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Resumen

La vision doble o diplopia resulta de la pérdida de binocularidad por causas estraboldgicas o neurolégicas. Su
manejo supone un desafio diagnostico por la complejidad de los mecanismos de control de la motilidad ocular
externa. Laimportancia de un rapido y apropiado diagnoéstico es vital en aquellas causas en las que el sintoma se
presenta en una situacién potencialmente mortal, como un aneurisma de la arteria comunicante posterior, una
crisis miasteniforme o un caso de botulismo

Resum

La visié doble o diplopia és el resultat de la pérdua de binocularitat per causes estrabologiques o neurologiques.
L'arranjament suposa un repte diagnostic per la complexitat dels mecanismes de control de la motilitat ocular
externa. La importancia del diagnostic rapid i adient rau a les situacions cliniques on la diplopia és el simptoma
d’una malaltia potencialment mortal com I'aneurisma de I'artéria comunicant posterior, una crisi miasteniforme,
o un cas de botulisme.

Abstract

Diplopia is the result of binocularity loss due to strabologic or neurologic causes. Management of patients with
diplopia may be challenging because of the complexity of extrinsic motility control mechanisms. Early and accurate
diagnosis is capital in those causes where double vision is the symptom in a potentially mortal clinical scenario,
as in posterior communicant artery aneurism, myasthenic crisis or in botulism.
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Diplopfa (vision doble) (Parte Il)

En la primera parte del protocolo se detallé como abordar la
situacion clinica de diplopfa, y se presentaron las principales des-
viaciones comitantes. En la sequnda parte se expone el manejo
diagnostico de las desviaciones oculares incomitantes.

Paralisis aisladas de los nervios
oculo-motores

Pardlisis aislada del lll nervio craneal o nervio motor
ocular comiin

Anatomia

El origen del Ill nervio craneal se halla en un complejo nuclear
en el mesencéfalo dorsal. Inerva toda la musculatura extraocular
excepto los musculos oblicuo mayor y recto lateral. Es ipsilateral
para todos los musculos menos el recto superior cuya inervacion
es cruzada. El subnucleo de Edinger-Westphal controla la contrac-
cion pupilar, por lo que participa en el reflejo de acomodaciény
en el fotomotor directo y consensual. El lll nervio emerge por la
cara anterior del mesencéfalo en la fosa interpedunculary discurre
entre las arterias cerebral posterior y cerebelosa superior, y mas
distalmente se relaciona con la arteria comunicante posterior. Las
fibras pupilares se sittan en la porcion superonasal y superficial del
nervio lo que las hace mas vulnerables en afecciones compresivas
(tumores, aneurismas)>.

Se incorpora en la pared lateral del seno cavernoso junto al ner-
vio patético y las ramas del trigémino. Antes de su entrada en la
érbita o en el dpex orbitario se divide en 2 ramas, la superior e
inferior. Ambas se introducen en la érbita a través de lahendidura
esfenoidal. La rama superior inerva el musculo recto superior y el
elevador del pérpado superior, mientras que la inferior inerva el
oblicuo menor y los rectos medial e inferior. Ademas, la inferior
proporciona la inervacion parasimpdtica del musculo ciliar y el
esfinter pupilar a través de los nervios ciliares cortos. En resumen,
el lll nervio craneal eleva el parpado superior, eleva, deprime y
aduce el globo ocular, es exciclotorsor, contrae la pupila y es el
responsable de la acomodacion.

Etiologia

La causa microvascular es la méas frecuente en adultos. La compre-
sion por aneurismas de la arteria comunicante posterior es menos
frecuente pero de importancia vital. Le siguen los traumatismos y
los tumores, y otras causas muy poco frecuentes como la sinusitis,
la enfermedad de Hodgkin, el herpes zoster, la arteritis de células
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gigantes, meningitis, encefalitis, enfermedades del coldgeno, en-
fermedad de Paget y lesiones tras intervenciéon neuroquirlrgica.
En los nifos, las paralisis congénitas del nervio motor ocular co-
mun son secundarias a traumatismos del parto o se acompafan
de otras alteraciones neuroldgicas. Cabe destacar que el 50% de
las paralisis de la motilidad extraocular congénitas afectan al ll
nervio. Las pardlisis adquiridas en la infancia son secundarias a
traumatismos, tumores o migrafa“.

