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RESUMEN

La Neuroftalmologia es una rama de la oftalmologia general que comprende el
estudio anatomico, fisiolégico y patolégico de la estrecha relacidbn que se
establece entre el ojo y el sistema nervioso central;, y particularmente entre el

nervio optico y la via visual

El manual constituye un estudio de actualizacion e investigacion de bibliografia
disponible y en lo posible de mas reciente publicacion para realizar un consenso
de facil digestion para el personal en formacion en su respectiva residencia de
postgrado y medicos especialistas con vagos conocimientos en la materia. Se
realizo una monografia con la intencién de reunir en una edicién los conocimientos
esenciales del aspecto neurooftalmoldgico, de importancia practica para el médico
residente y especialista a quienes incumbe el manejo de estos pacientes.

Dividiéndose para su desglose la materia en cuatro capitulos representados por:
I.  Exploracion de la pupila
il.  Exploracion del Campo Visual
lil.  Exploracion de la Motilidad Ocular
IV. Exploracion del Nervio Optico

Desarrollando para cada uno de ellos lo correspondiente a recuento
anatomofisiologico, técnicas diagnésticas disponibles y tratamiento actualizado
para cada patologia y se anexaron imagenes y tablas pertinentes para facilitar la

comprension del material tedrico expuesto.



ABSTRACT

(Keywords: Neurophthalmology, Diagnosis, Treatment)

Neurophthalmology is a branch of general ophthalmology study comprising the
anatomical, physiological and pathological close relationship established between
the eye and the central nervous system, and particularly between the optic nerve
and the visual pathway.
The manual is an updated study and research of available literature and possibly
last published consensus for easily digestible for the trainees in their respective
residence postgraduate and specialist physicians vague knowledge of the subject.
We conducted a case study with the intention of gathering knowledge in an edition
neurooftalmolégico essential aspect of practical importance to the resident doctor
and specialist to be concerned by the management of these patients. Dividing to

breakdown the material into four chapters represented by:

i. Exploration of the pupil
Il. Visual field examination
I, Exploring Ocular Motility

V. Optic Nerve Exploration

Developed for each of them corresponding to count anatomophysiological,
available diagnostic techniques and treatment for each pathology updated and

annexed relevant images and tables to facilitate understanding of theoretical

material exposed.



INTRODUCCION

Los ojos son dérganos de los sentidos complejos que evolucionaron a partir de
zonas sensibles a la luz que existian en los tejidos superficiales de los
invertebrados (Ganong, 2011); constituyendo los 6rganos fotosensibles del cuerpo
(Gartner,1997). La luz atraviesa la coérnea, cristalino y diversas estructuras
refractivas dentro del ojo; posteriormente el cristalino enfoca la luz sobre la porcién
nerviosa del ojo, la retina con los bastones y conos que constituyen el comienzo

de ia via optica (Gartner,1897).

La Neuroftaimologia es una rama de la oftalmoiogia general que comprende el
estudio anatomico, fisioldgico y patoldgico de la estrecha relacion que se
establece entre el ojo y el sistema nervioso central, y particularmente entre el

nervio optico y la via visual (Abelardos, 2008).

Las imagenes son captadas por la retina, transmitidas, a través de fibras nerviosas
que se juntan para formar el nervio 6ptico el cual lleva los impulsos hacia el
cerebro, donde son interpretados (Marzoli, 2010). La via visual engloba las
diversas estructuras que envian esta informacion captada hasta el cerebro;
incluidos asi, el nervio Optico, quiasma, cuerpos geniculados, radiaciones opticas y
por ultimo la corteza cerebral occipital. La alteracion en la via de transmision
puede dar como resultado una afectacidn de la visién, que puede ser parcial o
completa. Ademas, la Neuroftalmologia comprende el estudio la funcion de los
nervios encargados de la motilidad ocular vy de la funcién pupilar. Trastornos en

estos nervios pueden dar como resultado desviaciones oculares, vision doble o

asimetria en las pupilas.

El médico oftaimélogo con frecuencia desconoce muchos aspectos de la esfera
neuroftalmolégica razon por la cual debe derivar algunos de sus pacientes a la
consulta superespecializada, siendo en muchas ocasiones; alteraciones de
sencillo diagnoéstico y tratamiento, con un mejor pronésticc si se inicia un
tratamiento oportuno con la brevedad posible, evitando dilataciones engorrosas
para el pacienie, la mayor parte de las veces; dado que implican desde; esperar
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una cita lejana con el subespecialista, carecer de suficientes fondos econémicos
para costear consultas y; los medicamentos y terapéutica que se requerira a
posteriori. Son multiples las patologias y enfermedades neuroldgicas que cursan
con alteraciones de la vision y las alteraciones de la vision que tienen una base
neuroftalmol6gica siendo de vital importancia el conocimiento del fundamento
anatomico, la evaluacion clinica y paraclinica pertinente y, finalmente la

prescripcion adecuada acorde al diagnostico final.

Con frecuencia es la adecuada evaluacién neuroftalmolégica la primera en brindar
una clave oportuna para el diagnéstico de problemas serios vinculados al sistema
nervioso, entre estos enfermedad desmielinizante, aneurismas, tumores en la
boveda craneana, enfermedades inflamatorias o infecciosas. Por esto la consuita

con el oftaimélogo es de gran valor para otras especialidades médicas.

El manual constituye un estudio de actualizacién e investigacion de bibliografia
disponible y en lo posible de mas reciente publicacion para realizar un consenso
de facil digestion para el personal en formacidén en su respectiva residencia de
postgrado y médicos especialistas con vagos conocimientos en la materia. Se
realizara una monografia con la intencion de reunir en una edicion los
conocimientos esenciales del aspecto neurooftalmologico, de importancia practica
para el meédico residente y especialista a quienes incumbe el manejo de estos

pacientes.

Debe enfatizarse que todavia no ha sido dicha la Gltima palabra en diversos
tdpicos que aca se abordaran; hay muchos conceptos cambiantes, cambiados y
controversiales. Pero se expondra lo mas reciente con sus pro y contra, y diversas
posibilidades disponibles para que cada cual segin su experiencia escoja lo que

convenga acorde a la patologia presente.



-

EL PROBLEMA DE LA INVESTIGACION
PLANTEAMIENTO Y DELIMITACION DEL PROBLEMA

La Neuroftaimologia engloba un vasto campo de accién con un gran numero de
patologias gue pueden comprometer la vision de forma permanente y hasta la
vida del paciente, constituye para muchos un area desconocida e inexplorada en
ocasiones por la complejidad de la misma o simplemente por resultar no
placentera para varios; no por ellc se modifica su trascendencia clinica. Se
plantea la necesidad de realizar un compendio en lo concerniente a metodos
diagnésticos clinicos y paraclinicos de enfermedades neuroftalmologicas y del
tratamiento actual para las mismas, haciendo énfasis en la actualizacidn en ambos
aspectos y alcanzar la mayor sintesis haciendo menos engorrosa su lectura y

mencs intrincada la revision para aguellos reacios.

Justificacion e Importancia

Se justifica desde el punto de vista practico dado que muchos oftaimodlogos o
residentes en formacion, lo ven como tema dilatado y complejo; que entorpece su
formacion y la adquisicién de conocimientos en el area en estudio. Desde el punto
de vista metodoldgico, el presente trabajo tiene relevancia, pues se realizara un
compendio de la informacion actualizada en lo referente al diagnostico vy
tratamiento de las enfermedades de la esfera neurofialmoiogica. En el contexto
social contribuira en el incremento en la preparacidon de personal capacitado en la
evaluacion vy fterapéutica de las patologias abordadas vy, repercutira en
mejoramiento de la calidad de vida de los pacientes afectos de patologia
neuroftalmolégica pues se podra contar con personal calificado en el diagnostico y
tratamiento de patologia neuroftalmolégica que garanticen una evaluacion vy

medicacidn oportuna.
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ANTECEDENTES Y MARCOTEORICO

Vale recordar que la neuroftaimologia fue introducida al pais por el doctor Rafael
Muci Mendoza, guien ha sido y sigue siendo nuestro maestro (Garcia, 2011);
quién formandose como Médico Cirujano en la Universidad Central en 1961 y
Doctor en ciencias Médicas en la Universidad del Zulia en 1971 concluyé su curso
de postgrado de Medicina Interna en la Catedra Clinica Médica B de la misma
institucion. En el Lapso de 1978-1880 completé su formacion de neuroftalmdlogo
clinico en la Neuro-Ophthalmology Unit de la Universidad de California, San
Francisco, bajo la direccion del Profesor William F. Hoyt, M.D. Al regresar a
Caracas fundo la Unidad de Neuro-Oftalmologia del Hospital Vargas de Caracas,
tnica en su género en el pais y donde se han formado “fellows” venezolanos vy
extranjeros, ademas de impartir formacion académica a residentes de postgrado

de Oftalmologia y Neurologia de la ciudad (Le6n, 2000).

