretectal como pinea-
lomas y accidentes vasculares.

Nistagmus hacia abajo

l. Signos. Nistagmus vertical con una fase rapida hacia abajo,
que se manifiesta més facilmente cuando el paciente mira
hacia abajo y lateralmente.
2. Causas
e | esiones de la unién craneocervical en el foramen mag-
num como la malformacién de Arnold-Chiari y la siringo-
bulbia.

e Fdrmacos como litio, fenitoina, carbamazepina y barbitu-
ricos.

e Encefalopatia de Wernicke, desmielinizacién e hidrocefalia.

Nistagmus hacia arriba

I. Signos. Nistagmus vertical que tiene una fase répida hacia
arriba.

2. Las causas son lesiones de la fosa posterior, fdrmacos y
encefalopatia de Wernicke.

Nistagmus en vaivén de Maddox

I. Signos. Nistagmus pendular, en el que un ojo se eleva y se
torsiona hacia dentro mientras el otro se deprime y se torsio-
na hacia fuera; después los ojos invierten la direccion.

2. Las causas incluyen tumores paraselares que suelen causar
hemianopia bitemporal, siringobulbia y accidente vascular
del tronco cerebral.

Nistagmus ataxico

Es un nistagmus en sacudida horizontal que ocurre en el ojo en
abduccién de un paciente con una oftalmoplejia internuclear
(ver después).




Nistagmus por deprivacion sensorial

El nistagmus ocular (por deprivacién sensorial) estd causado por
una visién defectuosa. Es horizontal y pendular, y puede mode-
rarse en convergencia. Su gravedad depende del grado de la pér-
dida visual. A veces puede adoptarse una postura anormal de la
cabeza para disminuir la amplitud del nistagmus. Estd causado
por la afectacién grave de la vision central en la primera infan-
cia (p. ej., catarata congénita, hipoplasia macular). En general,
todos los nifios que pierden la vision central en ambos ojos antes
de los 2 afios de edad presentan nistagmus.

Movimientos nistagmoides

Los movimientos nistagmoides se parecen al nistagmus pero se
diferencian en que el movimiento desfoveal patolégico inicial
es una intrusién sacdadica.

Aleteo ocular y opsoclonus

l. Signos
e Oscilaciones en sacudidas sin intervalo intermedio.
¢ En el aleteo ocular son puramente horizontales y en el

opsoclonus en varios planos.

2. Las causas incluyen encefalitis viral, encefalopatia miocié-
nica en nifos («ojos danzantes y pies danzantes»), transitorio
(idiopdtico) en recién nacidos sanos e inducido por fdrmacos
(litio, amitriptilina y fenitoina).

Sacudidas oculares

l. Signos. Movimientos del ojo hacia abajo, rdpidos y conjuga-
dos, con una deriva hacia arriba lenta hacia la posicién primaria.

2. Las causas incluyen lesiones de la protuberancia (general-
mente hemorragias), lesiones cerebelosas que comprimen la
protuberancia y encefalopatia metabdlica.

Alteraciones
supranucleares
de la motilidad ocular

Movimientos oculares conjugados

Los movimientos oculares conjugados o «versiones» son movi-
mientos binoculares en los que los dos ojos se mueven sincréni-
cay simétricamente en la misma direccion. Los tres tipos prin-
cipales son: (a) sacddicos, (b) de seguimiento lento y (c) reflejos
no opticos. El control de los movimientos sacddicos y de segui-
miento lento se encuentra a nivel cerebral y del tronco cerebral.
Las paralisis de la mirada causadas por alteraciones supranu-
cleares se caracterizan por ausencia de diplopia y reflejos ocu-
lovestibulares normales (p. €j., movimientos oculocefdlicos y
estimulacién calérica).

Neurooftalmologia

Movimientos sacadicos

I. La funcién de los movimientos sacddicos (de fijacién) es
colocar el objeto de interés sobre la févea rapidamente o
mover los ojos de un objeto a otro. Esto puede hacerse volun-
tariamente o puede suceder como un reflejo desencadenado
por la presencia de un objeto en el campo visual periférico.
Las sacudidas voluntarias son similares al sistema de artille-
ria de localizacién rdpida de una diana mévil.

2. Las vias de las sacudidas horizontales se originan en la cor-
teza premotora (los campos oculares frontales). Desde aqui
las fibras pasan al centro de la mirada horizontal contralate-
ral en la formacién reticular paramediana de la protuberancia
(FRPP). De esta forma, cada 16bulo frontal inicia las sacudi-
das contralaterales. Por lo tanto, las lesiones irritativas pue-
den causar desviacién ocular al lado opuesto.

Movimientos de seguimiento suaves

I. La funcién de los movimientos de seguimiento es mantener
la fijacion sobre el objeto una vez que se ha localizado con el
sistema sacddico. El estimulo es el movimiento del objeto
cerca de la févea. Los movimientos son lentos y suaves.

2. Lavia se origina en la corteza periestriada del I6bulo occipi-
tal. Después las fibras descienden y acaban en el centro de la
mirada horizontal ipsilateral en 1a FRPP. Por lo tanto, cada
16bulo occipital controla los seguimientos al lado ipsilateral.

Reflejos no épticos

I. La funcién de los reflejos no épticos (vestibulares) es man-
tener la posicion del ojo con respecto a cualquier cambio de
la cabeza y la posicion del cuerpo.

2. Laviase origina en los laberintos y los propioceptores en los
musculos del cuello que median la informacidén respecto a
los movimientos de la cabeza y el cuello. Las fibras aferentes
establecen sinapsis en el ndcleo vestibular y pasan al centro
de la mirada horizontal en la FRPP.

Paralisis de la mirada horizontal

Anatomia aplicada

Los movimientos oculares horizontales se generan a partir del
centro de la mirada horizontal en la FRPP (Fig. 18.70). Desde
aquf las fibras conectan con el niicleo del sexto par ipsilateral
para la abduccién del ojo ipsilateral. Para la aduccién del ojo
contralateral, las fibras de la FRPP también cruzan la linea
media a la altura de la protuberancia y pasan el fasciculo longi-
tudinal medial (FLM) contralateral hasta el subntcleo del recto
medial en el complejo del tercer par contralateral (que también
recibe impulsos descendientes independientes de los centros de
control de la vergencia). Por lo tanto, la estimulacion de la
FRPP en un lado causa un movimiento conjugado de los ojos al
mismo lado. Es importante recordar que cuando el FLM aban-
dona la FRPP, atraviesa la linea media inmediatamente, y des-
pués asciende por el lado contralateral. La pérdida de los movi-
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Fig. 18.70

Vias anatémicas de los movimientos oculares horizontales.

mientos oculares horizontales normales ocurre cuando estas
vias estdn alteradas. Las causas se muestran en la Tabla 18.3.

Tabla 18.3 Causas de oftalmoplejia internuclear

Desmielinizacién

Enfermedad vascular

Tumores del tronco cerebral y el cuarto ventriculo
Traumatismo

Encefalitis

Hidrocefalia

Paralisis supranuclear progresiva

Inducida por fairmacos

Efectos remotos de carcinoma

Signos

I. Una lesién de la formacion reticular paramediana de la
protuberancia (FRPP) da lugar a una pardlisis de la mira-
da horizontal ipsilateral (incapacidad para mirar en la direc-
cién de la lesién).

2. Una lesién del fasciculo longitudinal medial (FLM) es
responsable del sindrome clinico de oftalmoplejia internu-
clear (OIN). Una oftalmoplejia internuclear izquierda se
caracteriza por lo siguiente:
¢ A la mirada a la derecha hay una aduccién izquierda defec-

tuosa y nistagmus atdxico del ojo derecho (Fig. 18.71a).

Fig. 18.71

Oftalmoplejia internuclear izquierda. (a) Aduccién izquierda
defectuosa en la mirada a la derecha; (b) mirada a la izquierda
normal.

¢ [.amirada a la izquierda es normal (Fig. 18.71b).
¢ [ a convergencia estd intacta si la lesién es discreta.
e Nistagmus vertical al intentar mirar hacia arriba.
3. Las lesiones combinadas de la FRPP y el FLM del mismo
lado dan lugar al «sindrome de uno y medio». Una lesién
izquierda se caracteriza por:
¢ Pardlisis de la mirada ipsilateral. La Figura 18.72a muestra
al paciente que intenta mirar a la izquierda.

¢ Oftalmoplejia internuclear ipsilateral. La Figura 18.72b
muestra al paciente que intenta mirar a la derecha.

¢ El inico movimiento residual es la abduccién del ojo con-
tralateral, que también muestra nistagmus atixico.

Paralisis de la mirada vertical

Anatomia aplicada

Los movimientos oculares verticales se generan a partir del cen-
tro de la mirada vertical conocido como el centro intersticial
rostral del FLM, que se sitda en el cerebro medio justo por
detrés del nicleo rojo. A partir de cada centro de la mirada ver-
tical, los impulsos pasan a los subniticleos de los miisculos ocu-
lares que controlan la mirada vertical en ambos ojos. Las célu-
las que median los movimientos oculares hacia arriba y hacia
abajo estan entremezcladas en el centro de la mirada vertical,
aunque a pesar de ello puede producirse paralisis selectiva de la
mirada hacia arriba y de la mirada hacia abajo.
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Fig. 18.72
«Sindrome de uno y medio» izquierdo. (a) Mirada defectuosa
a la izquierda; (b) aduccién izquierda defectuosa y abducciéon
derecha normal en la mirada a la derecha. (Cortesia de K. Nischal.)

Sindrome centroencefélico dorsal de Parinaud

l. Signos
e Parilisis supranuclear a la mirada hacia arriba (Fig. 18.73a).
e QOjos rectos en la posicién primaria (Fig. 18.73b).
Mirada hacia abajo normal (Fig. 18.73c).
Pupilas grandes con disociacién luz-cerca.
Retraccién palpebral (signo de Collier).
Pardlisis de convergencia.
Nistagmus de convergencia-retraccion.
2. Causas
a. En nifios. Estenosis del acueducto, meningitis y pinealo-
ma (Fig. 18.74).
b. En adultos jovenes. Desmielinizacién, traumatismo y
malformaciones arteriovenosas.
c. En ancianos. Accidentes vasculares del cerebro medio,
lesiones de masa que afectan a la sustancia gris periacue-
ductal y aneurismas de la fosa posterior.

Pardlisis supranuclear progresiva

La parélisis supranuclear progresiva (sindrome de Steele-
Richardson-Olszewski) es una enfermedad degenerativa grave
que se presenta en personas ancianas y se caracteriza por:

e Paralisis supranuclear de la mirada, que en un primer momen-
to afecta principalmente a la mirada hacia abajo.

e A medida que la enfermedad progresa la mirada hacia arriba
también se afecta.

Fig. 18.73

Sindrome centroencefilico dorsal de Parinaud. (a) Mirada hacia
arriba defectuosa; (b) ojos rectos en la posicién primaria;

(c) mirada hacia abajo normal. (Cortesia de D.Thomas.)

* L os movimientos horizontales se afectan posteriormente y en
ocasiones aparece una paralisis total de la mirada.

e Paralisis seudobulbar.

¢ Rigidez extrapiramidal, marcha atdxica y demencia.

.Tercer par craneal

Anatomia aplicada

Complejo nuclear

El complejo nuclear del tercer par (oculomotor) estd situado en
el cerebro medio a nivel del coliculo superior, por debajo del
acueducto de Silvio (Fig. 18.75). Estd compuesto por los
siguientes subnticleos pares e impares:
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Fig. 18.74

RNM con carga T1 que muestra un pinealoma. (a) Vista axial;
(b) vista sagital —se observan los ventriculos dilatados—.
(Cortesia de D, Thomas.)

I. El subnucleo elevador es una estructura impar, caudal y de
la Iinea media que inerva a ambos miisculos elevadores. Por
lo tanto, las lesiones limitadas a esta zona dan lugar a ptosis
bilateral.

2. Los subniicleos del recto superior son un par e inervan
sus respectivos musculos rectos superiores contralaterales.
Una pardlisis nuclear del tercer par respeta el recto superior
ipsilateral y afecta al recto superior contralateral.
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Arteria cardtida ' e 7 Fisura orbitaria
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posterior - - - /s .- 6 Cavernoso
I
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Arteria cerebral posterior -
Arteria cerebelosa - _ 4 Raiz
superior .
. . . ntral
Arteria basilar * 3 Fasciculo ventra
W _ {de Weber)
_ 2 Fascfeulo dorsal
{de Benedikt)
1 Nuclear

Fig. 18.75
Vista dorsal del curso del tercer par.

3. Los subnicleos recto medial, recto inferior y oblicuo
inferior son pares e inervan sus musculos ipsilaterales
correspondientes. Las lesiones que afectan sélo al complejo
nuclear del tercer par son relativamente infrecuentes. Las
causas mds frecuentes son: enfermedad vascular, tumores
primarios y metdstasis. Las lesiones que afectan a los dos
subnucleos de los rectos mediales causan una oftalmoplejia
internuclear bilateral, caracterizada por exotropia, y conver-
gencia y aduccién defectuosas. Las lesiones que afectan a
todo el ndcleo suelen asociarse con afectacién de los nicleos
adyacente y caudal del cuarto par.