Clinica

La paralisis periférica completa se manifiesta con ptosis total,
imposibilidad de aduccién, supra e infraduccion del ojo, midriasis
con arreflexia pupilar y pardlisis de la acomodacion (Figura 6). El
paciente no suele aquejar diplopfa por la ptosis, en estos casos
hay que levantar el parpado para explorar la motilidad. En las
lesiones parciales (paresia) puede presentarse cualquiera de los
signos descritos con anterioridad. Los casos de afectacion selectiva
de una porcion del fasciculo (lesiones centrales), pueden simular
una paralisis de la divisién superior o inferior del nervio periférico.

Evolucién
Las paralisis de etiologfa microvascular o inflamatoria suelen
evolucionar favorablemente hasta la recuperacién total o parcial

Figura 6. Pardlisis completa del tercer nervio craneal derecho secundaria a
un aneurisma de la arteria comunicante posterior. El paciente presenta ptosis
palpebral total (1A), midriasis, y exotropia e hipotropia en posicién primaria de
la mirada (1B).



en 3-6 meses. En algunos casos puede aparecer un aumento de
la desviacion por contractura de la musculatura antagonista. Las
paralisis de tipo compresivo o traumatico presentan en ocasiones
signos de regeneracion aberrante, por ejemplo una retraccion
palpebral al intento de la infraducciéon o de aduccién. Si se observa
este fendmeno en una paralisis atribuida a etiologia microvascular
es obligado completar el estudio de neuroimagen si no existe un
antecedente de traumatismo claro.

Manejo

Por la especial distribucion de las fibras pupilares en la parte mas
superficial del nervio, la afectacion de la pupila se ha utilizado
como guia en el estudio de las pardlisis aisladas del lll nervio. La
regla de la pupila postula que la dilatacion pupilar es indicativa de
compresion y su preservacion sugiere una causa microvascular.
Como toda regla tiene sus excepciones, por lo que se debe realizar
un abordaje razonado.

El estudio de neuroimagen en la pardlisis del Il nervio se dirige
a descartar la presencia de un aneurisma de la comunicante
posterior (Figura 7). La arteriografia convencional ha sido pro-
gresivamente reemplazada por técnicas de neuroimagen menos
cruentas, como la angiografia por tomografia computerizada (ATC)
y la angiografia por resonancia magnética (ARM). La ATC tiene
mayor sensibilidad para la deteccién de aneurismas que la ARM,
aunque los aneurismas inferiores a los 4-5 mm de didmetro son de

Figura 7. Esquema diagndstico de la pardlisis del lll nervio craneal. Se realizara
una resonancia en todos los casos excepto en las pardlisis extrinsecas con respeto
pupilaren mayores de 50 afos, en el que se realizard observacion clinica. La angio-
tomografia se realizaré si existe una afectacion pupilar completa o en la paresia
extrinseca con midriasis incompleta. Si la elevada sospecha de aneurisma no se
ha confirmado con las previas pruebas de imagen, se practicara la angiografia
convencional. Deberéd vigilarse de cerca el comportamiento pupilar, especialmente
en los 10 primeros dias tras la aparicion de los sintomas.
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dificil deteccién. Por lo tanto, en los casos de elevada sospechay
resultado negativo en la ATC o0 ARM, la arteriografia convencional
juega un papel relevante en el diagnostico®.

En los niflos menores de 10 afos se realizard una RM sin estudios
posteriores si ésta es normal, ya que por debajo de esta edad
los aneurismas son excepcionales. Entre los 10 y los 75 afos y
afectacion pupilar, hay que practicar RM y ATC para descartar la
causa aneurismatica y las alteraciones del parénquima. Si ambas
exploraciones resultan normales o no son concluyentes esta
indicada la arteriografia convencional. En los pacientes mayores
de 75 anos soélo estaria indicada la arteriografia si se considera
realizar el tratamiento endovascular.