Varios libros de la materia han sido escritos, Neuro-Ophthalmology Review
Manual, con seis ediciones por Lanning B. Kiine MD y Frank J. Bajandas MD,
Neuro-Ophthalmology de la Academia Americana de Oftalmologia del Curso de
Ciencias Basicas y Clinicas que cuenta ya con varias ediciones, la mas reciente
para 2011, su version en inglés; Neuro-Ophthalmology: Symposium of the
University of Miami and the Bascom Palmer Eye Institute por J. Lawton; Glaser,
Joel S. (editors) Smith (1973); Aspects of Neuro-ophthalmology por Sidney isaac
Davidson en 1974; Essentials of clinical neurc-ophthalmology por Arthur H. Wolintz
de 1976; Neuro-Ophthaimology: A Problem-Oriented Approach por Roy W. Beck
de 1987; Clinical Decisions in Neuro-Ophthalmology por Ronald M. Burde de 1992;
Atlas of Neuro-ophthalmology por Thomas C. Spoor de 2004; Walsh & Hoyt's
Clinical Neuro-Ophthalmology: The Essentials por Neil R. Miller y William Fletcher
Hoyt de 2007; The Neurc-ophthalmology Survival Guide por Anthony Pane de
2007; Neuro-Ophthalmology llilustrated por Valérie Biousse, 2009; Common
Neuro-Ophthalmic Pitfalls: Case-Based Teaching (Cambridge Medicine) por
Valerie A. Purvin de 2009; Manual of Neuro-Ophthalmology por Amar Agarwal de
2009; Neuro-Ophthalmology: Diagnosis and Management, por Grant T. Liu
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publicado en 2010; Emergencies in Neuro-Ophthalmology: A Case Based
Approach por Andrew G. Lee, Paul W. Brazis, Mansoor Mughal and Fabiana
Policeni de 2010; Pediatric Neuro-Ophthalmology por Michae! C. Brodsky de 2010;
Neuro-Ophthalmology (What Do | Do Now) por Matthew J. Thurtell publicado en
2011, Neuro-ophthalmology: Handbook of Clinical Neurology, Vol 102 (Series
Editors: Aminoff, Boller and Swaab), por Christopher Kennard PhD FRCP
FMedSci and R. John Leigh de 2011; Color Atlas and Synopsis of Clinical
Ophthalmclogy - Wills Eye Institute - Neuro-Ophthalmoiogy por Peter J. Savino de
2012; la mayoria de los cuales son americanos y cabe destacar con un costo

bastante elevado.

Las subespecialidades quirtrgicas son ejercicios de anatomia aplicada, la
anatomia sigue siendo basica para entender las enfermedades y sus posibles

tratamientos (American Academic of Ophthalmology, 2007-2008).

El sistema visual se origina desde la retina y se proyecta hasta la llamada area
visual primaria o V1 o corteza estriada de la corteza cerebral, donde se organiza
un mapa completo de la retina. Pero mas alla de esta region también hay otras
representaciones extra-estriadas de la retina. Hay hasta ahora 32 de esas

representaciones, aunque no todas completas (Urtibia C., 1999).

Cada una de esas regiones difiere en la especificidad que muestran sus neuronas
para determinadas caracteristicas del estimulo-imagen. Por ejemplo, el area V5

procesa movimientos en el campo visual (Cardinali D., 2007).

La separacién del procesamiento de caracteristicas comienza en la retina misma.
En esta estructura hay células ganglionares grandes (magnocelulares o de tipo M)
y pequenas (células parvocelulares o de tipo P). Ambos tipos de vias llegan al
talamo pero llevan informacion diferente. En el talamo inervan ordenada pero
separadamente las distintas capas que se estructuran en el cuerpo geniculado
lateral. En es nicleo se encuentran dos tipos de capas, unas que reciben

exclusivamente axones de las células ganglionares M, capas magnocelulares, y
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las otras que reciben de las células P, capas parvocelulares (Nieuwenhuys, y

cols., 2009).

En estas dos categorias de capas sus neuronas originan, a su vez, tres vias. Dos
que se inician en las capas parvocelulares y una desde las capas magnocelulares.

Los axones de esas tres vias llegan hasta V1 (Urtabia C., 1899).

Con técnicas de inmucitoquimica se ha podido describir que en las regiones V1 y
V2 de la corteza cerebral también existe una ordenada organizacién. Asi, elias
presentan regiones que tienen forma de burbuja (regiones blob) y que se
encuentran separadas enftre por regiones interburbujas. Los axones que se
originan desde los dos subtipos de capas descritas en el nicleo geniculado lateral
terminan en las regiones blob o interblob de V1 y V2. (Cardinali D., 2007). Segun

esta informacién se han definido las siguientes vias:

Primera via: la parvocelular-blob. Se origina desde las células parvocelulares del
geniculado y termina en las regiones blob de V1. Esta via se relaciona con la
percepcion de color. Desde V1 la via continua hasta V2 y desde aqui hasta V4,
donde se ubican muchas neuronas que responden a estimulos de color

(Nieuwenhuys, y cols., 2009).

Segunda via: es la via parvocelular-interblob, termina en las capas profundas de
V1, pero es inespecifica va que recibe de neuronas ubicadas en las capas
magnocelulares del geniculado. Desde V1 la via continua hasta V4. Esta via es
sensible a los contornos y a la orientacién de la imagen-estimulo, es decir, a la
percepcion de su forma y de detalles de su estructura. Seria la base anatomica del

sistema de qué es (Nieuwenhuys, y cols., 2009).

Tercera via: magnocelular-rayas gruesas. Se origina de las capas magnocelulares
del geniculado lateral y alcanza a la zonas interblobs de V1, para seguir a la zona
bandas gruesas de V2. Desde aqui la via proyecta hasta V5, que es un area visual
relacionada con la percepcion de profundidad y de movimiento (Nieuwenhuys, y

cols., 2009).

13-



Otras fibras de la retina proyectan al area pretectal que tiene que ver con los
reflejos que modulan el tamafio de la pupila. Finalmente, también hay axones que
se originan desde la retina y que son proyectados a los coliculos superiores. Esta
via es responsable de la regulacidén de los movimientos oculares que se producen

en respuesta a la informacion visual (Urtibia C., 1988).

Una caracteristica importante relacionada con la interaccién entre la via visual y el
nuclec geniculado lateral es el hecho de que los axones de la via visual
representan so6lo un 20% de los axones gue inervan ese nucleo. La mayoria de los
otros axones provienen dela formacion reticular del tronco y de la corteza cerebral
y formaria parte de circuitos en que ellos representaria vias de realimentacion.
(Snell, 2001).

El nervio éptico se divide anatomicamente en 4 porciones, a saber: el segmento
intraocular, que constituye la cabeza o disco 6ptico y mide 1 mm de profundidad y
1,5mm de diametro vertical; el segmento introrbitarioc de unos 25 a 30 mm de
longitud y que se extiende desde el globo ocular hasta el agujero 6ptico en el
vértice orbitario; la porcidn intracanalicular que atraviesa el canal éptico y mide
aproximadamente 6mm; y por Ultimo la porcién intracraneal que alcanza el

quiasma y su longitud varia entre 5 y 16 mm (Kanski, 2009).

. . Lobulo Parietal
Lobulo Frontal R

Lobulo Occipital

~¥3  Cortex temporal ¢ Cerebelo

V2 inferior
1

V3/vp
V4

Fig. 1. Via Optica y organizacién de la corteza visual primaria. (modificado de

sistemanervoso.com)
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La organizacion funcional de la via Optica se inicia en la retina. La neurona de
primer orden esta constituida por los fotorreceptores (conos y bastones) gue
hacen sinapsis con las neuronas de segundo orden ¢ células bipolares para luego

z

conectar con las neuronas de tercer orden O células ganglionares(American
Academic of Ophthalmology, 2007-2008)(Fig.2)

Fig. 2 Fibras Ganglionares de la Retina. (Foguet Q, y cols., 2010)

El nervio optice inicia anatébmicamente en la papila optica, pero fisiologica vy
funcionalmente en la capa de células ganglionares retinianas (American Academic
of Ophthalmology, 2007-2008). Deniro del ojo estos axones, de 1-1.2 millones
aproximadamente se retnen y forman la porcién intraocular del nervio optico
(Latarjet,1999). Sus fibras atraviesan la esclera a través de la lamina cribosa.
Justo detras de la esclerdtica, nervio o6ptico adquiere una vaina dural que se
continua con la periorbirta del canal 6ptico y una membrana aracnoidea que
protege y da sostén a los axones. En su porcidn orbitaria cruza por el centro del
cono muscular formado por los musculos rectos, donde esta rodeado de grasa
orbitaria y su trayecto es ligeramente sinuoso, en S italica, lo que le permite la
rotacion del globo ocular sin restricciones(American Academic of Ophthalmology,
2007-2008). Luego entra a la cavidad craneana a través del agujero optico
(porcion intracanalicular). La porcion intracraneal del nervio optico se ubica en el
espacio subaracnoideo y ambos nervios opticcs convergen para formar el quiasma
optica (Gardner,1889).