Fasciculo

El fasciculo consta de fibras eferentes que pasan desde el nicleo
del tercer par a través del nicleo rojo y el lado medial del pediin-
culo cerebral, Después emergen desde el cerebro medio y pasan
al espacio interpeduncular. Las causas de lesiones nucleares y
fasciculares son similares, excepto que la desmielinizacidn
puede afectar al fasciculo.

I. El sindrome de Benedikt afecta al fasciculo a su paso a tra-
vés del nicleo rojo y se caracteriza por una parilisis del ter-
cer par ipsilateral y signos extrapiramidales contralaterales
como hemitemblor.

2. El sindrome de Weber afecta al fasciculo cuando pasa a
través del pediinculo cerebral y se caracteriza por una pardli-
sis del tercer par ipsilateral y una hemiparesia contralateral.

3. El sindrome de Nothnagel afecta al fasciculo y al pediincu-
lo cerebeloso superior y se caracteriza por pardlisis del tercer
par ipsilateral y ataxia cerebelosa. Causas importantes son
enfermedad vascular y tumores.

4. El sindrome de Claude es una combinacién de los sindro-
mes de Benedikt y Nothnagel.

Parte basilar

La parte basilar empieza como una serie de «raices» que aban-
donan el cerebro medio en la cara medial del pedinculo cere-




Neurooftalmologia

bral, antes de unirse para formar el tronco principal. El nervio
pasa después entre la arteria cerebral posterior y la arteria cere-
belosa posterior, circulando lateral y paralelamente con la arte-
ria comunicante posterior (Fig. 18.76). Las pardlisis del tercer
par aisladas suelen ser basilares porque el nervio atraviesa la
base del craneo a lo largo de su curso subaracnoideo sin estar
acompaiiado de ningdn otro nervio craneal. Las dos causas mas
importantes son las siguientes:

Hematoma
extradural

Cerebro

medio
Nicleo comprimido
oculomotor Borde

del tentorio ! Prolapso
del 18bulo
temporal

Glandula hipdfisis

Nicleo rojo

Fig. 18.78
Mecanismo de la pardlisis del tercer par por un hematoma
subdural o extradural.

Arteria cerebral Clivus
posterior

Arteria basilar

Parte intracavernosa

Fig. 18.76 El tercer par entra en el seno cavernoso perforando la duramadre
Vista lateral del curso del tercer par. justo lateralmente al proceso clinoides posterior. Dentro del seno
cavernoso, el tercer par discurre en la pared lateral y ocupa una
posicion superior por encima del cuarto par (Fig. 18.79). En la
parte anterior del seno cavernoso, el nervio se divide en una rama
superior y otra inferior, que entran en la érbita a través de la fisu-
ra orbitaria superior en el anillo de Zinn. Las causas importantes
de pardlisis intracavernosa del tercer par son las siguientes:

I. Aneurisma en la unién de la arteria comunicante posterior y
la arteria car6tida interna (Fig. 18.77), que suele presentarse
como una pardlisis del tercer par aguda y dolorosa con afec-
tacién de la pupila.

Aneurisma de la arteria Hipofisis Quiasma

3 R |
comunicante posterior i |
|

Quiasma

Arteria cergbral
posteriar

11l par

Fig. 18.77
Compresién del tercer par por un aneurisma comunicante
posterior.

2. El traumatismo craneal, que da lugar a hematoma extra- | |
dural o subdural, puede causar un cono de presién tentorial
con herniacién hacia abajo del 16bulo temporal. Este compri-
me el tercer par a su paso sobre el extremo tentorial, causan- Fig. 18.79
do inicialmente miosis irritativa seguida de midriasis y de
una pardlisis total del tercer par (Fig. 18.78).

Seno Seno  Arteria carétida
esfenoidal cavernoso interna

Localizacién de los pares craneales en el seno cavernoso vista
desde atras.
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|. Diabetes, que puede causar una pardlisis vascular, que suele
respetar la pupila.

2. Apoplejia hipofisaria (infarto hemorragico), que puede
causar una pardlisis del tercer par (p. €j., después del parto) si
la gldndula se inflama lateralmente y comprime el seno
Cavernoso.

3. Las lesiones intracavernosas como aneurismas, meningio-
mas, fistulas cardtido-cavernosas e inflamacién granuloma-
tosa (sindrome de Tolosa-Hunt) pueden causar parélisis del
tercer par. Debido a su estrecha proximidad a otros pares cra-
neales, las pardlisis intracavernosas del tercer par suelen aso-
ciarse con afectacién del cuarto y del sexto pares y la prime-
ra divisién del nervio trigémino.

Parte intraorbitaria

I. Division superior, que inerva los misculos elevador y recto
SUperior.

Divisién inferior, que inerva los misculos recto medial,
recto inferior y oblicuo inferior. La rama para el oblicuo inferior
también contiene las fibras parasimpaticas del subnticleo de
Edinger-Westphal, que inerva el esfinter pupilar y el misculo
ciliar. Las lesiones de la divisién inferior se caracterizan por
aduccién limitada y depresién, y una pupila dilatada. Las
causas principales de las pardlisis de las divisiones superior e
inferior son traumatismos y enfermedad vascular.

2

Fibras pupilomotoras

Las fibras parasimpéticas pupilomotoras entre el tronco cerebral
y el seno cavernoso estdn localizadas superficialmente en la
parte superomedial del tercer par (Fig. 18.80). Su aporte sangui-
neo deriva de los vasos sanguineos de la piamadre, mientras que
el tronco principal del tercer par es irrigado por los vasa nervo-
rum. La presencia o ausencia de afectacion pupilar es de gran

Los vasos sanguineos de ta piamadre irrigan

la superficie del nervio incluyendo las fibras

pupilares (dafiadas por lesiones que comprimen)

Los vasa nervorumirrigan parte

del nervio pero no las fibras
pupilares {lesionadas

por alteraciones médicas)

Las fibras papilares son dorsales
y periféricas

Fig. 18.80
Localizacién de las fibras pupilomotoras en el tronco
del tercer par.

importancia porque frecuentemente diferencia una lesion «qui-
rirgica» de otra «médica». La afectacién pupilar, al igual que
otros signos de pardlisis del tercer par, puede ser completa o par-
cial, y puede mostrar signos de recuperacién. Por lo tanto, la
midriasis leve y la no reactividad pueden ser clinicamente
importantes.

l. Las lesiones quirdrgicas como aneurismas, traumatismos y
herniacion uncal afectan caracteristicamente a la pupila por
compresién de los vasos sanguineos de la piamadre y las
fibras pupilares localizadas superficialmente.

2. Las lesiones médicas causadas por hipertensién y diabetes
suelen respetar la pupila. Esto se debe a que la microangio-
patfa asociada con lesiones médicas afecta a los vasa nervo-
rum, causando isquemia del tronco principal del nervio pero
respetando las fibras pupilares superficiales.

NB: Sin embargo, estos principios no son infalibles; seh
puede ver afectacion de la pupila en algunas pardlisis del ter-
cer par asociadas con diabetes, mientras que su conserva-
cién no excluye de forma invariable un aneurisma u otra
lesién compresiva. A veces la afectacion pupilar puede ser el
Unico signo de una paralisis del tercer par (meningitis basal,
herniacion del uncus).

Aspectos clinicos

Signos clinicos

1. Signos de paralisis del tercer par craneal izquierdo (Fig. 18.81).

¢ Debilidad del elevador que causa ptosis profunda, debido a
la cual no suele haber diplopia (Fig. 18.81a).

® Accién sin oposicién del recto lateral que causa abduccién
del ojo en la posicién primaria (Fig. 18.81b).

¢ El misculo oblicuo superior intacto causa intorsién del ojo
en reposo, que aumenta al intentar mirar hacia abajo.

¢ Abduccién normal porque el recto lateral estd intacto (Fig.
18.81c¢).

¢ Debilidad del recto medial que limita la aduccién (Fig.
18.81d).

® Debilidad del recto superior y del oblicuo inferior que
limita la elevacién (Fig. 18.81e).

¢ Debilidad del recto inferior que limita la depresién (Fig.
18.811).

¢ Pardlisis parasimpdtica que causa una pupila dilatada aso-
ciada con acomodacién defectuosa.

Una regeneracién aberrante puede seguir a la pardlisis del

tercer par aguda traumdtica y aneurismética, pero no vascu-

lar. Esto se debe a que las coberturas nerviosas endoneurales,

que pueden romperse en las lesiones trauméticas y compresi-

vas, permanecen intactas en la patologfa vascular. Los defec-

tos paraddjicos de la motilidad ocular (ver Fig. 1.123), como

la elevacién del parpado superior al intentar la aduccién o la

depresién (el seudofenémeno de Graefe), estdn causados por

direccion errénea de los axones regenerados que reinervan al

5
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Fig. 18.81
Pardlisis del tercer par izquierdo
(ver texto).

SE <
e-d 1

mdsculo extraocular equivocado. La pupila también puede tdnea. Esto no suele ocurrir antes de 6 meses desde la fecha
estar afectada. de inicio (ver Capitulo 16).

Causas de pardlisis aislada del tercer par

.Cuarto par craneal

I. ldiopatica: alrededor del 25% no tiene causa conocida.

2. La enfermedad vascular, como la debida a hipertensién y
diabetes, es la causa més frecuente de pardlisis del tercer par ~ Anatomia aplicada
que respeta la pupila. Por lo tanto, en todos los pacientes se
debe determinar la presién arterial, realizar un andlisis de orina

I. Los rasgos importantes del cuarto par (troclear) son los

"y : z siguientes:
y una determinacién de la glucemia. En la mayoria de los gE L tini | del e dorsal del
¥ 2 . e Es el tnico par craneal que emerge de la parte dorsal de
casos la recuperacién espontdnea tiene lugar en 3 meses. Las b p aq & p 2
cerebro.

pardlisis diabéticas del tercer par se asocian a menudo con
dolor periorbitario y a veces son el signo de presentacién de la
diabetes. Por lo tanto, la presencia de dolor no es ttil para dife-
renciar la pardlisis del tercer par aneurismética y diabética.

3. Un traumatismo, directo y secundario a hematoma subdu-
ral con herniacién uncal, también es una causa frecuente. Sin
embargo, la aparicién de una pardlisis del tercer par después
de un traumatismo craneal relativamente trivial, no asociado
con pérdida de conciencia, debe alertar al clinico acerca de la
posibilidad de un tumor intracraneal basal asociado que ha
provocado que el tronco nervioso esté estirado y atrapado.

4. El aneurisma en la unién de la arteria comunicante poste-

® Es un nervio craneal cruzado; esto significa que el nicleo
del cuarto par inerva el musculo oblicuo superior contrala-
teral.
¢ Esun nervio muy largo y delgado.
2. El nicleo del cuarto par estd localizado a nivel del coliculo
inferior por debajo del acueducto de Silvio (Fig. 18.82). Es
caudal y contiguo al complejo nuclear del tercer par.

rior con la arteria carétida interna es una causa muy impor- Arteria carotida interna -———= 3
tante de pardlisis del tercer par craneal aislada y dolorosa con
afectacion de la pupila. Arteria comunicante - ——
PT . posterior
5. Otras causas poco frecuentes son: tumores, sifilis y vasculi- Il par -———
tis asociada con trastornos vasculares del coldgeno. VI par ———
Arteria cerebral posterior ——-—
: Arteria cerebelosa superior —---
Tratamiento

Arteria basilar -7~

I. Las opciones de tratamiento no quirargico incluyen el IV par —
empleo de prismas de Fresnel si el dngulo de desviacién es
pequefio, oclusién monocular para evitar la diplopia (si la
ptosis es parcial o se recupera) e inyeccion de toxina botuli-
nica en el misculo recto lateral no afectado para evitar la
confractura antes de que la desviacién mejore o se estabilice
(ver Capitulo 16).

2. Como en el caso de las pardlisis de otros nervios motores
oculares, el tratamiento quirdrgico debe plantearse s6lo
después de que ha acabado completamente la mejoria espon-

Fig. 18.82
Vista dorsal del curso del cuarto par.
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3. El fasciculo consta de axones que se curvan posteriormente
alrededor del acueducto y se cruzan completamente en el
velo medular anterior.

4. El tronco abandona el tronco cerebral en la superficie dor-
sal, justo por debajo del coliculo inferior. Después se curva
lateralmente alrededor del tronco cerebral, transcurre hacia
delante por debajo del borde libre del tentorio, y (como el ter-
cer par) pasa entre la arteria cerebral posterior y la arteria
cerebelosa superior. Entonces perfora la duramadre y entra
en el seno cavernoso.

5. La parte intracavernosa discurre en la pared lateral del
seno, inferiormente al tercer par y por encima de la primera
division del quinto par. En la parte anterior del seno caverno-
so asciende y pasa a través de la fisura orbitaria superior por
encima del anillo de Zinn.

6. La parte intraorbitaria inerva el misculo oblicuo superior.

Signos clinicos

El inicio agudo de diplopfa sin ptosis, combinado con una pos-
tura caracteristica de la cabeza, sugiere fuertemente enfermedad
del cuarto par. Los signos de una pardlisis nuclear, fascicular y
periférica del cuarto par son clinicamente indistinguibles,
excepto que la parilisis nuclear produce debilidad del oblicuo
superior contralateral. Los pacientes con una pardlisis del cuar-
to par izquierdo muestran lo siguiente:

I. Signos
e La debilidad del oblicuo superior da lugar a limitacién de
la depresién en aduccién (Fig. 18.83).

Fig. 18.83
Parilisis del cuarto par izquierdo (ver texto).

e Exciclotorsion.

e Diplopia que es vertical, torsional y peor al mirar hacia
abajo.

e Hiperdesviacién izquierda («izquierda sobre derecha») en
la posicién primaria cuando el ojo derecho no afectado
estd fijando debido a debilidad del oblicuo superior
izquierdo (Fig. 18.84a).

e La hipertropia izquierda aumenta en la mirada a la derecha
(Fig. 18.84b) debido a sobreaccién oblicua inferior izquier-
da, y es minima o ausente en la mirada a la izquierda (Fig.
18.84c¢).