Entre los 10 y 50 afos, en las pardlisis con respeto pupilar y RM
normal, se aconseja observacion los 10 primeros dias. En caso de
afectacion pupilar o progresion de la pardlisis, es preciso practicar
una ATC, que también esta indicada en el contexto de afectacion
pupilar parcial y pardlisis incompleta en los primeros dias por la
posibilidad de pardlisis en evolucion secundaria a un aneurisma.
Los pacientes mayores de 50 afios con factores de riesgo vascu-
lar, paralisis completa y sin afectacion pupilar serdn observados
durante al menos 6 semanas para comprobar la resolucién. La
arteritis de la temporal puede producir la paralisis del lll nervio
craneal de tipo microvasculary hay que sospecharla en individuos
mayores de 55 afios con clinica sugestiva (cefalea, claudicacion
mandibular, polimialgia reumatica). En un traumatismo craneo-
encefélico leve con RM normal se aconseja seguimiento clinico?®.

Tratamiento

La conducta a seguir es conservadora los primeros 6-12 meses
dada la eventual recuperacion y tiene como objetivo la elimina-
cion o reduccion de la diplopfa en posicién primaria, ya sea con
oclusién o con prismas press-on. El ojo parético es el que se debe
ocluir y se desaconseja la oclusion alterna. Pasado este tiempo
puede considerarse la cirugia con el objetivo de mantener el ojo
en ortotropia en posicidn primaria y/o corregir la ptosis. Si existe
paralisis de la acomodacion hay que prescribir gafas para vision
cercana. En los nifios es preciso pautar oclusiones para evitar la
ambliopia®.

Pardlisis aislada del IV nervio craneal o nervio patético

Anatomia
Su nucleo se encuentra en el mesencéfalo dorsal por debajo del
complejo nuclear del lll nervio. El fasciculo se decusa a la altura
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Diplopfa (vision doble) (Parte Il)

del techo del IV ventriculo y emerge por la parte posterior del
tronco, lo rodea y se dirige a través del espacio subaracnoideo
hasta el seno cavernoso. Este origen posterior y su largo recorrido
lo hace especialmente vulnerable a los traumatismos. Recorre la
pared lateral del seno cavernoso junto con el Ill nervio craneal
y penetra en la orbita a través de la hendidura esfenoidal para
inervar al musculo oblicuo superior contralateral a su nucleo

Etiologia
La causa traumadtica es la mas frecuente, sequida de la microvas-
culary la descompensacion de una pardlisis congénita’.

Clinica

La accion del oblicuo superior es la de deprimir el ojo en aduccion
y la inciclotorsora. La pardlisis del nervio patético produce una
desviacion vertical con hipertropia del ojo parético que empeora
al mirar hacia abajo y hacia el lado opuesto al ojo parético (Figura
8). También existe exciclotorsion en el ojo con el musculo para-
lizado que suele compensarse con un torticolis contralateral a la
pardlisis. La presencia del torticolis en fotos antiguas sugiere un
caracter congénito del defecto’.

Evolucion

La causa microvascular suele resolverse en 3-6 meses mientras
que no es infrecuente que las congénitas descompensadas y la
traumaticas persistan en el tiempo.

Manejo

La causa congénita descompensada es relativamente frecuente
y se caracteriza por presentar una amplitud de fusién vertical
elevada, (superior a 4 dioptrias prismaticas) y un torticolis con-
tralateral al lado parético ya evidenciable en fotografias antiguas.

Figura 8. Pardlisis congénita del cuarto nervio craneal izquierdo diagnosticada
en la sexta década de la vida. Se observa una hipertropia del ojo izquierdo y una
asimetria facial.
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Puede presentarse a todas las edades, e incluso debutar tras un
traumatismo craneal que la descompensa. Con la confirmacion
de que la pardlisis es de tipo congénito, no es necesario solicitar
un estudio de neuroimagen ni otras pruebas?. Sin embargo, en los
individuos jévenes sin etiologfa conocida sf que hay que realizar
una RM, y en ocasiones es preciso un estudio analitico completo
0 una puncion lumbar. En mayores de 50 afnos sin antecedente
traumatico deben valorarse los factores de riesgo cardiovascular.
Se aconseja estudio de neuroimagen si no hay una resolucion
en 3 meses o si se evidencia una progresion, y cuando existen
antecedentes de neoplasia previa, a cualquier edad (Figura 9).