En el craneo el nervic se aplana. Se apoya sobre el diafragma de la tienda de la
hipéfisis v el surco del guiasma del esfenoides. Se sitGa bajo la sustancia
-15-




perforada anterior del cerebro y las estrias olfatorias. Se encuentra ubicado medial

y delante de la carétida interna. (Latarjet, 1999)

A continuacion se encuentra el quiasma optico que mide aproximadamente 12mm
de ancho, 8 mm de longitud en direccién anteroposterior y 4 mm de espesor
(American Academic of Ophthalmology, 2007-2008). A nivel del quiasma optico las
fibras se dispondran asi: tercio lateral de la retina, sin decusacién y los dos tercios
mediales se decusan y llegan al tracto éptico contralateral. Ademas el quiasma
también contiene las fibras de la comisura supradptica que unen los cuerpos
geniculados mediales derecho e izquierdo,pero estas no forman parte de la via

optica(American Academic of Ophthalmology, 2007-2008).

El tracto optico prolongan los angulos posterolaterales del quiasma se dirigen
hacia atras rodeando el pedinculo cerebral, limitan medialmente y atras a la
sustancia perforada anterior. Detras del pedinculo cada tracto se bifurca en una
rama lateral que se hecha en el cuerpo geniculado lateral del talamo y una medial
qgue se hecha en el cuerpo geniculado. Las fibras directas o cruzadas van todas al
cuerpo geniculado lateral; las de Gudden van a geniculado medial (Latarjet, 1999).

Las vias centrales, la célula ganglionar termina en el cuerpo geniculado lateral,
donde hace sinapsis; la tercera neurona tiene su cuerpo celular en el cuerpo
geniculado lateral su axén constituye las radiaciones oOpticas de Gratiolet que
terminan en la corteza visual occipital, en ella se distinguen la porcién
retrotalamica donde se encuentra el fasciculo temporotalamico, fibras
geniculotalamicas y fibras temporopénticas (el fasciculo de Turck — Meynert), la
porcién retrolenticular en la parte lateral de la capsula interna forma un arco
convexo hacia adelante y llega al I6bulo temporal y la porcién yuxtaventricular; las
radiaciones geni culo-estriadas se dividen en radiacion o6ptica superior con una
trayectoria por lébulo parietal superior desde el cuerpo geniculado laleral hasta
corteza estriada. La radiacion ‘éptica inferior describe una curva hacia la parte
lateral del hemisferio, por 10 cual alcanza a atravesar partes mediales temporales y

parietales (Latarjet, 1999).
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El érea visual ocupa los dos labios del surco calcarino situado en la cara medial
del I6bulo occipital del cerebro. Las dos areas visuales (derecha e izquierda) estan
unidas por fibras que pasan por el rodete del cuerpo calloso, estableciendo
numerosas uniones con los diferentes centros corticales de la motricidad. Las vias
descendentes de la via Optica por el tubérculo cuadrigémino anterior llegan al
fasciculo longitudinal dorsal que las coloca en conexidén con los diferentes nacleos

de los nervios craneales, particularmente los oculomotores (Latarjet, 1999).

Globo ocular Cintilla dptica Radiaciones opticas

N

%»?m

Papila

Corteza calcarina

Cuerpo geniculada lateral

Nervio optico Quiasma éptico

Fig.3 Via Optica.. (modificado de e-oftalmologia.com)
Sistema visual eferente: vias oculomotoras.

El I nervio craneal, nervio oculomotor o motor ocular comin se localiza
dorsaimente dentro del mesencéfalo bajo el acueducto. El complejo elevador |,
ubicado dorsalmente es una estructura medial que actiia sobre ambos nervios
oculomotores para finalizar en el misculo elevador del parpado superior. El ndcleo
parasimpatico accesorio (de Edinger Westphal) ocupa el borde anterolateral de la
sustancia gris periacueductal del mesencefalo, es una estructura par que envia
senales para los musculos esfinteres de la pupila y los acomodativos del cuerpo

ciliar. El complejo medial, contiene ires subnucleos que actian sobre el reclo
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medio y se ubican ventralmente. El subnucleo del recto inferior esta situado dorsal
y rostralmente, el del oblicuo inferior se ubica lateralmente entre los subnticleos
del recto inferior y el del recto medial ventral. Las fibras salen ventralmente, junto
con las destinadas al recto medio, recto inferior, pupila y cuerpo ciliar. El
subnucleo del recto superior se cruza antes de salir ventralmente con las fibras

destinadas al elevador del parpado (Milier, 2005).

El nervio oculomotor emerge en la fosa interpeduncular a nivel de los pedinculos
cerebrales anteriores y sigue adelante entre las arterias cerebral posterior y
cerebelosa superior (Fig. 4, 5 y 6). En el seno cavernoso, en cuya pared lateral se
divide en una rama superior y otra inferior, las cuales entran a la cavidad orbitaria
por la fisura orbitaria superior. Inerva a: los musculos extrinsecos del ojo: elevador
del parpado superior, recto superior, recto medial, recto inferior y oblicuo inferior y
los musculos intrinsecos del ojo, a través de las fibras parasimpaticas de los
nervios ciliares cortos: musculo constrictor de la pupila (miosis) y musculos ciliares

(acomodacion del cristalino).

Fig.4 Fotografia de la superficie ventral del tronco encefélico (16X). Encéfalo de
especimen de sexo masculino, braquicéfalo. 1. Arteria basilar; 2. Arteria cerebelar
superior; 3. Nervio oculomotor; 4. Arteria cerebral posterior; 5. Arteria cerebelar
anterior-inferior; 6. Nervio trigémino; 7. Arteria vertebral, 8. Piramide bulbar; 9.
Puente; 10. Pedlnculo cerebral (Mandiola, Sanz, Gabriele y Prates, 1998).
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Fig. 5. Trayecto Il Nervio Craneal. (modificado de American Academic of
Ophthalmology, 2007-2008).

El IV nervio craneal, nervio patético o también llamado nervio froclear, esta
compuesto solamente de fibras motoras que se originan en un grupo nuclear, el
nicleo troclear. Este nucleo se ubica en la porcion anterior de la sustancia gris
periacueductal a nivel del coliculo inferior. Una vez que las fibras dejan el nucleo,
se dirigen posteriormente rodeando el velo medular superior y emergen en la
superficie posterior del mesencéfalo. El nicleo troclear recibe aferencias: de los
hemisferios cerebrales mediante fibras corticonucleares; de los coliculos
superiores mediante fibras tectobulbares, las cuales lievan informacion de la
corteza visual y fibras de!l fasciculo longitudinal medial, gue le interconectara con
los nucleos del ilf, VI y nicleos vestibulares. Esta comunicacion internuclear se
relaciona con la coordinacion de los movimientos oculares (Miller,2005; American
Academic of Ophthaimology, 2007-2008).

El nervio troclear tiene dos caracteristicas que lo diferencian del resto de los
nervios craneales: es el Unico que emerge en la porcion posterior del tronco
encefalico para inmediatamente después decusarse con el nervio contralateral
(Fig. 6). Tras su salida lateral rodea al mesencéfalo, corre paralelo al borde libre
de la tienda del cerebelo hasta su entrada en el seno cavernoso. Durante este
trayecto a nivel de las cisternas cudrigémina y ambiens, el IV par se sitta entre las

arterias cerebral posterior por arriba y la arteria cerebelosa superior por debajo.
Luego de avanzar por la pared lateral del seno cavernoso, entra a la cavidad
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orbitaria por la fisura orbitaria superior (Miller,2005;, American Academic of

Ophthalmology, 2007-2008).