2. Para evitar la diplopfa el paciente puede adoptar una postu-
ra de torticolis.

e Para girar hacia dentro el ojo (aliviar la exciclotorsién) hay
una inclinacién contralateral de la cabeza.

Fig. 18.84
Prueba de Parks en tres etapas. (a) Etapa 1; (b y c) etapa 2;
(d y e) etapa 3 (ver texto).

e Para aliviar la incapacidad para deprimir el ojo en aduc-
cidn, la cabeza se gira a la derecha y se deprime el mentén
(ver Fig. 16.16).

NB: El ojo izquierdo no puede mirar hacia abajo y a Iah._
derecha, o hacia dentro; por lo tanto, es la cabeza quien lo
hace y de esta forma compensa.

3. La afectacién bilateral es frecuente y se caracteriza por:
e Hipertropfa derecha en la mirada izquierda, hipertropia
izquierda en la mirada derecha.
¢ Ciclodesviacion superior a 10° en la prueba de las barras
de Maddox doble (ver después).
e Esotropia con patrén en V.
e Prueba de Bielschowsky positiva bilateral (ver después).

Exploraciones especiales

I. La prueba de Parks en tres etapas es muy Util en el diag-
néstico de la pardlisis del cuarto par y se realiza de la forma
siguiente:

a. Etapa uno. Valorar cudl es el ojo hipertrépico en la posi-
cién primaria. La hipertropfa izquierda (ver Fig. 18.84a)
puede estar causada por debilidad de uno de los siguientes
cuatro musculos: depresores del ojo izquierdo (oblicuo
superior o recto inferior) o elevadores del ojo derecho
(recto superior u oblicuo inferior).

b. Etapa dos. Determinar si la hipertropfa izquierda es supe-
rior en la mirada a la derecha o la mirada a la izquierda. El
aumento en la mirada a la izquierda implica al recto infe-
rior izquierdo o al oblicuo inferior derecho. El aumento en
la mirada a la derecha implica al oblicuo superior izquier-
do o al recto superior derecho (ver Fig. 18.84b y c).




¢. Etapa tres. La prueba de la inclinacion de la cabeza de
Bielschowsky aisla al musculo parético. Con el paciente
fijando la vista en un objeto situado recto delante a 3 metros,
se inclina manualmente la cabeza hacia la derecha y des-
pués hacia la izquierda. El aumento de la hipertropia
izquierda en la inclinacién de la cabeza hacia la izquierda
(ver Fig. 18.84e) implica al oblicuo superior izquierdo, y
el aumento de la hipertropia izquierda en la inclinacién de
la cabeza a la derecha implica al recto inferior izquierdo.
2. Prueba de barras de Maddox doble
® Se colocan las barras rojas y verdes de Maddox, con los
cilindros verticales, cada una delante de un ojo.
* Por lo tanto, cada ojo percibe mds o menos una linea de luz
horizontal.
® En caso de ciclodesviacion, la linea percibida por el ojo
parético estd inclinada y en consecuencia es diferente de la
del otro ojo.
® Después se hace rotar una barra de Maddox hasta conse-
guir la fusién (superposicién) de las lineas.
¢ La cantidad de rotacién se puede medir en grados e indica
la importancia de la ciclodesviacién.
® Una paralisis del cuarto par unilateral se caracteriza por
menos de 10° de ciclodesviacién.

Causas de pardlisis aislada del cuarto par

I. Las lesiones congénitas son frecuentes, aunque los sinto-
mas pueden no aparecer hasta la vida adulta. La exploracién
de viejas fotograffas para buscar la presencia de una postura
anormal de la cabeza puede ser dtil, al igual que la presencia
de un aumento del rango fusional del prisma vertical.

2. Un traumatismo causa con frecuencia parlisis bilateral del
cuarto par. Los nervios muy largos y delgados son vulnera-
bles ya que se cruzan en el velo medular anterior al impactar
con el borde tentorial.

3. Las lesiones vasculares son frecuentes pero los aneurismas
y los tumores son raros.

. Sexto par craneal

Anatomia aplicada

Nducleo

El niicleo del sexto par (abducens) esté situado en el punto
medio de la protuberancia, por debajo del suelo del cuarto ven-
triculo, donde estd intimamente relacionado con el centro de la
mirada horizontal. El fasciculo del séptimo par se curva alrede-
dor del nicleo abducens y produce una elevacién en el suelo del
cuarto ventriculo (coliculo facial) (Fig. 18.85). Por lo tanto, una
pardlisis aislada del sexto par nunca tiene un origen nuclear.
Una lesion en el niicleo del sexto par y alrededor de €1 causa los
siguientes signos:

¢ Debilidad ipsilateral en la abduccién como resultado de la
afectacién del sexto par.
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Cuarto ventriculo

|

Haz longitudinal medial

TAREAWT |

| Tracto espinal
del V par

| Fibras
simpaticas
Sindrome
de Foville

~ VI par

Sindrome
de Millard-Gubler

Formacién reticular paramedial
de la protuberancia

Tracto
piramidal

Fig. 18.85
La protuberancia a nivel del nicleo del sexto par.

® Fracaso de la mirada horizontal hacia el lado de la lesién, lo
que da lugar a afectacién del centro de la mirada horizontal en
la formacién reticular paramediana de la protuberancia
(FRPP).

® La parilisis ipsilateral de la neurona motora inferior del ner-
vio facial causada por afectacién concomitante del fasciculo
facial también es frecuente.

Fasciculo

El fasciculo pasa ventralmente para dejar el tronco cerebral en
la unién entre médula y protuberancia, justo lateralmente a la
prominencia piramidal.

I. El sindrome de Foville afecta al fasciculo cuando pasa a
través de la FRPP, y estd causado habitualmente por enfer-
medad vascular o tumores que afectan a la protuberancia
dorsal. Se caracteriza por afectacion ipsilateral del quinto al
octavo pares craneales y fibras simpdticas centrales.
® Quinto par: analgesia facial.
® Parilisis del sexto par combinada con una parlisis de la
mirada (FRPP).

e Séptimo par (lesién del ndcleo o el fasciculo facial): debi-
lidad facial.

® Octavo par: sordera.

¢ Sindrome de Horner central.

2. El sindrome de Millard-Gubler afecta al fasciculo cuando
pasa a través de la via piramidal y est4 causado habitualmen-
te por enfermedad vascular, tumores o desmielinizacién. Se
caracteriza por lo siguiente:

e Paridlisis ipsilateral del sexto par.

¢ Hemiplejia contralateral (ya que los haces piramidales se
cruzan después inferiormente, en la médula, para controlar
el movimiento voluntario contralateral).

* Un ndmero variable de signos de una lesién dorsal de la
protuberancia.
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Parte basilar que destacar que el primer sintoma de un neurinoma del
acustico es una pérdida de audicion, y el primer signo es una
sensibilidad corneal disminuida. Por lo tanto, es muy impor-
tante estudiar la audicién y la sensibilidad corneal en todos
los pacientes con pardlisis del sexto par.

2. Tumores nasofaringeos, que pueden invadir el crdneo y
sus agujeros y lesionar el nervio durante su recorrido basilar.

3. La presion intracraneal aumentada causada por tumores
de la fosa posterior o hipertensién intracraneal idiopatica
puede provocar un desplazamiento hacia abajo del tronco
cerebral. Esto puede traccionar del sexto par sobre el extre-
mo petroso (Fig. 18.88) entre su punto de emergencia del
tronco cerebral y su punto de entrada en el seno cavernoso.

La parte basilar abandona el tronco cerebral en la unién entre la
médula y la protuberancia y entra en la cisterna basilar prepon-
tina. Después pasa hacia arriba cerca de la base del crdneo y es
cruzada por la arteria cerebelosa inferior anterior (Fig. 18.86).
Perfora la duramadre por debajo de las clinoides posteriores y se
angula hacia delante sobre el extremo del hueso petroso, pasan-
do a través o alrededor del seno petroso inferior, por el canal de
Dorello (por debajo del ligamento petroclinoideo), para entrar
en el seno cavernoso. Las siguientes son causas importantes que
pueden lesionar la porcién basilar del nervio:

Arteria
basilar  Gjandula
Lemnisco hip6fisis  Arteria
medial At
Gt cargtida
Seno

ventriculo 4

7o

Ventriculos dilatados

' Ligamento
petraclinoideo

Nicleo Clivus

vestibular
Tracto

piramidal = Punta petrosa

Fig. 18.86
Vista lateral del curso del sexto par.

I. Neurinoma del acistico, que puede lesionar el sexto par
en la unién entre médula y protuberancia (Fig. 18.87). Hay

Tronco cerebral empujado hacia abajo

Fig. 18.88
Mecanismo de la paralisis bilateral del sexto par que deriva de
la presién intracraneal aumentada.

NB: En esta situacion la paralisis del sexto par, que puedeh
ser bilateral, es un signo de localizacion falso. ‘

4. La fractura de la base del craneo puede causar parélisis
unilateral y bilateral.

5. El sindrome de Gradenigo, causado habitualmente por
mastoiditis o petrositis aguda, puede dar lugar a lesién del
sexto par en el extremo petroso. Esto suele acompanarse de
debilidad y dolor facial, ademads de dificultades auditivas.

Partes intracavernosa e intraorbitaria

Fig. 18.87
RNM con carga T1 axial con gadolinio que muestra un
neuroma acustico.

|. La parte intracavernosa discurre hacia delante por debajo
del tercer y el cuarto par, asi como la primera divisién del
quinto par. Aunque los otros nervios estan protegidos dentro
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de la pared del seno, el sexto estd situado mds medialmente y
discurre a través del medio del seno en estrecha relacién con
la arteria carétida interna. Por lo tanto, es mds fécil que se
lesione que los otros nervios. En ocasiones, una pardlisis del
sexto par intracavernoso se acompaia de sindrome de Horner
posganglionar (signo de Parkinson), porque en su trayecto
intracavernoso el sexto par se une con ramas simpdticas del
plexo paracarotideo. Las causas de lesiones intracavernosas
del sexto par y del tercer par son similares.

2. La parte intraorbitaria entra en la rbita a través de la fisura
orbitaria superior en el anillo de Zinn para inervar el muisculo
recto lateral.

Aspectos clinicos

Signos clinicos

l. Signos de una parilisis del sexto par izquierdo.
® Esotropia izquierda en la posicién primaria debida a la
accion sin oposicién del recto medial izquierdo (Fig.
18.89a).
® Marcada limitacién de la abduccién izquierda debida a
debilidad del recto lateral izquierdo (Fig. 18.89b).
® Aduccidn izquierda normal (Fig. 18.89c¢).

Fig. 18.89
Pardlisis del sexto par izquierdo (ver texto).

2. El rostro compensador se vuelve hacia el campo de accién
del miisculo paralizado (es decir, hacia la izquierda) para
minimizar la diplopia, de forma que los ojos no necesitan
mirar hacia el campo de accién del misculo paralizado.

3. Las causas de una parilisis aislada del sexto par ya se han
mencionado.

NB: Los aneurismas raramente afectan al sexto par, aun-
que las causas vasculares son frecuentes.

Diagnéstico diferencial

Los siguientes trastornos pueden simular una pardlisis del sexto
par:

I. La miastenia gravis puede simular practicamente cualquier

defecto de la motilidad ocular. Los signos distintivos son la

variabilidad de la diplopfa y otros signos como fatiga palpe-
bral y signo de la sacudida de Cogan (ver después).

Una miopatia tiroidea restrictiva que afecta al recto

medial puede originar limitacién de la abduccién. Los signos

asociados son signos orbitarios y palpebrales y una prueba de

duccion forzada positiva (ver Capitulo 17).

3. Una fractura por hundimiento de la pared orbitaria
medial con atrapamiento del recto medial que da lugar a
limitacién de la abduccién (ver Capitulo 19).

4. Una miositis orbitaria que afecta al recto lateral se caracte-
riza por debilidad de la abduccién y dolor cuando se intenta
(ver Capitulo 17).

5. El sindrome de Duane es una enfermedad congénita que se
caracteriza por abduccién defectuosa y estrechamiento de la
fisura palpebral en aduccién (ver Capitulo 16).

6. El espasmo de la convergencia afecta tipicamente a adul-
tos jévenes y se caracteriza por convergencia con miosis y
aumento de la acomodacién.

7. La parilisis de la divergencia es un trastorno raro que
puede ser dificil de diferenciar de la pardlisis del sexto par
unilateral o bilateral. Sin embargo, a diferencia de la parali-
sis del sexto par, la esotropia puede seguir siendo igual o dis-
minuir en la mirada lateral.