Tratamiento

Los prismas press-on verticales pueden ser Utiles para mejorar la
diplopfa hastala resolucion del cuadro. Si el paciente presenta una
hipertropia considerable o un marcado componente torsional,
éste puede no ser corregido con prismas y deberd considerarse
la opcidn quirdrgica.

Pardlisis aislada del VI nervio craneal o motor ocular
externo

Anatomia

El nlcleo del VI nervio craneal se encuentra en la protuberancia
baja y contiene dos tipos de neuronas: las motoras y las internu-
cleares. Las primeras son las responsables de la inervaciéon del
musculo recto externoy por tanto, de la abduccién ipsilateral. Las
internucleares se incorporan en el fasciculo longitudinal medial,
cruzan la linea media y ascienden hasta el subnucleo del recto
medial contralateral para coordinar la mirada horizontal. En el

Figura 9. Esquema diagndstico en las pardlisis del IV nervio craneal no traumético.
El estudio con resonancia magnética se practica en las pardlisis adquiridas en
pacientes menores de 50 afos y en los mayores de 50 afios que no mejoran en
los 3 meses y a todas las edades si existe un antecedente de neoplasia.



trayecto intracraneal del VI nervio, que emerge en la cara anterior
de la union entre la protuberancia y el bulbo, éste se relaciona
con otros nervios craneales y estructuras del vértice del pefasco.
Atraviesa el interior del seno cavernoso junto con la arteria carétida
internay las fibras simpéticas del plexo carotideo y finalmente en-
traenla érbita por la porcién media de la hendidura esfenoidal®.

Etiologia

La causa mas frecuente de pardlisis del VI nervio craneal del adulto
es la microvascular, especialmente en los pacientes diabéticos.
Otras causas menos frecuentes son traumatismos, neoplasias,
infecciones, enfermedades desmielinizantes y arteritis de células
gigantes. En nifos, el VI nervio es el que mas frecuentemente se
afecta, casi siempre a consecuencia de traumatismos o neoplasias.
Otra causa mas benigna es la pardlisis idiopatica que se asocia a
un antecedente de infeccion viral o vacunacion reciente. Suelen
resolverse en unas 10-12 semanas, pero pueden recidivar.

Clinica

Se manifiesta con diplopfa binocular horizontal que aumenta
cuando se dirige la mirada hacia el lado del musculo paralizado
(Figura 10). El paciente puede presentar un torticolis compensador
hacia el lado del recto externo paralizado y haber endotropia en
la posicion primaria de la mirada.

Figura 10. Pardlisis del sexto nervio craneal derecho. Puede observarse la aparicion
de una endotropia en el ojo derecho del paciente al mirar éste al frente (3A) y una
limitacion de la abduccién del mismo ojo a la dextroversion (3B)
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Evolucion

Las paralisis de causa isquémica, virica o idiopatica suelen resol-
verse espontaneamente en semanas 0 meses, mientras que en
las traumadticas puede persistir cierto grado de déficit.

Manejo

En niflos con antecedentes de cuadro virico o vacunacion reciente
se realizara control clinico hasta la recuperacion, a menos que re-
cidive el cuadro, situaciéon en la que se recomienda el estudio con
RM. En general, en individuos menores de 50 afios, debe realizarse
laRM, mientras que en pacientes mayores de 50 afios con factores
de riesgo cardiovascular se realizard observacion clinica, a menos
que tengan historia de neoplasia previa o presenten clinica de
arteritis de células gigantes. Cualquier paciente que presente una
pardlisis del VI craneal debera someterse a un estudio por RM si
experimenta un deterioro, si aparecen nuevos signos o sintomas,
o si la desviacion no se reduce en el transcurso de tres meses?.

Tratamiento

Los prismas son Utiles para evitar la diplopfa pero no son efectivos
en grandes desviaciones. La oclusion del ojo parético se indica
cuando no se tolera el prisma o la desviacion es muy importante
(no alcanza la linea media). La inyeccion de toxina botulinica
en el recto medial puede mejorar la desviacion pero su efecto
se desvanece con el tiempo y puede enmascarar una paralisis
progresiva o multiple. El tratamiento quirdrgico se reserva para
aquellas pardlisis establecidas que no han mostrado signos de
recuperacion en al menos seis meses*.