Fig. 6 Nervioc Patético. (Wilson modificado por Ledn 2012)

El nervio abducens o VI nervio craneal tiene su origen en la parte dorsocaudal de
la protuberancia, por debajo del IV ventriculo proximo a la linea media. Esta
compuesto soio de fibras motoras que se originan de un grupo nuclear: el nicleo
abducente. Las fibras del nervio abducent avanzan hacia la porcion anterior del
puente para emerger en el surco entre el borde inferior del puente y el bulbo
raquideo. Prosigue hacia delante hasta introducirse en el seno cavernoso,
inferolateralmente a la arteria carétida interna. Luego, penetra a la cavidad

orbitaria a través de la fisura orbitaria superior (Fig. 7 y 8 ) (Latarjet, 1999).

Fig. 7 Nucleo del VI Nervio Craneal (American Academic of Ophthalmology, 2007-
2008)
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Fig. 8 Trayecto del VI Nervio Craneal. ( Wilson)

El nervio trigémino emerge en la superficie medio-lateral de la protuberancia,
como una raiz sensitiva grande y una raiz motora pequefna. Su ganglio sensitivo(el
ganglio semilunar o trigeminal) se asienta en una depresion, la caverna trigeminal
(caverna de Meckle), en el piso de la fosa craneana media. Desde la porcion distal
del ganglio, las tres divisiones importantes (oftaimica V,1; maxilar V2 y mandibular
V3) salen del craneo a través de la cisura orbitaria superior, el agujero redondo y
el agujero oval respectivamente. El nervio oftalmico, y a veces el maxilar, pasan a
través del seno cavernoso, antes de dejar la cavidad craneana. La raiz motora
sigue la division mandibular. A medida que deja cavidad craneana, cada nervio se

ramifica profusamente {Pauweles , 1997).

Componente Sensitivo General

Rama oftaimica (V1)

El tacto, el dolor, la temperatura y la informacién propioceptiva desde la conjuntiva,
cornea, ojo, Orbita, frente, etmoides y senos frontales son llevados desde los
receptores sensitivos de la periferia hacia el cerebro por tres divisiones mayores
de la rama oftalmica -nervios frontal, lagrimal y nasociliar. El nervio supraorbitaric
(frontal interno) desde la frente y cuero cabelludo, y el supratroclear, desde el
puente de la nariz, parte media del parpado superior y parte media de la frente,
entran en la porcién superior de la orbita y se unen para formar el nervio frontal.
Aqui se les une una pequefia rama sensitiva del seno aéreo frontal. El nervio

frontal se dirige hacia atras, a lo largo del techo de la 6rbita, hacia la cisura
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orbitaria superior, donde se le unen los nervios lagrimal y nasociliar (Pauweles |

1997).

El nervio lagrimal lleva la informacion sensitiva desde la porcidon lateral del
parpado superior, la conjuntiva vy la glandula lagrimal (las fibras secretomotoras del
septimo par craneano hacia la glandula lagrimal pueden correr durante un corto
trecho con el nervio lagrimal, en su porcién periférica). El nervio lagrimal se dirige
hacia atras, entre el musculo recto externo y el techo de la 6rbita, para unirse a los

nervios frontal y nasociliar, en la cisura orbitaria superior (Pauweles , 1997).

Varias ramas terminales convergen para formar el nervio nasociliar. Estas son: el
nervio infratroclear, desde la piel de la parte media de los parpados y el costado
de la nariz; el nervio nasal externo, desde la piel del ala y de la punta de la nariz;
el nervio nasal interno, desde la porcidn anterior del tabique nasal y la pared
lateral de la cavidad nasal; los nervios etmoidales anterior y posterior, desde los
senos aéreos etmoidales, y los nervios ciliares largos y cortos, desde el bulbo
ocular. Los componentes sensitivos de los nervios ciliares cortos pasan a través
del ganglio ciliar sin hacer sinapsis (los nervios ciliares cortos también incluyen
axones visceromotores [parasimpaticos], desde el ganglio ciliar, mientras que las
fibras simpaticas corren con los nervios ciliares largos vy cortos) (Pauweles , 1997;

Latarjet 1999).

El nervio nasociliar corre dentro del cono muscular de la orbita, pasa por encima
del nervio éptico y sale de la orbita a través de! anillo tendinoso, en la cisura
orbitaria superior . El nervio nasociliar se une a los nervios frontal y lagrimal en la
porcion posterior de la cisura orbitaria superior, para formar la rama oftalmica (V1)
del nervio trigémino. Desde los muisculos extraoculares, axones sensitivos
propioceptivos corren con los nervios craneanos lll, IV Y VI Y se unen a la rama
oftalmica, a medida que pasa en sentido posterior, a través del seno cavernoso. Al
entrar en el ganglio, se le une una rama meningea desde la tienda del cerebeio
(Pauweles , 1997; Latarjet, 1999). (Fig. 9).

Las divisiones maxilar (V2) y mandibular (V3) no seran aca desarrolladas por no

ser tema de este manual.
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Fig. 9 Diagrama de las vias e inervacion periférica del V Nervio Craneal

(American Academic of Ophthalmology, 2007-2008)

Nervio Facial (VII)

La via de la motilidad voluntaria facial se origina en las circunvoluciones frontal
ascendente o prerrolandica y parietal ascendente de la corteza cerebral. Desde
estas areas, los impulsos nerviosos recorren el haz corticobuibar, la capsula
interna y el mesencéfalo, para establecer sinapsis con el nicleo del nervio facial a
nivel de la protuberancia. De la cara dorsal de dicho nlicleo emergen fibras que,
tras dirigirse en sentido dorsomedial y superior, se curvan rodeando el nucleo del
VI par y se dirigen en sentido ventrolateral e inferior orientandose hacia el borde
inferior de la protuberancia, donde emergen constituyendo el origen aparente de la
raiz motora del nervio facial. Las fibras que la componen proporcionan inervacion
a los musculos estriados derivados del segundo arco faringeo (Fauci y cols,,

2008).
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El facial es un nervic mixto que abandona el tronco cerebral por el surco
bulboprotuberancial por medio de dos divisiones, una rama motora y el nervio
intermediario de Wrisberg, las cuales se unen en el segmento mas interno del
conducto de Falopio (este conducto presenta dos angulos que permite dividirio en
tres porciones: primera o laberintica, segunda o timpanica y tercera o mastoidea;
es un tortuoso conducto 6seo que recorre el espesor del hueso temporal y que
finaliza extracranealmente préximo a la apdfisis estiloides, en el agujero
estilomastoideo). El ndcleo de origen del facial esta situado profundamente en la
calota del protuberancial. Sus fibras motoras siguen un trayecto complicado que
rodea al nucleo de origen del VI par, contribuyendo en parte a formar la eminencia
teres, en el suelo del VI ventriculo. Entre las fibras centripetas que contiene el
nervio facial cabe destacar las fibras sensoriales gustativas que, procedentes de
los dos tercio anteriores de la lengua, se incorporan al facial, a través del nervio
cuerda del timpano, y un escaso contingente de fibras de la sensibilidad cutanea
del conducto auditivo externo. Las células de las fibras de la sensibilidad gustativa
y cutanea se encuentran en el ganglio geniculado, y sus prolongaciones centrales
alcanzan el nucleo del fasciculo solitario y el nlcleo espinal del trigémino,
respectivamente. El nervio facial contiene ademas fibras parasimpaticas para las
glandulas submandibular, sublingual y lagrimal, que siguen el nervio intermedio de
Wrisberg y los nervios petroso superficial mayor y cuerda del timpano (American
Academy of Ophthalmology, 2007-2008).

El nervio facial desde su origen, atraviesa el angulo pontocerebeloso y penetra en
el pefiasco por el conducto auditivo interno (en este se relaciona con el VIl par,
ocupando una posicion anterosuperior respecto a este) y recorre un trayecto con
dos acodaduras. En la primera acodadura del nervio facial se sittia el ganglio
geniculado, donde se origina el nervio petroso superficial mayor. En su trayecto
descendente, después de la segunda acodadura, se origina una rama colateral
para el musculo del estribo, y posteriormente el nervio cuerda del timpano (Fauci y

cols., 2008).
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Abandonando el craneo por el agujero estilomastoideo, atravesando la parotida
(entre los Ibbulos interno y externo), dividiéndose al alcanzar el borde posterior de
la mandibula en dos ramas: superior o temporal e inferior o cervico-facial. Estas
van a2 subdividirse para originar las distintas ramas terminales que inervan a los
musculos de la expresion facial y en el cutaneo del cuello (Rozman C. y cols,,
2008).