8. Esotropia infantil.

>

.Quiasma

Anatomia aplicada

Glandula hipéfisis

La silla turca es una depresidén profunda en forma de silla de
montar, situada en la superficie superior del cuerpo del hueso
esfenoides y en la que estd situada la gldndula hipéfisis (Fig.
18.90). El techo de la silla estd formado por un pliegue de la
duramadre que se extiende desde las clinoides anteriores hasta
las posteriores (diafragma de la silla). Los nervios épticos y el
quiasma se encuentran por encima del diafragma de la silla; por
lo tanto, la presencia de un defecto del campo visual en un
paciente con un tumor hipofisario indica su extensién suprase-
lar. Los tumores de menos de 10 mm de didmetro (microadeno-
mas) suelen permanecer continados a la silla, mientras que los
mayores de 10 mm (macroadenomas) tienden a mostrar exten-
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Fibras nasales superiores ~~=———-——-—~ - Tercer ventriculo

Fibras maculares ——————— —
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Quiasma optico
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Fig. 18.90
Anatomia del quiasma &ptico en relacién con la glandula hipdfisis.

sién extraselar. Posteriormente, el quiasma se continda con los
tractos Opticos y forma la pared anterior del tercer ventriculo.

Vias nerviosas quiasmaticas

Las fibras nerviosas 6pticas pasan a través del quiasma y se dis-
tribuyen de la siguiente forma:

l. Las fibras nasales inferiores atraviesan el quiasma por
debajo y por delante. Por lo tanto, son las més vulnerables a
la lesién a partir de la extensién de lesiones hipofisarias, de
forma que se afectan primero los cuadrantes temporales
superiores de los campos visuales.

NB: Las fibras inferonasales se dirigen hacia delante alh
interior del nervio 6ptico contralateral, pasando antes por
detras al interior del tracto optico (rodilla anterior de Wil-
brand) y, por lo tanto, pueden resultar afectadas por lesiones
de la parte posterior del nervio 6ptico.

2. Las fibras nasales superiores atraviesan el quiasma por
arriba y por detrds y, por lo tanto, estdn afectadas primero por
lesiones que proceden de arriba del quiasma (p. €j., craneo-
faringiomas). Si los cuadrantes temporales inferiores del
campo visual estan mds afectados que los superiores, es
improbable que exista un adenoma hipofisario.

3. Las fibras maculares se cruzan por todo el quiasma.

Variaciones anatémicas

Las siguientes variaciones anatémicas en la localizacién del quias-
ma pueden tener un significado clinico importante (Fig. 18.91):

. Quiasma central, que existe en aproximadamente el 80%
de las personas normales y se encuentra directamente por
encima de la silla turca, de forma que la expansién de los
tumores de la hipdéfisis afecta primero al quiasma.

80%

Prefijado Posfijado

eSS

10% 10%

Fig. 18.91
Variaciones anatémicas en la posicién del quiasma éptico.

2. Quiasma prefijado, que existe en aproximadamente el res-
tante 10% de las personas normales y se localiza m4s ante-
riormente, sobre el tubérculo de la silla, de forma que los
tumores hipofisarios afectan primero a los tractos dpticos.

3. Quiasma posfijado, que existe en aproximadamente el res-
tante 10% de las personas normales y estd localizado mas
posteriormente, sobre el dorso de la silla turca, de forma que
los tumores hipofisarios pueden lesionar primero a los nervios
opticos.

Estructuras vasculares paraquiasmaticas

I. Los senos cavernosos estan situados lateralmente a la silla
turca, de forma que los tumores hipofisarios que se extienden
lateralmente invaden al seno cavernoso y pueden lesionar las
partes intracavernosas de los pares craneales tercero, cuarto
y sexto. Por el contrario, los aneurismas que se originan en la
parte intracavernosa de la arteria cardtida interna erosionan
la silla turca y simulan tumores hipofisarios.

Las arterias carétidas internas se curvan hacia atras y
hacia arriba desde el seno cavernoso y se sitiian inmediata-
mente por debajo de los nervios épticos (Fig. 18.92). Des-
pués ascienden verticalmente a lo largo de la cara lateral del
quiasma. La porcién precomunicante de la arteria cerebral
anterior estd intimamente relacionada con la superficie supe-
rior del quiasma y los nervios épticos. Por lo tanto, un aneu-
risma en esta regién puede comprimir el nervio 6ptico (Fig.
18.93) o el quiasma.

h

Fisiologia aplicada

Hormonas hipofisarias

Los 16bulos de 1a parte anterior de la gldndula hipéfisis estin com-
puestos por seis tipos de células. Cinco de ellos secretan hormo-
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Arteria cerebral anterior
t
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Arteria carétida interna

Arteria comunicante
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Arteria basilar

Fig. 18.92
Relacion entre el quiasma y las arterias adyacentes.

nas y el sexto (célula folicular) no tiene funcién secretora. Las
hormonas secretadas por la hipéfisis anterior son la hormona de
crecimiento (GH), prolactina, hormona foliculoestimulante
(FSH), hormona adrenocorticotropa (ACTH), hormona tiroesti-
mulante (TSH), hormona luteinizante (LH) y betalipotrofina.
Aunque los adenomas hipofisarios se clasifican en baséfilos, aci-
défilos y croméfobos, son frecuentes los tumores con tipos celu-
lares mixtos y cualquiera de los seis tipos de células puede proli-
ferar y dar lugar a un adenoma. La hip6fisis anterior es controlada
a su vez por diversos factores estimuladores e inhibidores que se

oftalmica
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sintetizan en el hipotdlamo y que llegan a la hipdfisis anterior a
través del sistema portal hipotdlamo-hipéfisis.

Causas de disfuncién hipofisaria

I. Hiperpituitarismo (Fig. 18.94)
a. Los tumores basdfilos secretan ACTH y causan enferme-
dad de Cushing (ver Capitulo 20).

Enfermedad de Cushing

4
il
~.£ 57\0’7/0
Croméfobo
0 . [PROLACTINA
s
[

[ HORMONA | " / .
|DE CRECIMIENTO Q ()/

f

/ Amenorrea Hipogonadismo
¥ R Infertilidad Impotencia
Acromegalia Gigantismo Galactorrea Infertilidad

Ginecomastia
Galactorrea

Fig. 18.94
Hormonas segregadas por los tumores de la hip&fisis anterior.

b. Los tumores acidéfilos secretan hormona de crecimiento,
que causa gigantismo en nifos y acromegalia en adultos
(ver Capitulo 20).

Fig. 18.93

Compresidn por un aneurisma del nervio
optico derecho. (a) Atrofia 6ptica derecha;
(b) papila izquierda normal; (c) angiografia
que muestra el aneurisma (flechas);

(d) esquema. (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)
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¢. Los adenomas cromdfobos pueden secretar prolactina y
se denominan prolactinomas. Las cifras excesivas de pro-
lactina en mujeres dan lugar al sindrome de infertilidad-
amenorrea-galactorrea, y en hombres causan hipogona-
dismo, impotencia, esterilidad, disminucién de la libido y
en ocasiones ginecomastia e incluso galactorrea. Algunos b.
adenomas croméfobos no son secretantes.

2. Hipopituitarismo

a. Presion directa sobre las células secretoras en la hip6fisis
anterior por una masa. Son frecuentes los depdsitos
secundarios en la hipéfisis, pero normalmente no afectan
a la secrecién hormonal.

b. Lesion vascular de la hipdfisis (p. ej., apoplejia hipofisa-
ria y parto [sindrome de Sheehan]).

¢. Causas iatrogénicas como cirugia hipofisaria y/o radiote-

arriba y rompe el diafragma, el dolor de cabeza puede
ceder. La cefalea es inespecifica y no posee los signos
habituales asociados con el aumento de la presién intra-
craneal. Por lo tanto, el retraso diagndstico es frecuente si
no existen trastornos endocrinos evidentes.
Los sintomas visuales suelen tener un inicio muy gradual
y pueden no ser percibidos por el paciente hasta que estdn
bien establecidos. Por lo tanto, es esencial explorar la fun-
cién visual en todos los pacientes con cefaleas inespecifi-
cas o alteraciones endocrinol6gicas.
2. Los defectos del campo visual dependen de las relaciones
anatomicas entre la hip6fisis y el quiasma.
¢ Si el quiasma es central, los campos superotemporales se
afectan inicialmente, a medida que el tumor crece hacia
arriba y extienden la muesca del quiasma, comprimiendo

rapia. las fibras inferonasales que cruzan (Fig. 18.95).
d. Interferencia con la sintesis de factores estimulantes e
inhibidores en el hipotdlamo por gliomas o dificultades 0l 0o

para su transporte en el sistema portal.

} A— Movimientos de las manos
NB: Los signos clinicos estan determinados tanto por ei\l

patrén de deficiencia hormonal como por el estadio de cre-
cimiento y desarrollo del paciente en ese momento. Gene-

Contar dedos

ralmente, la secrecion de gonadotrofina se afecta primero, 27
seguida de la hormona de crecimiento; las deficiencias de las =
otras hormonas tienen lugar mas tarde. s
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Causas de enfermedad del quiasma Las fibras que se cruzan

\ son las mas vulnerables

I. Tumores, que incluyen: adenomas hipofisarios, craneofa-
ringiomas, meningiomas, gliomas, cordomas, disgermino-
mas, tumores nasofaringeos y metastasis.

2. Masas no neoplasicas, que incluyen: aneurismas, quistes
saculares de Rathke, displasia fibrosa, mucoceles del seno
esfenoidal y quistes aracnoideos.

3. Otros trastornos, que incluyen: desmielinizacién, infla-
macién, traumatismo, necrosis inducida por radiacién y vas-
culitis.

Fig. 18.95

Progresion de los defectos del campo visual bitemporal
causados por compresién del quiasma desde atras por un
adenoma hipofisario.

® Los defectos progresan después a los campos temporales
inferiores. El grado de pérdida del campo visual suele ser
diferente en ambos lados, porque la tasa de crecimiento del
tumor suele ser asimétrica.
e e ¢ L os pacientes pueden no presentarlos hasta que la visién
central empieza a afectarse por la presién sobre las fibras
que inervan la médcula. El ojo con la mayor pérdida del
campo visual suele tener ademds la afectacién mds impor-
tante de la agudeza visual.

Adenoma hipofisario

Signos clinicos

El adenoma croméfobo es el tumor intracraneal primario mas
frecuente que produce signos neurooftalmolégicos. La mayoria
son detectados por los endocrinélogos, aunque los tumores no
secretores pueden presentarse primero en la consulta del oftal-
mologo.

NB: La ausencia de un defecto del campo visual no exclu-h
ye un tumor hipofisario,ya que los tumores confinados en la
silla turca suelen ser asintomaticos desde el punto de vista
visual. Los adenomas acidéfilos no se extienden mis alla de

I. La presentacion es tipicamente durante los primeros afios
de la vida adulta o en la edad media, y s6lo ocasionalmente

en ancianos con los siguientes signos:

a. La cefalea puede ser el signo predominante como resulta-
do de la afectacion de fibras sensibles al dolor en el dia-
fragma de la silla turca. Cuando el tumor se extiende hacia

la silla turca con tanta frecuencia como los adenomas cro-
méfobos, y los adenomas basofilos suelen ser pequefios y
raramente comprimen el quiasma.
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El diagnéstico diferencial de los defectos bitemporales

incluye la dermatocalasia de los parpados superiores, papilas

inclinadas (Fig. 18.96), colobomas del nervio 6ptico, reti-

nosquisis nasal, retinitis pigmentaria nasal y pérdida visual

funcional.

La desaturacion del color a través de la linea media verti-

cal del campo visual uniocular es un signo precoz de com-

presion del quiasma que puede detectarse muy simplemente

empleando un alfiler rojo o un tapén rojo de colirio.

¢ Se estudia cada ojo por separado.

® Se pide al paciente que compare el color y la intensidad del
objeto mientras es llevado desde el campo visual nasal al
temporal.

¢ Otra técnica es presentar simultdneamente objetos rojos en
partes precisamente simétricas de los campos visuales nasal
y temporal, y preguntar si los colores parecen iguales.

® Los pacientes también pueden perder el nimero temporal
en la prueba de Ishihara.

La atrofia 6ptica existe en aproximadamente el 50% de los

casos con defectos de campo causados por lesiones hipofisa-

rias. Los pacientes prestan invariablemente mayor atencién a
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las dificultades en la visién central (p. ej., al leer) que a la
vision periférica. Por lo tanto, es importante realizar explora-
ciones muy cuidadosas del campo visual en ambos ojos en los
pacientes con un deterioro unilateral inexplicado de la visidn
central. Cuando existe atrofia Gptica, el prondstico de la recu-
peracion visual después del tratamiento es reservado. Cuando
la pérdida de fibras nerviosas estd limitada a las fibras que se
originan en la retina nasal (es decir, nasal a la févea), sélo
estdn afectados los lados nasal y temporal de 1a papila, lo que
da lugar a una atrofia con aspecto en banda o «pajarita».
Otros signos incluyen diplopia a causa de la extensién late-
ral en el seno cavernoso y la afectacién de los nervios moto-
res oculares y, raramente, el nistagmus en vaivén de Maddox.
La apoplejia hipofisaria es una enfermedad rara causada
por un incremento brusco del tamafio de un tumor hipofisa-
rio, a menudo secundario a hemorragia.
a. Lapresentacidn es con cefalea importante, diplopfa, pér-
dida visual y fotofobia.
b. Los signos incluyen oftalmoplejia, disminucién de la sen-
sacion sobre la distribucién de la primera y la segunda
divisiones del nervio trigémino, y pérdida visual variable.