Paralisis periféricas combinadas de los
nervios motores oculares

Las paralisis periféricas combinadas de nervios craneales pueden
involucrar uno 0 mas de ellos junto con otros nervios en unas
localizaciones clésicas. A continuacion se describen el sindrome
del seno cavernoso, el sindrome del vértice orbitario, del vértice
del pefasco y del dngulo ponto-bulbo-cerebeloso (Tabla 3).

La pardlisis combinada de los nervios craneales Ill, IV y VI localizan
la lesion entre la region retrocavernosa vy el vértice de la drbita.
En la porcion posterior del seno cavernoso se pueden afectar
también las 3 ramas del trigémino (V1,V2,V3), en el seno caver-
noso medio las ramas V1 y V2, y en lesiones mas anteriores solo
la rama oftdlmica o V1. La causa mas frecuente de neuropatias
craneales multiples se localiza en el seno cavernoso ya que los
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Diplopfa (vision doble) (Parte Il)

Localizacion lesion

Vértice orbitario Afectacion I, IV, VI 'y v,

Seno cavernoso
Vértice del pefnasco del temporal

(Sd. Gradenigo)

Angulo pontobulbocerebeloso

Paralisis combinadas periféricas de los nervios oculomotores

Puede implicarse el nervio éptico

Diversas combinaciones de neuropatias que pueden afectar los nervios craneales Il IV, V (V, o V),
VI o a los nervios simpaticos

Afectacion del VI nervio craneal, nervio facial y del trigémino

Pardlisis del VI par craneal acompanado de disfuncién de los pares craneales V, VIl y VIII.

Tabla 3. Pardlisis periféricas combinadas que involucran a los nervios motores oculares.

nervios motores oculares se encuentran en intima relacién en
este espacio. Se conocen diversas combinaciones de parélisis de
nervios craneales y de las fibras del simpético del plexo carotideo;
la asociacion de VI'y sindrome de Horner es una variante muy
frecuente®. Los procesos responsables son los tumores malignos,
la patologfa vascular, y la inflamatoria (sindrome de Tolosa Hunt).

El sindrome del vértice orbitario involucra las estructuras motoras
y sensitivas que lo ocupan; los nervios craneales lll, IV, VI, y V1
o primera rama del trigémino, y el nervio éptico. Las lesiones
inflamatorias, granulomatosas, las infecciones o los tumores
(especialmente los meningiomas) son las causas mas frecuentes.

El'VI nervio en su trayecto intracraneal se relaciona intimamente
con el vértice del pefasco. En la era pre-antibidtica, el sindrome
de Gradenigo era una complicacion habitual de las otitis medias
con petrositis. Consiste en pardlisis ipsilateral del nervio facial, del
VI, y dolor severo en el drea inervada por la rama oftdlmica del
trigémino junto con la inflamacion del oido interno y del seno
mastoideo. Puede acompanarse de fotofobia, lacrimacién excesiva
e hipoestesia corneal.

El angulo ponto-bulbocerebeloso es una localizacion tipica
donde se originan tumores como el neurinoma del acustico.
Su crecimiento puede ocasionar paralisis del VI nervio craneal
acompanado de disfuncion de los nervios craneales V, VIl y VIII.

Polineuropatia aguda inflamatoria desmielinizante

En este apartado se mencionan dos enfermedades desmielinizantes
que afectan la musculatura respiratoria y deglutoria ademas de la
musculatura ocular extrinseca. En el sindrome de Guillain-Barré
aparece una paresia muscular ascendente que afecta los nervios

Annals d’Oftalmologia 2016;24(2):67-77

oculo-motores de forma unilateral o bilateral. Cuando involucra el
Il nervio craneal hay afectacion pupilar. El sindrome de Fisher se
caracteriza por la triada de ataxia, arreflexia y paralisis oculomotora.
El diagnostico de estos dos sindromes se basa en las manifestacio-
nes clinicas, la deteccion del anticuerpo anti-GQ1b en suero, y en
la disociacién albumino-citoldgica (elevacion de la albimina con
baja pleocitosis) en el liquido cefalorraquideo. El tratamiento es de
soporte y en ocasiones requiere asistencia respiratoria’.