Exg bl iy

Fig. 10 Nervio Facial. (American Academic of Ophthalmology, 2007-2008)

EL simpatico en la pupila; la inervacidn simpatica al masculo dilatador de la pupila
proviene de neuronas originadas en el hipotalamo posterior (primera neurona),
que termina en las astas intermediolaterales de la médula espinal en los
segmentos C8-D2 (Centro Cilio Espinal de Bubge), donde hace sinapsis con la
segunda neurona O neurona preganglionar. Esta neurona pasa por la cupula
pulmonar y termina en el ganglio cervical superior, situado en la bifurcacion de la
carétida interna donde hace sinapsis y emerge la neurona de tercer orden que
continua el trayvecto de la arteria cardtida interna, ingresa a la 6rbita atraviesa el
ganglio ciliar sin hacer alli sinapsis y terminara en los musculos dilatadores de ia
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pupila; existen otras fibras que se dirigen a las glandulas lagrimales y al musculo

de Miuller (Velez, 2002)

Fig. 11 Anatomia de la Via simpatica (American Academic of Ophthalmology,
2007-2008).

Via pupilar aferente: Las fibras pupilares aferentes viajan aprovechando la via
optica aferente, la informacidn de la intensidad de luz es captada y transmitidas
por un tipo especifico de células ganglionares que se distribuyen particularmente
con mayor densidad en el polo posterior, se hemidecusan en el quiasma 6ptico tal
como lo hace las fibras axiales del haz papilomacular y entran al tracto o cintilias
opticas , sin embargo abnadonan las cintillas antes de liegar al cuerpo geniculado
lateral y entran al tallo encefélico por el braquium del coliculo superior donde
hacen sinapsis con los nucleos pretectales desde los cuales salen hacia ambos
nucleos de Edinger Westphal en el complejo del lll nervio craneal desde donde
parte entonces la via eferente parasimpatica que viaja por el Il nervio craneal
hasta el esfinter pupilar produciendo una contraccién o miosis pupilar. En el
trayecto del Ill nervio la fibras pupilomotoras viajan por la superficie del mismo,
qgue lo haces susceptible a compresion. Una vez en la 6rbita, acompanan la
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subdivision inferior del lll nervio y llegan al ganglio ciliar. Las fibras parasimpaticas
postganglionares, alcanzan el esfinter pupilar a través de los nervios ciliares. De
tal manera que esta doble decusacidon de la via pupilar aferente nos indica que
independientemente de la pupila que se esté estimulando ambos centros pupilares
van a recibir el mismo influjo por lo tanto la respuesta pupilar hacia ambas pupilas
va a ser proporcional a la intensidad de luz gue se envie, lo que explica el reflejo

consensual (Micheli, 2002)

Quiasma
Optico |
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Fig. 12 Anatomia de la Via pupilar aferente (modificado de Karam, 2012)



OBJETIVO GENERAL Y ESPECIFICOS

Objetivo General

Elaborar un manual de diagndstico y tratamiento de enfermedades

neuroftaimoldgicas actualizado
Objetivos Especificos
Desarrollar un compendio de las patologias de la esfera neuroftalmolégica

Concentrar vy definir los tratamientos disponibles para enfermedades

neuroftalmologicas

Puntualizar y agrupar los métodos diagnoésticos disponibles para la evaluacion de

pacientes con afeccidén neuroftaimoldgica
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Materiales y Métodos

Se formd un equipo de investigacion, contando con un tutor metodoldgico y un

cotutor experto en la materia.

Se formularon los objetivos a cumplir con la investigacion, se realizé de una lista
de patologias a considerar durante el desarrolio del tema, se elabor6 un esquema

de los puntos a desarroliar en cada una de las afecciones a revisar.

Se disefio un perfil de bisqueda delimitando el afo limite para la aceptacion del
frabajo o referencia para su inclusion en el manual, definido por nosotros el afno
1996. Se hizo la seleccion de los niveles de investigacidon a incorporar , entre estos
estudios originales de primer nivel constituidos por aquellos en los cuales el autor
disefia y ejecuta , ademas estudios secundarios, entre estos: libros de texto,
manuales avalados por sociedades oftalmologicas diversas y fuentes digitales
diversas disponibles en la web pero sustentados por Hospitales Universitarios. La
recopilacidn de la informacion sobre el tema se hizo de manera exhaustiva, para
evitar incurrir en el sesgo de seleccion, para lo cual hay que buscar en el mayor
numero de fuentes posible y con unos criterios de seleccidbn amplios. Se
seleccionaron los estudios a considerar de acuerdo a confiabilidad de la fuente,

actualizacién en la materia y validez existente en la literatura.
TIPO Y MODELQO DE INVESTIGACION

Se realizé un trabajo de revision sistematica, que se sustenta en la revision de
material literario disponible sobre la materia en estudio y constituye un
procedimiento que aplica estrategias cientificas para limitar los sesgos en el
proceso de recopilacion, valoracion critica y sintesis de los estudios relevantes

sobre un tema (Goodman C., 1996).

Las revisiones sistematicas de la literatura cientifica son estudios detallados,
selectivos y criticos que tratan de realizar un analisis e integracién la informacion

esencial de los estudios primarios de investigacion sobre un problema de salud
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especifico, en una perspectiva de sintesis unitaria de conjunto (Goodman C.,

1996).

Basandonos en una metodologia estructurada, categérica, sistematica y
multidisciplinar en la recoleccion de la informaciéon, la valoracion critica de los
estudios, y la sintesis de los mismos, diferenciandose metodolégicamente de las
revisiones clasicas de la literatura cientifica sobre un tema, en las gue un experto
revisa los estudios publicados, decide cuales son relevantes y resalta sus
resultados, sin gue se describa habitualmente el proceso seguido hasta llegar a

las conclusiones.

Constituyd un estudio secundario, pues su poblacidén de estudio estuvo integrada
por los propios estudios primarios. Ademas es un estudio de tipo prospectivo dado
que soy yo quien defino las variables a revisar y; por Gltimo un disefio transversal
pues la recoleccidon y compendio de la informacion se realizdé en un solo momento

en el tiempo.
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RESULTADOS

Se realizo una revision sistematica de la literatura cientifica (estudios detallados,
selectivos y criticos) de la esfera neuroftalmologica realizando un analisis e

integracion la informacion esencial de los estudios primarios disponibles.

Constituyd un estudio secundario y prospectivo, pues su poblacion de estudio
estuvo integrada por los propios estudios primarios y definimos las variables a

revisar.

La seleccién del material se hizo principalmente en fuentes primarias y material
bibliografico a nuestro alcance. Se incorporaron diferentes tipos de publicaciones,
libros, tesis, articulos de publicaciones periddicas, trabajos presentados en
reuniones, blogs con aval universitario. La eleccion del material bibliografico se

hizo tomando en cuenta la relacion con los temas a tratar en el desarrollo del

texto.

Es importante destacar que la literatura actualizada en el area en estudio, y en
muchos otros ambitos se encuentra mayormente en textos en lengua inglesa y

alemana haciendo menos sencillo su alcance e integracién al manual construido.

Fue un trabajo muy laborioso y absorbente dado que amerité lectura de gran
cantidad de ejemplares escritos, sintesis y transcripcion; revision y seleccion de
imagenes con su correspondiente edicion para adecuarlas al proposito e
incrementar la sencillez en la exposicién del tema vy, exploracion de tablas con su
respetiva estructuracion para agregarlas al texto permitiendo la correcta y comoda
visualizacién de su contenido y agregando o suprimiendo parte de su informacion

original para sintetizar lo gue se pretendia mostrar.

La edicion y organizacion de la informacion en el cuerpo del libro amerit6é largo
tiempo de dedicacién en la insercién de las tablas e imagenes proximas al texto al
que hacian referencia y la colocacion de la cita concerniente en el texto que la

mencionaba.
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En el cuerpo del manual se cuid6é hacer la distincion de las ideas presentadas
acorde a su importancia empleando el texto en negritas para los titulos
fundamentales, la letra italica para los secundarios y el subrayado para los menos
relevantes. Se guardd la separacion de los capitulos con un respectivo salto de

pagina en pro de la mejor organizacioén del material.

El indice de la obra refleja su contenido. La confeccidon fue hacendosa
construyendo una tabla para el contenido en si, y dos indices extra para las tablas
e imagenes inmersas en el cuerpo del manual, intentando de este modo la mas

rapida vy sencilla localizacién del concepto de interés.

En la Bibliografia se detalld, por riguroso orden alfabético, los apellidos y nombres
de los distintos autores que se consultaron, aclarando, tras cada uno de ellos, el
titulo de la obra asi como la editorial, el nimero de edicion, el lugar y afio de la

publicacion.