Fig. 18.96
(a y b) Papilas inclinadas; (c) defectos
del campo visual bitemporal
asociados que no respetan la linea
media vertical. (Cortesfa del Wilmer

Eye Institute.)
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¢. El tratamiento con corticoides sistémicos y la cirugia
pueden ser necesarios para evitar la ceguera y otras com-
plicaciones neuroldgicas.

Exploraciones especiales

I. La RNM muestra la relacién entre una lesién con efecto

masa y el quiasma. El estudio 6ptimo consta de secciones
finas coronales, axiales y sagitales a través del quiasma y los
nervios pticos antes y después de la inyeccion de gadolinio.
El plano coronal es 6ptimo para demostrar el contenido de la
silla turca. Los adenomas hipofisarios son tipicamente
hipointensos en las imégenes T1, hiperintensos en las imége-
nes T2 y se refuerzan de forma importante con gadolinio de
manera heterogénea (Fig. 18.97 y ver Fig. 18.7). Repetir la
RNM para controlar la evolucién es seguro porque no existe
riesgo de radiaciones ionizantes.

Fig. 18.97
RNM con carga T1 sagital reforzada con gadolinio que muestra
un adenoma hipofisario. (Cortesia de D.Thomas.)

2. La TC muestra el agrandamiento o la erosién de la silla

3

turca.

La evaluacién endocrinolégica debe adaptarse a cada
paciente. En todos los pacientes en quienes se sospecha un
adenoma hipofisario hay que determinar en suero prolactina,
FSH, TSH y hormona de crecimiento. En casos selecciona-
dos también puede ser necesaria una prueba de provocacién
con insulina. Los pacientes con adenomas grandes con
defectos del campo visual tienen cierto riesgo de apoplejia
hipofisaria si la respuesta hipoglucémica es intensa.

Tratamiento

No todos los tumores requieren tratamiento; la observacién
puede resultar apropiada para los tumores descubiertos de forma
casual y clinicamente silentes.

I. El tratamiento médico para reducir el tamafio de un tumor

secretor de prolactina se realiza con agonistas de la dopami-

)
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na como cabergolina o bromocriptina. En todos los pacientes
con defectos significativos del campo visual hay que deter-
minar urgentemente el valor de prolactina y, si estd elevado,
hay que iniciar el tratamiento con bromocriptina lo mas
pronto posible. La funcién visual puede mejorar al cabo de
algunas horas. La funcién endocrina también mejora a menu-
do con el cese de la galactorrea, la mejoria de la libido y la
reaparicion de la menstruacidn.

Cirugia

a. Las indicaciones son las lesiones con efecto masa que
causan problemas de compresion graves o la falta de res-
puesta al tratamiento médico o la radioterapia.

b. Técnica. La hipofisectomia suele llevarse a cabo a través
de un abordaje transesfenoidal a través de la encia supe-
rior bajo los labios. En ocasiones se precisa una hipofi-
sectomia transesfenoidal y una craniotomia para retirar el
tejido situado por encima del diafragma de la silla turca.

¢. Larecuperacion visual es trifdsica.

e Una fase precoz rapida en las primeras semanas que
puede dar lugar a la normalizacién de los campos visua-
les en algunos pacientes.

e Una fase posterior lenta entre 1 y 4 meses que corres-
ponde a un periodo de méxima mejoria notable.

¢ Una fase tardfa (de 6 meses a 3 afios) de mejorfa leve
posterior.

La radioterapia se emplea a menudo como adjunto después
de la extirpacién incompleta del tumor. También se puede
utilizar como tratamiento primario en casos seleccionados.
Generalmente es efectiva para evitar el crecimiento posterior
del tumor, pero suele ser menos Util para controlar la secre-
cién hormonal anormal.
Laradioterapia estereotdxica con corte gamma es un méto-
do relativamente nuevo para administrar una dosis concen-
trada de radiacién al tumor con poca irradiacién de los teji-
dos de alrededor. Por lo tanto, tiene un valor especial para
tratar adenomas muy cercanos al nervio 6ptico o cuando el
seno cavernoso estd invadido.

Craneofaringioma

El crancofaringioma es un tumor de crecimiento lento que se
origina de los restos vestigiales del saco de Rathke a lo largo del
tallo hipofisario.

2.

La presentacion depende de la edad del paciente:

a. Los nifios suelen presentar interferencia con la funcién
hipotaldmica que causa enanismo, retraso del desarrollo
sexual y obesidad.

b. Los adultos suelen presentar defectos de la agudeza visual
y de los campos visuales.

Los defectos del campo visual son complejos y pueden

afectar a los nervios Gpticos, el quiasma o los tractos visuales.

e El defecto inicial suele afectar a ambos campos infero-

temporales debido a que el tumor comprime el quiasma
desde arriba y atrés, lesionando las fibras nasales superio-
res (Fig. 18.98).

e Entonces los defectos se extienden hasta afectar a los cam-

pos temporales superiores.
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Fig. 18.98

Progresién de los defectos del campo visual bitemporal
causados por compresion del quiasma desde arriba por un
craneofaringioma.

3. La RNM muestra la localizacién del tumor pero no la calci-
ficacion, que se encuentra en el 50-70% de los casos. Un
tumor sélido aparece isointenso en las imdgenes T1 (Fig.
18.99). Los componentes quisticos aparecen hiperintensos
en las imdgenes T1.

La TC (Fig. 18.100b) y las radiografias simples (Fig. 18.100c)
muestran la presencia de calcificacién, aunque esto no es diag-
néstico de craneofaringioma porque se puede encontrar tam-
bién en otras lesiones paraquiasmaticas como meningiomas,
aneurismas y cordomas.

El tratamiento es principalmente quirtrgico, aunque la
extirpacién completa puede ser dificil porque con frecuencia
el tumor esta localmente muy unido al quiasma. La radiote-

>
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Fig. 18.99
RNM con carga T1 sagital que muestra un craneofaringioma.
(Cortesia de K. Nischal.)

rapia postoperatoria puede ser (til, pero son frecuentes las
recidivas, y es preciso un seguimiento durante toda la vida.

Meningioma

El meningioma intracraneal afecta t{picamente a mujeres de
mediana edad. Los defectos del campo visual y los signos clini-
cos dependen de la localizacién del tumor.

I. El meningioma del tubérculo de la silla turca comprime
tipicamente la unién del quiasma con el nervio 6ptico. Esto
da lugar a un escotoma central ipsilateral causado por com-

Fig. 18.100
Craneofaringioma. (a) Hemianopsia
bitemporal; (b) TC axial que muestra
calcificacion; (c) radiografia simple que
muestra calcificacién; (d) compresion
del quiasma desde arriba. (Cortesia del
Wilmer Eye Institute.)
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presién del nervio 6ptico y un defecto temporal superior con-
tralateral (escotoma juncional) como resultado de la lesion
de la rodilla anterior de Wilbrand (Fig. 18.101).

1] 0D
Escotoma juncional

O Meningioma del tubérculo
de la silla turca

Meningioma de la cresta esfenoidal

Meningioma del canal olfatorio

Fig. 18.101

Compresién del nervio 6ptico intracraneal por meningiomas

y el defecto del campo visual causado por un meningioma en el
tubérculo de la silla turca.

2. El meningioma de la cresta esfenoidal comprime el nervio
6ptico precozmente si el tumor esté localizado medialmente,

y tardfamente si afecta a la cara lateral del hueso esfenoides
y la fosa craneal media (Figs. 18.102 y 18.103). Un signo

Fig. 18.103
RNM con carga T2 axial que muestra un meningioma
de fa cresta esfenoidal izquierda. (Cortesia de D.Thomas.)

Fig. 18.102

Compresion del nervio 6ptico por un meningioma
de la cresta esfenoidal izquierda. (a) Tumefaccion
papilar; (b) atrofia optica; (c) radiografia simple que
muestra hiperostosis (flechas). (Cortesia del Wilmer Eye
Institute.)



cldsico en el dltimo es la plenitud de la fosa temporal debida
a hiperostosis (Fig. 18.104).

3. El meningioma del canal olfatorio puede causar pérdida del
sentido del olfato, asi como compresién del nervio 6ptico.

4. El tratamiento es quirtirgico, pero la radioterapia postope-
ratoria suele emplearse en caso de extirpacién incompleta.

Fig. 18.104
Meningioma de la cresta esfenoidal derecha que causa
hiperostosis reactiva y proptosis.

. Tracto optico

Introduccién

La patologia retroquiasmatica da lugar a defectos del campo
visual binocular que afectan al espacio visual contralateral. Por
lo tanto, ambos ojos manifiestan una pérdida del hemicampo
visual parcial o total opuesta al lado de la lesién retroquiasmati-
ca. Esta «hemianopsia» que afecta al mismo lado del espacio
visual en ambos ojos es homénima, al contrario de la que se
observa en la compresién del quiasma, que produce hemianop-
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sia heterénima (bitemporal), en la que en cada ojo estén afecta-
dos los lados opuestos del campo visual.

Incongruencia

Una hemianopsia homénima puede ser incompleta o completa.
En el caso de una hemianopsia homénima incompleta, la con-
gruencia se refiere a la exactitud con que se correlacionan la
extension y el patrén de la pérdida del campo visual en ambos
ojos. Por lo tanto, defectos del campo visual casi idénticos en
ambos ojos se consideran altamente congruentes, mientras que
defectos del campo visual derecho e izquierdo que no son simi-
lares se consideran incongruentes. La hemianopsia secundaria a
patologia en las vias visuales retroquiasmadticas anteriores es
caracteristicamente incongruente, mientras que la que se debe a
patologia mds atrds (es decir, en las radiaciones épticas poste-
riores) se manifiesta con un alto grado de congruencia.

Signos clinicos

I. Hemianopsia homénima. Los tractos épticos surgen de la
cara posterior del quiasma, divergen y se extienden poste-
riormente alrededor de los pedinculos cerebrales, para ter-
minar en los cuerpos geniculados laterales. Cada tracto 6pti-
co contiene fibras cruzadas que se originan en la hemirretina
nasal contralateral, y fibras temporales no cruzadas que se
originan en la hemirretina temporal ipsilateral. Sin embargo,
las fibras nerviosas procedentes de los elementos retinianos
correspondientes no estan estrechamente alineadas. Por este
motivo las hemianopsias homénimas causadas por lesiones
del tracto 6ptico son caracteristicamente incongruentes (Fig.
18.105a). Las lesiones del cuerpo geniculado lateral produ-
cen ademas defectos hemiandpsicos asimétricos. Las causas
de enfermedad del tracto 6ptico son similares a las que afec-
tan al quiasma, pero el tracto es especialmente vulnerable
cuando se trata de un quiasma prefijado.

2, Pupila hemianépsica de Wernicke. Los tractos 6pticos
contienen fibras visuales y pupilomotoras. Las fibras visuales
acaban en el cuerpo geniculado lateral pero las fibras pupila-
res dejan el tracto 6ptico por delante del cuerpo geniculado
lateral, proyectandose a través del coliculo superior para ter-

Fig. 18.105

Lesion del tracto optico. (a) Hemianopsia homénima no congruente; (b) localizacion de la lesién. (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)
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minar en el niicleo pretectal. Por lo tanto, una lesién del trac-
to 6ptico puede producir un defecto de la conduccion pupilar
aferente. Caracterfsticamente, el reflejo luminoso pupilar es
normal cuando se estimula la hemirretina no afectada, y esta
ausente cuando se estimula la hemirretina afectada (es decir,
se proyecta la luz desde el lado hemiandpsico). En la préctica,
esta reaccién pupilar hemiandpsica de Wernicke es dificil de
provocar debido a la dispersi6n de la luz en el interior del 0jo;
de ahf la necesidad de emplear un haz de luz muy fino.

3. Puede aparecer atrofia éptica cuando se lesionan los tractos
6pticos porque las fibras en el tracto dptico son los axones de
las células ganglionares retinianas. La papila ipsilateral mani-
fiesta atrofia de las caras superior e inferior de la cresta neu-
rorretiniana (fibras de la retina temporal) (Fig. 18.106a y b),
mientras que la papila contralateral manifiesta un patrén de
atrofia en pajarita (fibras de la retina nasal) (Fig. 18.106¢c y d).

4, Los signos piramidales contralaterales pueden ocurrir
cuando una lesién del tracto 6ptico dafia también el pediincu-
lo cerebral ipsilateral.

. Radiaciones opticas

Anatomia aplicada

Las radiaciones 6pticas se extienden desde el cuerpo genicula-
do lateral hasta la corteza estriada, que estd localizada en la cara
medial del I6bulo occipital, por encima y debajo de la fisura cal-

Fig. 18.106

Atrofia 6ptica debida a lesion del tracto éptico derecho. (a y b)
Ojo ipsilateral; {c y d) ojo contralateral (ver texto). (Cortesfa del
Wilmer Eye Institute.)

carina (Fig. 18.107). Las radiaciones 6pticas y la corteza visual
tienen un aporte sanguineo doble desde las arterias cerebrales
media y posterior a través de las arterias carétida y basilar, res-
pectivamente. Cuando las radiaciones Gpticas pasan hacia atrés,
las fibras de los elementos retinianos correspondientes se sittian
progresivamente mds cerca. Por este motivo las hemianopsias
incompletas causadas por lesiones de las radiaciones posteriores

b. Lesion de la radiacién
parietal anterior

a. Lesion de la radiacidn temporal

AP

Cuerno temporal
del ventriculo lateral

Cuerpo geniculado |ateral

Fig. 18.107
Defectos del campo visual causados por las lesiones de las radiaciones opticas y la corteza visual.

c. Lesion de la radiacion principal

d. Lesidn de la corteza
visual anterior

e. Lesion
de la corteza
de la macula

@ QO

Cisura calcarina




son mas congruentes que las que afectan a las radiaciones ante-
riores. Estas fibras son neuronas de tercer orden que se originan
en el cuerpo geniculado lateral, por lo que las lesiones de las
radiaciones 6pticas no producen atrofia Gptica.