Miopatias y enfermedades de la unién
neuromuscular

Presentan unas caracteristicas comunes como la afectacién bilate-
ral, aungue no simétrica de la motilidad ocular, que en ocasiones
es progresiva. La alteracién de los movimientos oculares no sigue
un patréon de afectacién como en las pardlisis de los nervios Ill,Vy
VI'y suele haber un respeto de la motilidad pupilar. Los parpados
se afectan con frecuencia en este tipo de trastornos, tanto con
retraccibn como con ptosis.

En este apartado se comentan dos enfermedades de la union
neuromuscular, la miasteniay el botulismo. Asimismo se describen
las afecciones mas frecuentes de la musculatura externa ocular
en adultos, la miopatfa de la enfermedad de Graves, las miositis,
las distrofias y las miopatias mitocondriales?®?.

Miastenia ocular

La miastenia es el trastorno més frecuente de la unidon neuromus-
cular. Es una enfermedad autoinmune mediada por anticuerpos
que bloquean los receptores postsinapticos de acetilcolina de la
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Figura 11. Miastenia ocular, fenémeno de fatigabilidad. Se aprecia el aumento de la ptosis palpebral del ojo derecho tras mantener la mirada hacia arriba unos minutos

(flecha) y la dificultad creciente de elevacién del ojo izquierdo.

placa motora, lo que produce fatigabilidad (Figura 11). Existen
formas oculares aisladas (miastenia ocular) y formas generalizadas
que se desarrollan en los dos primeros afos del inicio de los sinto-
mas. Es muy frecuente que la sintomatologfa ocular sea la primera
manifestacion de la enfermedad, puede imitar cualquier tipo de
paralisis motora ocular supra o infranuclear, simple o combinada,
como por ejemplo, la oftalmoplejia internuclear. Mas del 70% de
los pacientes con miastenia ocular presentan grados variables
de ptosis. La variabilidad es otra de las caracteristicas y puede
detectarse en las diferentes visitas o en diferentes momentos
de la misma visita. Los sintomas mejoran con el descanso, tras la
aplicacion de hielo en el caso de ptosis o con la administracion de
cloruro de edrofonio (test de Tensilon). El tratamiento se basa en
anticolinesterasicos y esteroides y/o inmunosupresores. En raras
ocasiones puede ser Util el tratamiento con prismas press-on?®,

Botulismo

La manifestaciones clinicas del botulismo estan producidas por
la toxina del bacilo grampositivo Clostridium botulinum. Esta
bloquea la liberacion de vesiculas presindpticas de acetilcolina
lo que detiene la transmision colinérgica. Existen diferentes for-
mas clinicas: la neonatal, la secundaria a ingestién de alimentos
contaminados con exotoxinas y a través de heridas cutaneas.
La presentacion clinica cursa con boca seca, dificultad al tragar,
debilidad muscular, visién borrosa y diplopia. Puede aparecer
ptosis, midriasis y paralisis de la acomodacion de manera pre-
coz. El diagnéstico se realiza mediante la deteccion de la toxina
en la herida, en las heces, o en los alimentos contaminados. El
tratamiento incluye medidas de soporte y la administraciéon de
una antitoxina polivalente?
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Miopatias restrictivas y enfermedad de
Graves

Se caracterizan por la falta de distensibilidad muscular que simula
la parélisis del musculo antagonista. Como se ha comentado
anteriormente, el test de la duccion forzada es de utilidad para
diferenciar ambos tipos de trastornos. La causa mas frecuente de
miopatia restrictiva es la enfermedad de Graves. Las manifestacio-
nes oculares y orbitarias incluyen retraccion palpebral, proptosis,
hiperemiay quemosis conjuntival. Se produce un engrosamiento
detipoinflamatorio de la musculatura extraocular en fases inicia-
les, que posteriormente conduce a la fibrosis de los muUsculos y a
las anomalias de la motilidad de caracter restrictivo. En el estudio
por TC o RM se observa el aumento de tamafo de los musculos
extraoculares y alteraciones en la grasa orbitaria. El musculo mas
frecuentemente involucrado es el recto inferior seguido del recto
medial, y el proceso se presenta como unilateral o bilateral, en
este Ultimo caso puede ser asimétrico. Los prismas son de utilidad
mientras la fase inflamatoria o congestiva esté activa, la cirugia
muscular ajustable se reserva para tratar las desviaciones en la
fase de secuelas.