Del modo antes expuesto se pudo elaborar un Manual de Diagnostico y
Tratamiento para el area de Neuroftalmologia que consta de 5 secciones,

representadas por:

L. Exploracion de la Pupila

. Exploracion del Campo Visual

. Exploracion de la Motilidad Ocular
V.  Exploracion del Disco Optico

V. Emergencias en Neuroftalmologia

Desarrollando en cada cual lo correspondiente al recuento anatomofisiolagico
pertinente, lesiones asociadas, clinica, diagnostico y tratamiento actualizado
para cada entidad. Queda implicito que la confeccién ultima y esquematizacion
de la informacion tiene un componente personal y practico para contribuir al
aclaramiento de nuestro disertar neuroftalmologico incluyendo la mayor y
mejor calidad de imagenes y tablas que han de proporcionarles un
considerable entendimiento. A continuacién se anexa el resultado final del

trabajo.
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DISCUSION

El objetivo general fue elaborar un manual de diagnostico y tratamiento de
enfermedades neuroftalmolégicas actualizado, se realizé un estudio de tipo
revision sistematica, explorando el material literario disponible sobre la materia,
realizando estudios detallados, selectivos y criticos que permitieron un analisis e
integracion de la informacion esencial de los estudios primarios de investigacion
sobre los aspectos explorados, obteniéndose como resultado final un manual para

la esfera neuroftalmolégica vigente.

Se recopild informaciéon de referencia de diferentes fuentes confiables tanto en
formato online como libros de texto, con todas las limitaciones implicadas como la
necesidad de claves 0 moneda extranjera para obtener algunos articulos, escasa
disponibilidad de textos en nuestro medio, moderada cantidad de informacion en
lengua hispana, aun sabiendo que existe aun muchisima informacion disponible y
con la confianza de tener lo suficiente v adecuado para iniciar del manual se inici6
la redaccion del borrador del trabajo y, en su desarrollo y sobre la marcha se
incorporaron fuentes nuevas en la medida que fueron necesarias. Se elaboré un
manuscrito preliminar, con el objeto de construir un texto basico que recopilaba
todas las ideas fundamentales, aunque carecia todavia de un buen estilo y poseia
errores de diverso tipo, posteriormente realizando las subsiguientes correcciones
como que la redaccion fuese apropiada, precisa y clara; dando a la estructura del
trabajo una forma armoénica y equilibrada como que las oraciones tuviesen una
correcta sintaxis, y que se respetasen las normas basicas para el manual,
modificacion e insercion de imagenes y construccion e inclusion de tablas para

finalmente obtener el manual perseguido.

Este manual constituye por ende una respuesta al planteamiento del problema al
obtener una fuente de informacidén académica en espanol, actualizado y accesible
para el personal residente y especialista en el area de oftalmologia u otros a

quiénes pueda interesar.
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Se afiade ahora dos tareas complejas, la primera conseguir la publicacion del
mismo de ser posible en un futuro préoximo para gue realmente resuelva la
problematica de escasa disponibilidad de textos de habla hispana en nuestro

medio, y segundo darlo a conocer a la poblacion a la que esta dirigido.
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CONCLUSIONES

La Neuroftalmologia comprende el estudio anatdmico, fisiolégico y patologico de

la estrecha relacion existente entre el ojo y el sistema nervioso central.

La alteracion en la via de transmisién puede dar como resuitado una afectacion de
la vision, que puede ser parcial o completa, desviaciones oculares, vision doble o
asimetria en las pupilas; que genera la necesidad del conocimiento de esta

materia para el correcto diagndstico y tratamiento.

El médico oftaimodlogo con frecuencia desconoce muchos aspectos de indole
neuroftalmolégico razén por la cual ha de derivar sus pacientes a la consulta
superespecializada, hecho este muchas veces no justificado por la sencillez del

diagndstico v tratamiento si se ha adquirido el conocimiento para llegar a ellos.

La adecuada evaluacion neuroftalmolégica puede ser la primera en brindar una
clave oportuna para el diagnostico de problemas serios vinculados al sistema
nervioso, entre estos enfermedad desmielinizante, aneurismas, tumores en la

boveda craneana, enfermedades inflamatorias o infecciosas.

La actualizacion e investigacion en medicina es primordial, con este manual se
intentd recopilar lo disponible para la actualidad pero es actualizado para el
presente, en lo sucesivo sera necesaria la revisidn de los temas pues dia a dia se
siguen proponiendo nuevas opciones diagnosticas y terapéuticas en pro de brindar

lo mejor al paciente y al clinico que le examina.
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Un control adecuado de la pupila proporciona una medida objetiva de la integridad

de la via visual aferente pregeniculada y permite la evaluacion de la inervacion

i

simpatica v parasimpatica del ojo (Kawasaki A.. 1999),
Hay una gran cantidad de factores quimicos, fisic quuicos gue determinan la

forma. el tamafo v los movimientos de la puplla: la dilatacion pupilar se adapta a
las condiciones de luz v modera la cantdad de energia luminica que alcanza v
estumula la retina, actva como un diafragma que regula la profundidad de campo vy
disminuye las aberraciones cromaticas y esféricas. El tono pupilar esta controlade
por la cantidad de luz e influenciado por el tono acomodativo del ojo v por
factores psiquicos como el humor v el estado de alerta. Conocidos estos detalles
comprendemos’ la mmportancia de la exploracion pupilar para el estudio de
alteraciones oculares v del sistema nervioso central v periférico (Urthe C., v
2002).

LLas observaciones del tamano v de la motilidad pupilar proporcionan informacion
objetiva sobre la integridad de las vias aferentes visuales v debe realizarse de
rutina  durante el examen oftalmologico del paciente con algun  trastorno
neurologico o enfermedad ocular. El examen clinico de la pupila requiere poco

tempo v oun equipo muy sencillo constituido por una fuente de luz estandar, un
dispositivo de medicion y algunos agentes farmacologicos. Estos materiales, junto
con la séhda comprension de la anatomia v la neurofisiologia que describen la
mervacion pupilomotora, permitira al examinador localizar una lesion neurologica,

S

resolver la pérdida de vision vy distinguir enifre un trastorno ocular oy

principalmente una ominosa condicion neurologica, evitando asi los gastos

innecesarios en estudios de neurcimagen (Girkin C.. 2003),

Recuento Anatomofisiologico

El tamano v fisiologia pupilar dependen de la accion de dos sistemas antagdnicos
fisiclégicamente: el sistema  colinérgico’  Parasimpético v el adrenérgico!
Simpatico. Estos ejercen su accion sobre la musculatura iridiana, provocando su
contraccion v relajacion tras recibir descargas desde el sistema autéonomo central,

Existen tres centros superiores que controlan la accion pupilar por accion sobre

tos dos sistemas mencionados:

El centro frontal, situado en el girus frontal, cuyo estimulo provoca tanto

dilatacidn como contraccion pupilar (con predominio de la primera).

e Flceniro o ‘“épim} situado en el area periestriada {area 19), v que parece
estar implicado en los reflejos psico~6pticos v cuya estimulacion provoca
la contraccion pupilar sobre todo en el proceso de acomodacion.

e La corteza limbica. drea extensa de la superficie de la corteza cerebral
que rodea el cuerpo calloso y el tdlamo, y provoca fundamentaimente

dilatacion pupilar aunque estudios en gatos han demostrado que también




puede producirse una contraccion pupllar al estimular una pequefia banda
en el area limbica rostral (Uribe C., v cols., 2002).

Desde estos tres centros superiores parten vias eferentes hacia el hipotélamo,
centro donde se produce la integracion de la actividad pupilar. Desde éste partiran
por Gltimo tanto impulsos inhibidores como excitadores hacia nucleos inferiores
del sistema nervioso autonomo (Bradley W., v cols., 2006).

La pupiiocontraccion estd
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nucleos pretectales
lesde los cuales salen hacia ambos nucleos de Edinger Westphal en el complejo
del 1l nervio craneal, desde donde parte enteonces la via eferente parasimpatica
que viaja por el I nervio craneal hasta el esfinter pupilar produciendo una
raccion o miosis puptlar. En el trayecto del I nervio craneal la fibras
pupilomotoras viajan por la superficie del mismo. lo que las hace susceptibles a la
compresion. Una vez en la drbita, acompanan la subdivision inferior del Il nervio
v llegan al ganglio ciliar. Las fibras parasimpaticas postganglionares
el esfinter pupilar a través de los nervios ciliares, De tal manera que
doble decusacion de la  via pupilar aferente nos indica que,




independientemente de la pupila que se esté estimulando, ambos centros pupllares
cibir el mismo inflwo. por lo tanto la respuesta pup}ldr hacia ambas

apilas va a ser proporcional a la intensidad de huz que se envie, 1o que explica el
fleio consensual (Micheli, 2002).