Radiaciones temporales

l. Los defectos del campo visual consisten en una cuadran-
tanopsia superior homénima y contralateral («pastel en el
cielo»), debida a que las fibras inferiores de las radiaciones
oOpticas, que inervan los campos visuales superiores, entran
primero de forma anteroinferior en el 16bulo temporal (asa de
Meyer) alrededor del extremo anterior del cuerno temporal
del ventriculo lateral (Fig. 18.107a).

2. Los signos asociados son alteracién hemisensorial contra-
lateral y hemiparesia leve, debidas a que las radiaciones tem-
porales pasan muy cerca de las fibras motoras y sensoriales
de la cdpsula interna antes de pasar posteriormente y volver-
se a unir las fibras superiores. Otros signos de enfermedad
del I6bulo temporal son alucinaciones paroxisticas olfatorias
y gustatorias (crisis uncinadas), alucinaciones visuales for-
madas, convulsiones y disfasia receptiva si est4 afectado el
hemisferio dominante.

Radiaciones parietales anteriores

l. Los defectos del campo visual consisten en una cuadran-
tanopsia inferior homénima y contralateral debida a que las
fibras superiores de las radiaciones Gpticas, que inervan los
campos visuales inferiores, contindan directamente hacia
atras a través del I6bulo parietal a la corteza occipital. No
obstante, una lesion que afecta s6lo a la parte parietal de las
radiaciones es muy rara. En general, las hemianopsias deri-
vadas de las lesiones del I6bulo parietal tienden a ser relati-
vamente congruentes (Fig. 18.107b).

Los signos asociados de enfermedad del 16bulo parietal son
agnosias, dificultades de percepcién visual (especialmente con
lesiones parietales derechas), confusién derecha-izquierda y
acalculia (espectalmente con lesiones parietales izquierdas).

[

Radiaciones principales

Profundas en el 16bulo parietal, las radiaciones 6pticas estan
situadas justamente externas al trigono y al cuerno occipital del
ventriculo lateral. Las lesiones en esta drea suelen causar una
hemianopsia homénima completa (Fig. 18.107¢). El nistagmus
optocinético puede ser ttil para localizar una lesién que causa
una hemianopsia homénima aislada que no conforma ningin
patrén establecido en un paciente sin deficiencias neurolégicas
asociadas. El nistagmus optocinético suele suponer el segui-
miento suave de un objeto, seguido de una sacudida en la direc-
¢i6n opuesta para fijar el préximo objeto. Si la via optomotora
del hemisferio posterior estd dafiada, la respuesta del nistagmus
optocinético estd disminuida cuando los objetos se rotan hacia
el lado de la lesién (es decir, lejos de la hemianopsia). Esto se
explica porque el 1ébulo occipital ya no puede controlar el
seguimiento ipsilateral, mientras que la hemianopsia contralate-
ral inhibe las sacudidas de refijacién. Esto se denomina signo de
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nistagmus optocinético positivo. La combinacién de una hemi-
anopsia homénima y asimetria del nistagmus optocinético
sugiere una lesién que afecta a las radiaciones Gpticas posterio-
res. Raramente las lesiones del 16bulo occipital pueden causar
también asimetria del nistagmus optocinético.

. Corteza estriada

Signos clinicos

I. Defectos de los campos visuales. En la corteza estriada los
campos visuales periféricos estdn representados en la porcién
anterior. Esta parte del 16bulo occipital estd irrigada por una
rama de la arteria cerebral posterior. La visién macular central
estd representada posteriormente justo lateral al extremo de la
corteza calcarina, una zona que esta irrigada principalmente
por una rama de la arteria cerebral media. Por lo tanto, la
oclusién de la arteria cerebral posterior tiende a producir una
hemianopsia homénima congruente que respeta la macula
(Fig. 18.107d). La lesién de la punta de la corteza occipital,
como puede ocurrir en un traumatismo craneal, tiende a pro-
vocar defectos maculares homénimos y congruentes, mien-
tras que ¢l respeto asimétrico de la mécula puede producirse
en ocasiones en lesiones vasculares del I6bulo occipital.

NB: La mayor parte anterior de la corteza calcarina sirve| )\
al extremo temporal del campo visual del ojo contralateral, |
el drea de espacio visual que se extiende mis all4 del campo
de vision binocular tnica y se percibe de forma monocular.
Por lo tanto, una lesion de esta zona puede dar lugar a un
defecto monocular del campo temporal en el ojo contrala-
teral, conocido como media luna temporal.

2. Los signos asociados de enfermedad de la corteza visual
(ceguera cortical) son: (a) alucinaciones visuales formadas,
que afectan especialmente al campo hemiandpsico, (b) nega-
cién de la ceguera cortical (sindrome de Anton), y (c) fené-
meno de Riddoch, caracterizado por la capacidad para perci-
bir los objetos méviles pero no los estaticos.

Causas

I. Las lesiones vasculares en ¢l territorio de la arteria cerebral
posterior son responsables de hasta el 90% de las hemianop-
sias homdnimas aisladas sin otras deficiencias neurolégicas.

2. Otras causas, que son menos comunes, incluyen migrafia,
traumatismos y tumores primarios o metast4sicos.

.Funci()n visual superior

A partir de la corteza estriada (drea 17), la informacién visual se
vuelve a las dreas de asociacién visual (18 y 19) de la corteza
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cerebral, donde es procesada, analizada e interpretada. Las
lesiones de diversas dreas de la corteza cerebral producen signos
clinicos caracteristicos.

Alexia y agrafia

El giro angulado del hemisferio dominante (habitualmente el
izquierdo) contiene la capacidad para escribir. La informacion
visual de ambas cortezas occipitales es transmitida al giro angu-
lado izquierdo, con fibras del lado derecho que cruzan la linea
media en el esplenio del cuerpo calloso. La alexia (incapacidad
para leer), habitualmente acompafiada de agrafia (incapacidad
para escribir), puede estar producida por lesiones del giro angu-
lado del hemisferio cerebral dominante. La alexia puede produ-
cirse independientemente de la agrafia en el caso de una lesién
occipital izquierda de suficiente magnitud para afectar a las
fibras que cruzan el esplenio, desde la corteza occipital derecha
hasta el giro angulado izquierdo. Los signos clinicos consisten
en hemianopsia homénima derecha con alexia, ya que la infor-
macién de la corteza occipital derecha (campo visual izquierdo)
no alcanza el giro angulado izquierdo.

NB: Por lo tanto, es obligatorio examinar la capacidad
para la lectura en caso de una hemianopsia derecha.

Agnosia

Las lesiones de la zona occipitotemporal inferior pueden produ-
cir una amplia gama de signos clinicos. La enfermedad bilateral
puede ocasionar agnosia visual —incapacidad para reconocer los
objetos con la vista-, mientras que la capacidad para reconocer-
los por el tacto se mantiene. La prosopagnosia supone la incapa-
cidad para reconocer y distinguir las caras. La visién de los colo-
res también tiene su localizacién en esta zona, y cada mitad del
campo visual estd representada contralateralmente. Por lo tanto,
las lesiones aquf pueden dar lugar a hemiacromatopsia contrala-
teral (cerebral) con pérdida total o desaturacién relativa del color.

Alucinaciones visuales

La afectacién visual importante debida a patologfa en cualquier
lugar a lo largo de la via visual, desde el ojo hasta la corteza
visual primaria, puede dar lugar a la aparicién de alucinaciones
visuales complejas. Este trastorno (sindrome de Charles Bon-
net) se cree que representa un fenémeno de liberacion, secunda-
rio a la diferenciacién de las dreas de asociacién visual, que
entonces muestran actividad espontinea, con el resultado de
alucinaciones visuales complejas (formadas). Estas alucinacio-
nes suelen ser brillantemente claras y detalladas, al contrario
que la visién normalmente indistinta del paciente, y son recono-
cidas por éste como irreales, a menudo después de una decep-
cién inicial. El contenido alucinatorio suele ser agradable, aun-
que puede ser molesto. Los pacientes que conocen la irrealidad
de sus visiones no suclen admitir su existencia por miedo a ser
catalogados de dementes. Una obtencién delicada de la historia
clinica y tranquilizarles suelen ser medidas suficientes.

. Migrana

Signos clinicos

La migrafia es a menudo un trastorno familiar, mas frecuente en
mujeres, caracterizado por ataques recurrentes de dolor de
cabeza ampliamente variables en intensidad, frecuencia y dura-
cion. La cefalea suele ser unilateral, se asocia con nduseas y
vomitos, y en algunos casos va precedida o se acompafia de
alteraciones neurolégicas o del humor. Sin embargo, todas
estas caracteristicas no estdn necesariamente presentes en cada
ataque o en cada paciente. Los principales tipos de migrafia son
los siguientes.

Migrafha comin

La migrafia comiin (migrafia sin aura) se caracteriza por cefa-
lea acompafiada de disfuncidn del sistema nervioso auténomo
(p- €j., palidez y nduseas), pero sin otros signos neuroldgicos este-
reotipicos u oftdlmicos como en la migrafia cldsica (ver después).

® Los signos premonitorios son cambios del humor, bostezos
frecuentes u otros sintomas prodrémicos inespecificos como
mala concentracién.

e El dolor de cabeza se inicia en cualquier parte del crdneo y es
pulsatil. Suele extenderse para afectar a media o a toda la
cabeza. Si es retroorbitario, el dolor se puede confundir con
una enfermedad ocular o sinusal.

» Durante el ataque, que dura desde horas hasta 1 dfa o mds, el
paciente suele tener fotofobia y fonofobia, y consigue alivio
en un ambiente oscuro y tranquilo o durante el suefio.

e Debido a la ausencia de las distorsiones visuales migrafiosas
bien conocidas, y nduseas y vomitos graves, muchos pacien-
tes con migrafia comin no reconocen que la tienen.

Migraiia clasica

La migrafia cldsica (migrafia con aura) es menos frecuente pero
se reconoce mejor (Fig. 18.108).

e El ataque estd precedido por un aura visual que dura aproxi-
madamente 20 minutos. El aura puede consistir en manchas
brillantes u oscuras, zigzags, distorsiones como neblina de
vapor, efectos de puzle en sierra, escotomas centelleantes,
visién en tinel o espectros de fortificacién, que pueden pro-
gresar a hemianopsia homénima.

e Se produce un pequefio escotoma paracentral positivo brillan-
te, que tiene en un lado lineas luminosas en zigzag.

e Después de varios minutos el espectro de fortificacién se

agranda gradualmente con el extremo abierto apuntando cen-

tralmente. A menudo estd delimitado en el borde interno por
un 4rea ausente de vision (escotoma negativo).

Cuando el escotoma se extiende puede derivar o marchar

hacia la periferia temporal antes de desintegrarse.

La cefalea sigue al aura y suele ser hemicraneal, enfrente de la

hemianopsia y se acomparfia de nduseas y fotofobia. Sin embar-




Fig. 18.108
Progresion del espectro de fortificacion y del escotoma
centelleante en la migrafa clisica.

g0, puede faltar, ser trivial o muy grave, con una variacién con-
siderable entre los ataques incluso en la misma persona.

NB: Estos signos visuales, supuestamente patognoméni-%\
cos de migrafa, pueden estar causados raramente por
enfermedad arterial degenerativa en los polos occipitales.
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NB: Las cefaleas en racimo también son una causa fre-
cuente de sindrome de Horner posganglionar transitorio o
permanente.

Cefalea en racimo

La cefalea en cluster («en racimo») (neuralgia migrafiosa) es una
variante de la migrafia que afecta tipicamente a hombres durante
la cuarta y quinta décadas de la vida. Tiene un interés oftalmol6-
gico especial porque se asocia con signos oculares, e inicialmen-
te puede ser diagnosticada por error como un problema ocular. El
trastorno se caracteriza por una cefalea tipica y estereotipada,
acompafiada de diversos fenémenos autonémicos que tienen
lugar casi cada dia durante un perfodo de varias semanas.

® La cefalea es unilateral, oculotemporal, intensisima, muy
aguda y profunda.

® Empieza de forma relativamente brusca, dura entre 10 minu-
tos y 2 horas, y después mejora rapidamente.

® Puede ocurrir varias veces en un periodo de 24 horas, gene-
ralmente con un horario particular, no raramente alrededor de
las 2 de la madrugada.

® Una vez que la crisis cede puede haber un largo intervalo sin
dolor de cabeza de varios afios.

® Los fendmenos autonémicos asociados con el dolor de cabe-
za incluyen lagrimeo, inyeccién conjuntival y rinorrea.

Otros tipos de migrafia

I. La migraiia focal se caracteriza por disfasia transitoria, sin-
tomas hemisensoriales o incluso debilidad focal ademds de
otros sintomas de migrafia.