Otros trastornos restrictivos menos frecuentes estan producidos
por el atrapamiento muscular en la fractura de alguna pared
orbitaria. A destacar la pseudopardlisis de recto superior por atra-
pamiento del recto inferior en la fractura del suelo de la érbita, que
se acompanfa de enoftalmos e hipostesia del nervio infraorbitario.
Los tumores orbitarios que infiltran grasa y musculo también
pueden producir un problema restrictivo. El sindrome de Brown,
adquirido o congénito, simula una paralisis del oblicuo inferior
aislada por restriccién de oblicuo superior, cuyo tendén no puede
deslizarse correctamente en el interior de la polea.

Miopatias mitocondriales

La oftalmoplejia externa cronica progresiva es el paradigma del
grupo de miopatias con disfuncién mitocondrial. En la biopsia
muscular se aprecian“fibras rojas rasgadas”en la tincién tricromica
de Masson (Figura 12A). La manifestacion ocular mas caracteristica
es la ptosis que suele ser simétrica, bilateral y lentamente pro-
gresiva. También se acompana de limitacion de los movimientos
oculares que no causa diplopia cuando la afectaciéon es simétrica
(Figura 12B). Existen asociaciones sistémicas con retinopatia similar
a retinitis pigmentosa, con cardiopatia (sindrome Kearns-Sayre) y
con encefalopatia (sindrome de MELAS)®°.
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Figura 12A. Biopsia muscular, miopatia mitocondrial. Tincion hematoxilina-eosina
(izquierda) Entre las fibras musculares normales, existen las andmalas que tienen un
aspecto desgarrado o desflecado (ragged). Tincion tricrémico de Masson (derecha)
Las fibras musculares patoldgicas presentan depositos rojizos bajo la membrana
basal que corresponden a las mitocondrias con las mutaciones del ADN.

Figura 12B. Oftalmoplejfa cronica externa progresiva. Las flechas indican el
sentido de la mirada. Se observa que el rango de movimientos oculares en todas
las direcciones es muy pequefio.

Distrofias miotdnica y 6culo-faringea

Pueden afectar los musculos extraoculares causando ptosis y
limitacion de los movimientos de manera progresiva y simétrica,
y de manera similar a las miopatias mitocondriales. Se describen
las mds representativas.

La distrofia mioténica o enfermedad de Steinert es la mas fre-
cuente. El patron de herencia es autosémico dominante y la
mutacién se halla en el cromosoma 19. Presenta el fendmeno de
anticipacion que consiste en la mayor precocidad de las manifes-
taciones de la enfermedad generacion tras generacion. Produce
ptosis que motiva la elevacion del mentdn para mantener el eje
visual libre, y cualquier otro tipo de alteracién de la motilidad
extrinseca ocular, junto con cataratas y alteraciones pigmentarias
retinianas. Otros hallazgos caracteristicos son el adelgazamiento
marcado de la musculatura temporal con alopecia frontal, y el
fendmeno miotdnico.

La distrofia oculofaringea, también de herencia autosémica do-
minante, cursa con ptosis y limitacion de la motilidad extrinseca
ocular de progresiva instauracion sobre la cuarta o quinta década



delavida. Esto precede la debilidad de la musculatura bulbar con
disfagia primero a sélidos y luego a liquidos®®.

Miopatias inflamatorias

La musculatura extrinseca ocular es susceptible de experimentar
una inflamacién- miositis- aislada, o en el contexto de una enfer-
medad sistémica. Se comentan algunos aspectos sobre las de
tipo infeccioso y las inflamatorias idiopéticas.