Otro wwpu menor de fibras hace su relevo en el ganglio accesorio de Axenfeld
antes de a el s v regular el reflejo de convergencia. Por otra parte,
las  fibras pupiledilatadores del sustema  simpdtico provienen de neuronas
originadas en el hipotalamo posterior (primera neurona), gue terminan en las astas
intermediolaterales de la médula espinal en los segmentos C3-D2 (Centro Cilio-
<spinal de Budge) donde hacen sinapsis con la segunda neurona o neurona
nghonar, Esta neurona pasa por la cupula pulmonar vy termina en el ganglio
ervical superior, situado en la bifurcacién de la cardtida interna, donde hace
sinapsis v emerge la neurona de tercer orden que continta el travecto de la
arteria carotida interna, ingresa a la orbita, atraviesa el ganglio ciliar sin hacer alli
sinapsis v termina  en los masculos dilatadores de la pupilar existen otras fibras
que se dirigen a las glandulas lagrimales v al musculo de Milier (Velez, 2002).
Una vez que ambos tipos de fibras (parasimpaticas v simpaticas) alcanzan el ins,

se entremezclan entre ellas (Fig. 2) (Bradlev W., v cols., 2006).
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foracion pupdar, Mérodos de examen

La exploracion pupilar debe hacerse de rutina en la evaluacion ocular antes de
> se admimsiren {armacos midridticos que permitiran la exploracion del fondo
de ojo pero aboliran la actividad pupilar (Leodn, 2012).

Fupila Normal

En un examen nicial, las pupilas de todo paciente deben examinarse en
concdiciones de luz ambiental v en condiciones de penumbra, de fal forma que
podamos observar su situacion individual forma vy tamafio y sl en ambos ojos
estas variables son wguales 0 no (Micheli, 2002).

1

Posteriormente. examinaremos esas pupilas en la lampara de hendidura para
- el estade de la musculatura del iris y descartar o confirmar la presencia
: es como atrofla iridiana, heterocromia del iris, colobomas, vestigios de
membrana pupilar, sinequias, etc (Michel, 2002). El diametro pupilar en los
tos de edad media (20-30 anos), sin patologia, en adaptacion a la oscuridad,
en descanso y en silencio es de aproximadamente 7 mm. Este didgmeiro es menor
ién nz}acicw. quiza porgue ain no esta desarrollado de forma completa el
tono simpatico, considerandose en este grupo etario que existe una constriccion
anormal g1 el didmetro pupilar es menor de 1.8 mm y que existe una dilatacion

anormal cuando ésta supera los 5,4 mm (Avery G., v cols., 2001).

B los adultos de 20 afos de edad el tamafio de la pupila media es de
aproximadamente 2 a 6 mm. Este .se reduce paulatinamente ha%m
aproximadamente 1.5 a 3 mm en los adultos de 60 afos de edad (Girkin C., 2003).
lLog pacienties hipermeétropes también suelen tener diametros pupilares menores, a
diferencia de los miopes, cuvo didmetro puptar es mavor. El color del iris mfluye
waimente en el didmetro puptlar. Asi, las pupilas de los pacientes con iris de
v claro suelen ser mavores que las de los pacientes con iris pigmentados v
ros (Uribe C.. v cols., 2002).

S

Ademas, una proporceion sustancial de la poblacion sana también tiene un cierto
grado de diferencia detectable en el tamano de la pupila entre los dos ojos; una
amsocoria fisielogica definida usualmente como la diferencia de 0.6 mm 0 menos
v es mavor en penumbra que en la luz. Las respuestas a la luz son normales tanto
en luz como en penumbra. Es il evaluar fotos previas para corroborar dicha
liferencia de diametro, se vuelve mas frecuente con la edad; ocurre en el 20% de
las personas menores de 17 afios v en el 33% de las personas mavores de 80

03).

anos (Girkin C.,

Por norma general, antes de conclulr gue esta diferencia en el diametro pupilar es
fisiologica, debemos asegurarnos de que las condiciones de luz en las que el

paciente es examinade son iguales para ambos 0jos, que no existan diferencias
marcadas en la gradt,mcién entre un 0Jo y otro, que no havan alteraciones
intracculares que afecten el tamafo pupilar v que los sistemas nerviosos central v
periférico no estén alterados (Uribe C.. y cols., 2002).




Los Reflejos Pupilares

de vista clinico. los reflejos
clasificarse en tres tipos:
febidos a la luz v oscuridad.

zxc;s,zctrf[ms que acompafan a otros reflejos
(como el de convergencia) v los reflejos
psicosensoriales sultantes  de  estimulos
;mi{tos 0 "\cnsw' 'lLs Hay otros reflejos de
iportancia clinica como los reflejos
05, reflejos asociados a estimulos

des oculares v oreflejos asociados a
visuales corticales (Nogales 1.,

Reflejo fotomotor directo v reflejo fotomotor
indirecto o consensuado.

con las vias

Consisten en la contraccion de las pupilas
vando se provecta una luz de suficiente

sobre  uno de los ojos. La

ila del ojo sobre el que

1z oes el reflejo directo. La
contraccion de la puplla contralateral es el
reflejo consensuado, Para examinar el reflejo
foromotor directo, mientras el paciente mira

a lo lejos v con luz ambiental o con una

hinterna de bolsillo, el explorador cubre con

Manos ojos  del  paciente.

Posteriormente, uno de los  o0jos es
destapado; la pupila debe contraerse de

forma  brus vy mantener esa contraccion,

simitar debe obtenerse cuando

igual forma el otro ojo. El

suado  debe examinarse al
destapar el (;jo sobre el que no incide la luz de forma directa v comprobar su
contraccion v dilatacion coincidiendo con la exposicion a la luz v oscuridad del ojo

Il arco aferente del reflejo fotomotor esta formado por las fibras

dejan la via visual justo antes de llegar a los cuerpos geniculados

v oque. tras dirigirse hacia el coliculo superior pero sin entrar en él,

alcanzan los ntcleos mesencefalicos pretectales (zona de transicion entre el
talamo v el cerebro medio) (Fermin S., 2002).

Desde estos nacleos los estimulos viajan por medio de neuronas de segundo
orden que terminaran en el nicleo de Edinger-Westghal contralateral tras cruzar
posierior v centralmente la materia gris que rodea el acueducto cerebral. Algunas
fibras que no se decusan se dirigen hacia el niucleo de Edinger-Wesiphal




homolateral. Desde estos nilicleos consirictores, las neuronas preganglionares
viajaran junto con el Il nervio craneal hasta el ganglio ciiar (Fig. 2, 3 v 4)
{(Fermin S., 2002).

I2n la especie humana, la intensidad de la contraccion pupilar es igual en el relejo
directo que en el consensuado. El grado de contraccion viene
por el grado de adaptacion retiniana a la tuz v por el area de retina
sido  estimulada.  Por
ejemplo, s1 se ha producido una
previa a luz

ini 30-40 cm. poe
Infinito "\

adaptacitén  retiniz
mtensa v exploramos el reflejo con
el reflejo fotomotor
practicamente  ausente. En
retinianas mas

bl

cuanto a las areas

sensibles a la luz, se ha demostradoe
que  Ia reaccion pupilar es mas
rapida si estimulamos el area foveal
en un ojo que estuviese previamente
adaptado a la luz, mientras que si

14 adaptado a la oscuridad la

IS
reaccion serd  mas  rapida st
esumulamos el area paramacular

(www. uem.es/2d=men00330). Se coloca un dedo a unos 50-60 cm del paciente

"

v se le pide que se fije en ¢l Al acercario 2 la

produce contraccion de la pupila, g

Cara s

descrito hasia ahora. v
en cuenta las vias acompaiia de convergencia de los ojos v

acomodacion del cristalino. El arco reflejo pas:

entes v eferentes que componen

] /; e e o por el nervio optico, cuerpo geniculado late
el arco del reflejo fotomotor, es facil i L .
. ) corteza visual primaria, proveccior
comprender que este reflejo se vera e y .
o . cortectect colfculo de
e vt leGiae (e afoeta o ) )
tado por patologias que afecten Edingern Westphal, nervio oculomotor v ganglic
a4 1as vias opticas antes de que estas ciliar (tmodificado de pupiadeadie blogspot.com).