2. La migrafia sin migrafia se caracteriza por alteraciones
visuales episédicas pero sin cefalea. Los pacientes ancianos
con una historia anterior de migrafia cldsica son los que estin
tipicamente afectados.

3. La migrafia retiniana se caracteriza por pérdida de visién uni-
lateral transitoria y aguda. Como a veces puede ocurrir en
pacientes de mediana edad sin historia anterior de migraiia, es
prudente estudiar a estos pacientes por si corresponden a ataques
de embolizacidn retiniana, hasta que se demuestre lo contrario.

4. La migrafia oftalmopléjica es rara y empieza tipicamente
antes de los 10 afios de edad. Se caracteriza por una paralisis
transitoria recurrente del tercer par que empieza después de
la cefalea.

5. La migrafia hemipléjica familiar se caracteriza por un
fallo de la recuperacién completa de los signos neurolégicos
focales después de que el ataque de migrafia ha pasado.

6. La migrafia basilar ocurre en nifios. Se caracteriza por un
aura migraflosa tipica asociada con entumecimiento y hormi-
gueo de los labios y las extremidades que suele ser bilateral.
También ocurre ataxia de la marcha y el habla, con afecta-
cién ocasional de la conciencia.

Tratamiento

I. Las medidas generales son la eliminacién de las condicio-

nes y agentes que pueden precipitar un ataque de migrafa,

como café, chocolate, alcohol, queso, contraceptivos orales,
estrés, falta de sueifio e intervalos largos sin alimentos.

La profilaxis estd indicada si la frecuencia y/o la gravedad de

los ataques son superiores a la tolerancia del paciente. Puede

hacerse con bloqueantes betaadrenérgicos, bloqueantes de

los canales del calcio, amitriptilina, clonidina, pizotifeno y

aspirina a dosis bajas.

3. El tratamiento de un ataque agudo puede realizarse con
analgésicos simples (aspirina, andlogos de la codeina, parace-
tamol o un agente antiinflamatorio no esteroideo) y, si es ade-
cuado, un antiemético como metoclopramida. Otros farmacos,
que suelen reservarse para pacientes que no responden a los
analgésicos, son sumatriptdn y tartrato de ergotamina.

>

Diagnostico diferencial

Fenémenos visuales

Los fendmenos visuales de la migrafia son tipicamente binocu-
lares, en zigzag, destelleantes y migratorios en el campo visual.
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Suelen ir seguidos por un escotoma y/o pérdida visual homoni-
ma. El paciente puede referir pérdida de visién en el ojo ipsila-
teral a la hemianopsia. Los siguientes trastornos deben conside-
rarse en el diagnéstico diferencial:

I. El desprendimiento vitreo posterior agudo se caracteri-
za por fotopsia, generalmente asociada con el inicio brusco
de moscas volantes. Las luces centelleantes suelen proyec-
tarse en el campo visual temporal y pueden ser precipitadas
por movimientos de la cabeza o los ojos.

2. Los ataques isquémicos transitorios debidos a microem-
bolizacién retiniana son unilaterales y no centelleantes. El
paciente suele describir una «sombra» 0 una «nube» que
empieza tipicamente en la parte superior o inferior del campo
visual y se extiende centralmente. Dura varios minutos y se
aclara desde el centro hacia la periferia.

3. Los oscurecimientos visuales transitorios duran sélo
algunos segundos y se caracterizan por un «volverse gris» u
«oscurecimiento» de la visién en uno o ambos ojos. Clasica-
mente se producen en pacientes con papiledema y suclen
estar precipitados por cambios en la postura. También pue-
den preceder a la neuropatia ptica isquémica anterior en
pacientes con arteritis de células gigantes.

Neuralgias

Hay que pensar en los siguientes trastornos en el diagnostico
diferencial del dolor ocular o periocular si no existe enfermedad
fisica aparente:

I. El herpes zoster oftidlmico suele presentarse con dolor
2-3 dfas antes del inicio del exantema vesicular caracterfstico.
2. La neuralgia del trigémino se caracteriza por ataques bre-
ves de dolor intenso que se inician en la distribucién de una
de las divisiones del nervio trigémino. El dolor es paroxisti-
co y agudo, como una descarga eléctrica, y generalmente en
multiples brotes que duran algunos segundos, en rapida suce-
sién. La sensibilidad facial es normal. El tratamiento supone
el empleo de farmacos antiepilépticos como carbamazepina,
fenitofna y valproato sédico. La neuralgia del trigémino de
etiologia compresiva puede precisar descompresion quirdr-
gica intracraneal del nervio trigémino.
La neuralgia paratrigeminal de Raeder se produce en
hombres de mediana edad. Se caracteriza por cefalea unilate-
ral intensa como dolor periocular en la distribucién de la pri-
mera divisién del nervio trigémino asociado con un sindrome
de Horner ipsilateral. El dolor puede durar horas o semanas
antes de resolverse espontdneamente.
4. La neuralgia occipital mayor se caracteriza por ataques de
dolor que empiezan en la region occipital y luego se extien-
den al ojo, la frente y la cara. El ataque suele suceder por la
noche, y se asocia con enrojecimiento de la cara, vértigo y a
veces obstruccién nasal ipsilateral. La exploracién durante
un ataque puede mostrar la existencia de dolorimiento extre-
mo entre la ap6fisis mastoides y la protuberancia occipital.
La oftalmodinia periédica se caracteriza por dolor ocular
punzante agudo y breve que suele hacer que el paciente colo-
que su mano sobre el ojo afectado. Una segunda serie de epi-
sodios puede suceder de forma inmediata al ataque inicial.

-

o

6. El sindrome en piolet se caracteriza por ataques de dolor
agudo multifocal y momentdneo alrededor del créneo, la cara
y los ojos. Al contrario que la neuralgia del trigémino, no
existen puntos gatillo especificos; el dolor tampoco se adap-
ta a la distribucién anatémica del nervio trigémino. El dolor
facial en una persona joven puede ser en ocasiones la mani-
festacion de esclerosis multiple.

Aneurismas
intracraneales

Anatomia aplicada

La irrigacién arterial del cerebro procede de las arterias carétida
interna y vertebral.

I. Las arterias vertebrales entran en la cavidad craneal a tra-
vés del foramen magnum y se unen en la arteria basilar, que
asciende por la superficie ventral del tronco cerebral. Des-
pués de dar lugar a ramas para el tronco cerebral, la arteria
basilar se divide en sus ramas terminales: las arterias cere-
brales posteriores.

2. Las arterias carotidas internas entran en la base del craneo
a través del canal carotideo y en la cavidad craneal a través
del foramen lacerum, en la punta de la parte petrosa del
hueso temporal. Después discurren hacia delante en el seno
cavernoso, laterales a la glandula hip6fisis antes de ascender,
laterales al quiasma 6ptico y dividiéndose en las arterias
cerebrales anterior y media.
El poligono de Willis. Las arterias cerebrales anteriores
estdn conectadas por la arteria comunicante anterior. Las
arterias cerebrales media y posterior estdn conectadas por la
arteria comunicante posterior (Fig. 18.109). Esta anastomo-
sis forma el poligono de Willis, que se encuentra en el espa-
cio subaracnoideo en la superficie ventral del cerebro.
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Consideraciones neurolégicas

Los aneurismas intracraneales son dilataciones arteriales sacu-
lares que se producen habitualmente en los puntos de ramifica-
cién de las arterias mayores que discurren por el espacio sub-
aracnoideo en la base del cerebro. El 85% se originan en la
mitad anterior del poligono de Willis. Su prevalencia oscila
entre el 1y el 6% entre los adultos en grandes series de autop-
sias. Los aneurismas son multiples (generalmente dos o tres) en
cerca del 25% de los casos. La mayoria de los aneurismas per-
manecen asintomdticos durante toda la vida.

Complicaciones

I. La hemorragia subaracnoidea debida a rotura es con dife-
rencia la complicacién mas frecuente. Este suceso que supo-
ne un riesgo vital se presenta con el inicio brusco de cefalea
intensa, fotofobia, obnubilacién de la conciencia, vomitos y
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Vista dorsal del poligono de Willis. (Cortesia de G. Robertson.)

signos de irritacién meningea, incluyendo rigidez de nuca y
signo de Kernig positivo. En la puncién lumbar se obtiene un
LCR tefiido de sangre. Aproximadamente el 12% de los
pacientes muere antes de recibir atencién médica, el 40% de
los pacientes hospitalizados muere en el plazo de 1 mes, y
mads de una tercera parte de los que sobreviven sufren defi-
ciencias neurolégicas mayores.

Los efectos de la presion son menos frecuentes y se aso-
cian con aneurismas «gigantes» (mayores de 25 mm). El sin-
toma mas frecuente es la cefalea; los signos asociados depen-
den de la localizacién de la lesién y habitualmente son
neurooftalmolégicos, como paralisis del tercer par por un
aneurisma de la arteria comunicante posterior. Estos aneuris-
mas «gigantes» también tienen una alta tasa de rotura poste-
rior con una frecuencia estimada del 6% por afio. El interva-
lo entre la deteccion de los signos de la masa y la rotura varia
entre 1 dia y 4 meses, por lo que el diagndstico precoz es fun-
damental.

B2

Neuroimagen

La RNM (ver Fig. 18.9), la ARNM o la angiograffa convencio-
nal (intraarterial) (Fig. 18.110) son ttiles para el diagnéstico.
Mientras que las dos primeras son capaces de demostrar la exis-
tencia de aneurismas de tamafio grande y mediano, no suelen
detectar los menores de 5 mm. A pesar de los riesgos infrecuen-
tes pero potencialmente graves incluyendo lesién vascular y
deficiencias neurolégicas permanentes, la angiograffa conven-
cional sigue siendo la «exploracion de referencia», especial-
mente antes de la intervencién quirdrgica.

:ij_ 1
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Fig. 18.110
Arteriografia con sustraccién que muestra un pequefio
aneurisma comunicante posterior (flecha). (Cortesia de S. Cudlip.)

Tratamiento

El tratamiento definitivo es por radiologia intervencionista, diri-
gido a excluir el saco aneurismadtico de la circulacién intracra-
neal a la vez que a conservar la arteria de origen. Esto supone la
colocacién de un clip alrededor del cuello del aneurisma o
menos frecuentemente la insercién de una espiral metdlica
suave (coil) dentro de la luz del aneurisma.

Aspectos neurooftalmicos

Pardlisis de los nervios motores oculares

|. La paralisis aislada del tercer par craneal puede estar
causada por compresién por un aneurisma de la arteria
comunicante posterior en su unién con la arteria carétida
interna en el espacio subaracnoideo (ver Fig. 18.77). La pre-
sentacion es tipicamente con cefalea frontal ipsilateral y una
pardlisis total del tercer par (con oftalmoplejia interna).

NB: El respeto de la pupila en una parilisis total del tercerh
par excluye casi siempre un aneurisma. El dolor falta en raras
ocasiones; sin embargo, su ausencia no excluye un aneurisma.

2. La paralisis aislada del sexto par craneal puede ocurrir en
caso de aneurismas de la parte intracavernosa de la arteria
carétida interna, pero muy raramente por afectacién en el
espacio subaracnoideo.

Las paralisis combinadas de los pares craneales tercero y
sexto se producen con aneurismas de la carétida intracaver-
nosa, aunque también pueden darse en otras lesiones del seno
cavernoso. El cuarto par también puede resultar afectado,
pero esto suele quedar oscurecido por las otras lesiones. Aun-
que la inervacién parasimpdtica suele estar afectada, puede
que no haya midriasis; la pupila puede estar incluso miética
debido a la coexistencia de lesion de las fibras simpdticas.

=
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NB: Un signo importante de lesiones del seno caverno-[\_

so es la pérdida sensorial a lo largo de la distribucion de la
primera division del nervio trigémino.

Pérdida visual

I. La pérdida visual monocular estd causada habitualmente por
compresién de la parte intracraneal del nervio éptico por aneu-
rismas que se originan en la arteria carétida interna cerca del
origen de la arteria oftdlmica, en su bifurcacion terminal (ver
Fig. 18.93). El cuadro clinico es el de una pérdida visual aguda
o progresiva asociada ocasionalmente con dolor orbitario, que
imicialmente puede confundirse con una neuritis retrobulbar.
Los defectos de los campos visuales que afectan al campo
nasal pueden estar causados por un aneurisma gigante en o
cerca del origen de la arteria oftdlmica. Raramente un aneu-
risma gigante puede comprimir la parte lateral del quiasma y
causar un defecto de campo nasal que inicialmente es unilate-
ral pero puede pasar a ser bilateral si el quiasma es empujado
contra la arteria carétida opuesta. Los defectos homénimos y
la ceguera cortical pueden estar causados por isquemia transi-
toria o permanente de las vias visuales retroquiasmaticas.

)

NB: Los aneurismas de la carétida pueden invadir tam-
bién la silla turca y simular adenomas hipofisarios.