Las miositis infecciosas estan causadas por bacterias, virus, hongos
0 parasitos. Entre las parasitarias, la méas caracteristica correspon-
de al nematodo Trichinella spiralis; se presenta con quemosis
conjuntival y limitacién dolorosa de los movimientos oculares.
Las inflamatorias se desarrollan en el curso de enfermedades
generalizadas, como la polimiositis y la dermatomiositis, vasculitis
o bien limitadas a la ¢rbita (Figura 13). La miositis orbitaria aislada
es una forma del sindrome de inflamacion orbitaria inespecifica
(pseudotumor orbitario) cuyos sintomas son congestién orbitaria,
proptosis, limitacion de los movimientos oculares, diplopia y dolor
en ausencia de una causa identificable®’,

Paralisis supranucleares e internucleares

Las lesiones del sistema nervioso central son causa de afectacion
de las estructuras involucradas en la generacién e integracion
de los movimientos oculares, y no suelen producir visién doble.
Existen, no obstante, dos trastornos centrales causantes de des-
viacién ocular incomitante y, por lo tanto de diplopia, a saber, la
oftalmoplejia internuclear y la desviacion ocular oblicua (skew).

Oftalmoplejia internuclear (OIN) / Sindrome uno 'y
medio

Origina diplopfa horizontal por afectacion del fasciculo longi-
tudinal medial, estructura que conecta el nucleo de VI nervio
con el subnucleo del recto medial contralateral mediante las
neuronas internucleares. La exploracién evidencia la limitacion
de la aduccion ipsilateral a la lesion y el nistagmo abductor del
ojo contralateral. Se diferencia de la pardlisis aislada del recto
medial porque en la OIN, la convergencia esta preservada y los
reflejos dculo-cefalicos son normales (Figura 14A). Las causas mas
frecuentes son las vasculares y las desmielinizantes. Cuando hay
una extensa afectacion del tronco del encéfalo puede presentarse
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Figura 13. Miositis aislada del recto inferior derecho. TC orbitario, corte coronal.
(B) Se aprecia un aumento de tamafo del musculo recto inferior, en relacién con
los otros ipsilaterales y el recto inferior contralateral. Imagenes clinicas (A) del
paciente que consultaba por dolor periocular y vision doble vertical. Presentaba
limitacion de la elevacion en abduccion en el ojo derecho, minimo exoftalmo y
retraccion palpebral inferior. El cuadro clinico recuerda la orbitopatia asociada
a la enfermedad tiroidea, tras los estudios pertinentes se concluyd que era una
miositis orbitaria aislada (diagndstico de exclusion).
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Diplopfa (vision doble) (Parte Il)

Figura 14A. Oftalmoplejia internuclear izquierda. Se observa una hipofuncion
del recto medial izquierdo en la mirada conjugada a la derecha. En la exploracién
de la convergencia, el mismo musculo completa la aduccién de manera similar
al ojo contralateral.

la oftalmoplejia internuclear bilateral que cursa con exotropfa
(Figura 14B).

El sindrome de unoy medio también aparece en lesiones extensas
de la protuberancia y afecta los movimientos horizontales por la
pardlisis nuclear del VI nervio y del fasciculo longitudinal medial
contralateral que ya ha cruzado la linea media. En este caso hay
una combinacion de: pardlisis de la mirada conjugada ipsilateral a
la lesion y oftalmoplejia internuclear contralateral. Por tanto sélo
funciona el recto lateral del lado opuesto a la lesion.
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Figura 14B. Oftalmoplejia internuclear bilateral: Ninguno de los dos ojos es capaz
de completar la aduccién en la exploracion de la persecucion (flechas). En posicion
primaria se observa exotropia.

Desviacion oblicua (Skew deviation)

Se produce en el contexto de una desconexién entre las vias
motoras oculares y vestibulares. Este trastorno supranuclear sobre-
viene a consecuencia de lesiones del cerebelo, del mesencéfalo,
y del nervio o del érgano vestibular. Raramente se manifiesta de
forma aislada, pero la clinica neurolégica acompafante puede ser
sutil. Las manifestaciones clinicas y el prondstico varian en funcion
de la localizacién de la lesion, las lesiones anatdmicas altas se lo-
calizan en el lado del ojo hipertrépico, mientras que en las bajas,
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Desviacion Skew

Lesion estructural Clinica Pronéstico
Mesencéfalo Hipertropia ipsilateral a la lesién No resolucion
Cerebelo Skew alternante con hipertropia del ojo abductor

Vestibulo Hipotropia ipsilateral a la lesion Resolucién

Tabla 4. Correlacién anatomoclinica de la desviacion oblicua.
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