Sindrome de Terson

El sindrome de Terson se refiere a la combinacién de hemorra-
gia intraocular y hemorragia subaracnoidea debido a rotura de
un aneurisma, que habitualmente se origina en la arteria comu-
nicante anterior. Sin embargo, la hemorragia intraocular tam-
bién puede producirse con un hematoma subdural y elevacién
aguda de la presién intracraneal por otras causas. La hemorragia
suele ser bilateral y tipicamente es intrarretiniana o prerretinia-
na (subhialoidea) (Fig. 18.111), aunque en ocasiones la sangre
subhialoidea puede entrar en el vitreo. Es probable que el san-
grado intraocular se deba a estasis venosa retiniana secundaria a
aumento de la presién en el seno cavernoso. La hemorragia
vitrea suele resolverse espontdneamente en algunos meses, y el
prondéstico visual a largo plazo es bueno en la mayoria de los

0

casos. La vitrectom{a precoz se puede plantear en la afectacién
vitrea bilateral densa.

NB: El papiledema puede ser un signo de hemorragiah
subaracnoidea. La elevacién de la presion intracraneal puede
estar causada por bloqueo del flujo de LCR a través del sis-
tema ventricular (hidrocefalia obstructiva) o por un defecto
en la absorcion de LCR por las vellosidades aracnoideas.

. Miastenia gravis

La miastenia gravis es un trastorno autoinmune infrecuente, carac-
terizado por debilidad y fatigabilidad de la musculatura voluntaria.
El trastorno afecta a las mujeres con una frecuencia doble frente a
los hombres. Las pruebas diagndsticas incluyen la prueba con
edrofonio, las cifras séricas de anticuerpos frente al receptor de la
acetilcolina y la electromiografia. La miastenia gravis puede ser
(a) ocular, (b) bulbar o (c) generalizada (ver Capitulo 20).

Signos oculares

La afectacion ocular se da en el 90% de los casos y es el signo
de presentacién en el 60%. Se caracteriza por lo siguiente:

I. La ptosis es insidiosa, bilateral y frecuentemente asimétrica.
® Es peor al final del dia y menor al levantarse.
¢ Es peor con la fatiga y la mirada hacia arriba.
¢ Sise eleva un parpado manualmente cuando el paciente
mira hacia arriba, el otro parpado mostrard finos movi-
mientos oscilatorios.
¢ El signo de la sacudida de Cogan es una breve subida del
pdrpado a medida que los ojos son llevados desde abajo a
la posicidn primaria.
® Pruecba del hielo positiva: el grado de ptosis mejora des-
pués de colocar una bolsa de hielo en el parpado durante
2 minutos. La prueba es negativa en la ptosis no miasténica.
2. La diplopia suele ser vertical, aunque todos o alguno de los
miisculos extraoculares pueden estar afectados. En algunos
casos se observa una oftalmoplejfa seudointernuclear. Los
pacientes con desviaciones estables pueden beneficiarse de

Fig. 18.111
Sindrome de Terson. (a) Hemorragias
intrarretinianas y una gran
hemorragia subhialoidea; (b) papila
6ptica edematosa rodeada de
hemorragias subhialoideas.
(Cortesia del Wilmer Eye Institute.)
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la cirugia muscular, la inyeccién de toxina botulinica o una
combinacién de ambas.

3. Los movimientos nistagmoides pueden producirse en los
extremos de la mirada.

Prueba con edrofonio

El edrofonio es una anticolinesterasa de accién corta que incre-
menta la cantidad de acetilcolina disponible en la unién neuro-
muscular. En la miastenia esto da lugar a una mejorfa transitoria
de los sintomas y signos como debilidad, ptosis y diplopfa. La
sensibilidad estimada es del 85% en la miastenia ocular y del 95%
en la sistémica. Las posibles aunque infrecuentes complicaciones
son bradicardia, pérdida de conciencia e incluso muerte. La prue-
ba con edrofonio nunca debe realizarse sin un ayudante y un carro
de resucitacion a mano en caso de paro cardiorrespiratorio repen-
tino. La prueba se realiza de la forma siguiente:

I. Obtener una determinacién basal objetiva de la ptosis o una
prueba de Hess en los pacientes con diplopia (ver Capitulo 16).

2. Inyectar atropina endovenosa 0,3 mg para minimizar los
efectos muscarinicos.

Fig. 18.112

3. Inyectar por via endovenosa una dosis de prueba de 0,2 ml
(2 mg) de hidrocloruro de edrofonio. Si se observa una mejo-
ria sintomadtica clara se completa la prueba.

4. Tnyectar los 0,8 ml (8 mg) restantes después de 60 segundos,
siempre que no exista hipersensibilidad.

5. Obtener determinaciones finales o repetir la prueba de Hess
y comparar los resultados, recordando que el efecto dura solo
S minutos (Fig. 18.112).

Oftalmoplejia externa
progresiva cronica

La oftalmoplejia externa progresiva cronica (OEPC) se refiere a
un grupo de trastornos caracterizados por la triada de ptosis,
inmovilidad ocular bilateral lentamente progresiva y miopatia
de fibras rojas rotas (Fig. 18.113d).

Clasificacién

I. Aislada, que sc presenta en la vida adulta y es la mas leve.

Prueba de edrofonio positiva en una ptosis por miastenia. (@) Antes de la inyeccion; (b) 2 minutos después de la inyeccién.

Fig. 18.113

Sindrome de Kearns-Sayre. (a) Ptosis simétrica;
(b) oftalmoplejfa; () retinopatia pigmentaria;
(d) histologia que muestra una fibra muscular
rota (flecha). (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)
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2, Distrofia oculofaringea, que es de gravedad intermedia y
se presenta en la adolescencia o la primera infancia. Se carac-
teriza por debilidad de los musculos faringeos y agotamiento
de los temporales.

3. Sindrome de Kearns-Sayre, ¢l mas grave, que se presenta
en la infancia y se asocia con retinopatia pigmentaria y blo-
queo cardfaco (Fig. 18.113c) (ver Capitulo 20).

Signos clinicos

I. Ptosis, generalmente el primer signo, que es bilateral y asi-
métrica (Fig. 18.113a). La correccién quirdrgica puede mejo-
rar la postura compensadora de la cabeza, pero no restaura
los movimientos normales y se asocia con riesgo de exposi-
cién corneal.

2. La oftalmoplejia externa empieza en la juventud y es tipi-
camente simétrica. Se caracteriza por una evolucion progre-
siva sin remisién o exacerbacién. Inicialmente estd afectada
la mirada hacia arriba (Fig. 18.113b); posteriormente se afec-
ta la mirada lateral, de forma que los ojos pueden estar vir-
tualmente fijos. Una minorfa de pacientes con diplopia pue-
den beneficiarse de la cirugia.

Blefaroespasmo
esencial

Signos clinicos

El blefaroespasmo esencial es un trastorno poco frecuente pero
molesto, idiopdtico y que se presenta en la sexta década de la vida,
afectando con mayor frecuencia a las mujeres que a los hombres,
con una relacién 3:1. Se caracteriza por espasmos involuntarios
progresivos del muisculo orbicular de los ojos y los muisculos facia-
les superiores. En los casos graves el blefaroespasmo es muy inca-
pacitante porque puede hacer que el paciente esté por un tiempo
ciego funcionalmente (Fig. 18.114a). Los espasmos pueden ser
precipitados por algunos factores como leer, conducir, estrés o luz
brillante, y aliviados por otros como hablar, andar y relajarse.

l. El sindrome de Meige ¢s una combinacién de blefaroes-
pasmo y afectacion de los misculos faciales inferiores y del
cuello.

2. El sindrome de Breughel se asocia con afectacién muscu-
lar mandibular y cervical grave.

Fig. 18.114
Blefaroespasmo esencial. (a) Durante un ataque; (b) después
del ataque.

Tratamiento

Antes de iniciar el tratamiento es importante excluir el blefaro-
espasmo reflejo, habitualmente debido a enfermedad de la
superficie ocular como queratitis filamentosa.

I. Se ha informado de que el tratamiento médico con una
amplia variedad de formacos puede mejorar tipos especificos
de blefaroespasmo, pero su eficacia es decepcionante.

2. [La toxina botulinica inyectada a lo largo del parpado supe-
rior e inferior y la ceja proporciona un alivio temporal en la
mayoria de los pacientes (Fig. 18.115). Al interferir con la
liberacion de acetilcolina de los nervios terminales da lugar a
parélisis temporal de los musculos inyectados. La mayoria de
los pacientes precisa una nueva inyeccion cada 3-4 meses;
después pueden ser necesarias inyecciones repetidas de dosis
superiores. Los efectos secundarios son lagoftalmos y ectro-
pién o entropidn, dependiendo del tono de los parpados antes
de la inyeccién. La migracién accidental de la toxina al inte-
rior de la érbita puede dar lugar a ptosis y diplopia debido a
pardlisis de los misculos elevadores o extraoculares.

Fig. 18.115
Inyeccién de toxina botulinica para el blefaroespasmo esencial.

3. El tratamiento quirdrgico implica la extirpacién de todo el
musculo orbicular, supraciliar y piramidal. Esta cirugfa radi-
cal se reserva para los pacientes que no pueden tolerar o no
responden a las inyecciones de toxina botulfnica.

. Neurofibromatosis

La neurofibromatosis es un trastorno hereditario que afecta
principalmente al crecimiento celular de los tejidos neurales. La
herencia es autosémica dominante con penetrancia irregular y
exprestvidad variable. La tasa de mutacién es alta. Los dos tipos
principales son: (a) tipo I (NF-1)y (b) tipo 2 (NF-2).

Neurofibromatosis tipo | (NF-1)

La NF-1 es la facomatosis més frecuente, afectando a 1 de cada
4.000 personas, y se presenta en la infancia. El gen responsable se
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ha localizado en el cromosoma 17q11. Los signos sistémicos se 2. Los neurofibromas palpebrales, que pueden ser nodulares

comentan en el Capitulo 20. Los signos oculares son los siguientes: (Fig. 18.118) o plexiformes (Fig. 18.119), tienden a aparecer
pronto en la vida. Cuando afectan al parpado superior suele
I. La afectacion orbitaria puede estar causada por uno de los causar una ptosis mecanica.
siguientes:

a. El glioma del nervio éptico (Fig. 18.116b y c) se produce  [H588
en alrededor del 15% de los pacientes. Puede ser unilate-
ral o bilateral, y tiende a extenderse hacia atrds para afec-
tar al quiasma y al hipotdlamo (ver Fig. 17.66).

b. Otros tumores neurales, como neurilemoma, neurofibro-
ma plexiforme y meningioma.

¢. Encefalocele esfenoorbitario, que estd causado por una
displasia congénita del ala mayor del hueso esfenoides
(Fig. 18.117). De forma caracteristica causa una proptosis
pulsétil, no asociada con soplo o frémito.

Fig. 18.118
Neurofibroma nodular.

Fig. 18.119
Neurofibroma plexiforme. (Cortesfa de K. Nischal.)

Fig. 18.117 3. Lesiones del iris

TC tridimensional que muestra ausencia del asa mayor del a. Nodulos de Lisch, que aparecen durante la segunda y ter-
esfenoides izquierda en una neurofibromatosis tipo 1 (NF-1). cera décadas de la vida y llegan a ocurrir hasta en el 95%
(Cortesia de D.Armstrong,) de los casos (ver Fig. 18.116a),

Fig. 18.116
Neurofibromatosis tipo 1 (NF-1). (@) Nodulos de Lisch; (b) edema papilar debido a glioma del nervio 6ptico; (c) TC que muestra
glioma del nervio 6ptico. (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)
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b. Ectropion congénito de la iivea, que es poco frecuente y
puede asociarse con glaucoma (ver Fig. 9.138).
¢. Los mamelones son raros (ver Fig. 4.81).
4. Nervios corneales prominentes, que pueden darse en
algunos pacientes (Fig. 18.120).

Fig. 18.120
Nervios corneales prominentes.

5. Glaucoma, que es relativamente raro y, cuando existe, suele
ser unilateral y congénito. Aproximadamente el 50% de los
pacientes con glaucoma presentan neurofibroma ipsilateral
del parpado superior y hemiatrofia facial. Los mecanismos
responsables del aumento de la presién se comentan en el
Capitulo 9.

6. Lesiones del fondo de ojo
a. Los nevus coroideos, que pueden ser multifocales y bila-
terales, son frecuentes. Los pacientes con NF-1 y nevus
tienen un riesgo aumentado de desarrollo posterior de
melanoma coroideo.
b. Los astrocitomas retinianos, que son idénticos a los que
se encuentran en la esclerosis tuberosa, son raros.

Neurofibromatosis tipo 2 (NF-2)

La NF-2 es mucho menos frecuente que la NF-1 y afectaa 1 de
cada 40.000 personas. El gen responsable estd localizado en el
cromosoma 22q12. Las principales manifestaciones son neuri-
nomas acusticos bilaterales y otros tumores del SNC (ver Capi-
tulo 20). Las siguientes lesiones oculares suelen ser los prime-
ros signos de la enfermedad y, por lo tanto, pueden ayudar al
diagnéstico presintomatico:

I. Catarata, que afecta a alrededor de dos terceras partes de
los pacientes. Las opacidades se producen antes de la edad de
30 afios y pueden ser subcapsulares o capsulares posteriores,
corticales o mixtas.

2. Las lesiones del fondo de ojo, que consisten en hamarto-
mas combinados del epitelio pigmentario retiniano y la reti-
na y membranas epirretinianas perifoveales, son relativa-
mente frecuentes.

3. Los defectos motores oculares existen en aproximada-
mente el 10% de los casos.

4. Los hallazgos menos frecuentes incluyen meningioma de
la vaina del nervio 6ptico, glioma del nervio éptico, nédulos
de Lisch unilaterales y electrorretinograma anormal.