alcancen los cuerpos geniculados

laterales,  por  lesiones  en el

lesiones en el Il nervio craneal, Asi, a interrupciéon de las vias

5, como la avulsion traumatica del nervio optico de un lado, provoca la

del reflejo fotomotor directo homolateral v del reflejo consensuado
iralateral, mientras que la interrupcion de la rama eferente, como la afeccion

del I nervio c¢raneal, provoca ia abolicidn del reflejo consensuado cuando

estimulamos el ojo opuesto al lado de la lesion, pero no st se estimula el ojo del

lado de la lesion (Fermin S., 2002),

Reflejo pupilar a la vision proxima

Consiste en la contraccion bilateral de la pupila cuando hacemos mirar a un
paciente gue tiene la mirada fijada en el infinito hacia un objeto situado a unos 30
o 40 ¢m delante de ¢l (Fig. 5). Ademas de la contraccion pupilar, se producira un
: de convergencia v acomodacion. Los estimulos desencadenados con la
vision cercana dan lugar a los ires procesos de forma simultanea, pero si
suprimimos uno de ellos (por ejemplo, la acomodacion, utilizando lentes esféricas
ysitivas) los otros dos se produciran de igual forma. La rama aferente del arco
reflejo pupiar a la vision proxima esta formada por fibras de las vias épticas




alcanzan la corteza visual. Desde la corteza visual v siguiendo rutas no muy
conocidas parten fibras que, tra% hacer relevo en el cerebro medio, alcanzaran los
i 15 de I{dépg@rm\‘\wu)imi esde donde p’?f’[%’? las neuronas que formaran la

}

rama eferente del arco reflejo pupilar (Nogales J., 2005).

hecho de que la miosis secundaria a la vision proxima puede permanecer
inalterada pese a que se afecte el reflejo fotomotor (pupila de Argyll Robertson)
indica gque en los niucleos de Edinger-Westphal existen dos dreas diferentes para
cada uno de los reflejos o bien que las fibras del reflejo de vision proxima que
npafian al Ul nervio ¢raneal no hacen su relevo en el ganglio ciliar, sino en un
=sorio Hamado de Axenfeld. Existe una rara afeccidn en la que la
del reflejo de visidn proxima se plerde, mientras se conserva la miosis del
flejo fotomotor: a esta condicion se le conoce con el nombre de pupila de Argyll
(Bradley W, 2006)..

ref
Robertson inve

Reflejo pupilar a los estimulos emocionales v sensoriales

Los estimulos sensoriales como el dolor, las emociones o estados de danimo como
el miedo provocan una excitacion del sistema nervioso simpatico v una inhibicion

del parasimpatico. Como consecuencia, se produce una midriasis bilateral que se
de un higero aumento de la hendidura palpebral. Este reflejo é
=nte en el recién nacido pero aparece a los pocos dias del nacimiento v esta
stamente desarrollado a los 6 meses de vida. El llamado reflejo cilioespinal.

comp
que consiste en una dilatacion pupilar rapida de 1-2 mm tras el estimulo doloroso

a nivel de la piel del cuello (normalmente en la parte superior del trapecio), puede
considerarse Lna variante del reflejo pupilar psicosensorial
<\,\fww.l1(:‘m.es;/‘:’d=imz>n()().)\>()>

Reflejo pupilar al cerrar los parpados

Consi en la contraccion pupilar bilateral seguida de una dilatacion cuando se
produce el clerre palpebral, va sea de forma voluntaria o involuntaria. Las dos
pupitas se contraen de forma similar. Sin embargo, si se intenta cerrar uno de los
ojos v se mmpide manteniendo los parpados abiertos de forma forzada, se pmdwa
una contraccion ipsolateral de la pupila (reflejo orbicular o fendmeno de Piliz-
‘estphal). Hay quien considera que éste no es mas que un reflejo pupt}ar a la
ana vogue se produce la miosis porque el paciente, que infenta cerrar
; ins, inconscientemente deja de mirar al infinito. mira a un objeto cercano (la
mano del explorador, por ejemplo) v se produce una miosis, acomodacion y
convergencia (www.ucm.es/?7d=men00330).

Otros reflejos: En la literatura se han descrito otros reflejos pupiares de menor
importancia clinica que se mencionan a continuacion:

Retie/o oculosensorial, oculopupilar o trigeminal’ Consiste en la dilatacion pupilar
bilateral seguida de una contraccion immediata cuando se estimula la cornea de

uno de los ojos.

Ketleyo pupilo-auditivo.” Se produce cuando estimulamos con un diapason uno de
los oidos. Consiste en la contraccion momentanea, seguida de una dilatacion
pupilar en el ojo del lado del oido estimulado,
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Feaccion de Tournay! Relacionada con lo% movimientos oculares y descrita por
primera vez en 1917, Segiun Tournay, se producia una dilatacion pupilar en el ojo
staba en abduccion v ouna contraccion pupilar en el ojo que estaba en
ion. Con téenicas pupitlograficas se ha demostrado que esta reaccion no

existe realmente.

Hippus o nistagmus pupidar: Consiste en la alternancia de una serie de
contracciones v dilataciones pupilares, normalmente secundarias a reacciones
pupilares a la luz. Se ha asociado a numerosas enfermedades como encefalitis,
cataratas y esquizofrena, pero también se ha detectado en sujetos sin patologia
alguna (www.ucm.es/?d=men00330).

Patologia Pupilar

Lesiones en las vias visuales aferentes
El reflejo fotomotor es la base de la prueba del defecto pupilar aferente relativo
(DPAR) o fenomeno pupilar de Marcus—Gunn. Como se describio en el apartado de

los reflejos pupilares, el reflejo fotomotor es la base de la prueba del DPAR. La

respuesta fmp%!z%r en esta prueba nos permite comparar las vias visuales aferentes

de cada ojo. Cualquier alteracion que provogue una diferencia significativa en la
funciom vz:aua? de ambos ojos, como una alteracién unilateral o bilateral pero
asimenri de fa retina o del nervio optico, puede desencadenar un defecto

pupilar aferente relativo. Las alteraciones de los medios oculares (opacidades

corneales, cataratas,

hemorraglas vilreas no muy densas...) rara vez provocan un

DPAR porque a pesar de la no transparencia de medios, la luz llega a alcanzar la

retina participando, por tanto, en el reflejo fotomotor (Fauci A, v cols., 2008).

La exploracion del DPAR es el summum de la rentabilidad diagnéstica. En la era
] 3(1{1511(:30;0;1 técnica. podemos afirmar que ningun otro estudio nos da tanto

w1 poco v, ademas, es practicamente la Gnica prueba no simulable en el
npo  de la rwnroﬁ,a}mologia. Todos los oftalmologos sabemos que las
nfermedades del nervio optico o la retina producen un DPAR cuando se expre
de forma suficientemente asimétrica. Sobre todo cuando son del nervio 6ptico.

Cuando se irata de enfermedades de la retina como en el caso de DR con
afectacion central, DMRE. OACR., OVCR, etc.) el DPAR es minimo (Gonzalez v
, 22)& Q)
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Marcus Gunn vivid entre 1850 v 1909 vy, aunque ha pasado a la historia de la
oftalmologia por el fendmeno que lleva su nombre v que aparece asociado a
determinadas ptosis congénitas, lo cierto es que sin lugar a dudas su mayor
aporte fue describir la que probablemente es la exploracion princeps en el campo
de la neuwroftaimologia. que ¢l llamd anisocorlia dinamica. v que hoy todos
conocemos bhajo @l nombre de defecto pupilar aferente relativo o DPAR. El DPAR
puede cuantificarse de una forma muy sencilla colocando f{iltros de densidad
neutra sobre el ojo «bueno» hasta legar a anularlo. Hablar de DPAR de una, dos o
res cruces resulta tan vago e impreciso como clasificar una exotropia en leve,
moderada o severa. Ademas, cuantificarlo nos avuda a evitar el sesgo que el
tamano de la pupila v su amplitud de movimiento introduce en nuestra apreciacion
subjetiva. En el paciente joven es habitual que tendamos a sobrestimar el defecto
porgue las pupilas son grandes v reaccionan de forma immediata con un vivo
movimiento, Aun asi, la principal clasificacion que empleamos se basa en este
1 de cruce se trata de la clasificacion de Bajandas y es universalmente

Por el contrario, la pupila pequefia v mas lenta de los pacientes

ancianos hace que en

muchas ocasiones
timemos el

Ello se debe

movimiento nfluye
de forma  Inevitable
en nuestra
reciacion subjetiv

b
(Gonzalez vy cofs.,
2000)E1 DPAR  se

@\p%o;u en una

habits OsCUra luz oscilante o prueba pupilar de Marcus Gunn (Fig. 6;
utilizando una tiz En condiciones normales, cuando un ojo es estimulado con iuz
hrillante {eg intensa la pupila de ese ojo v 1a contralateral se contraen, la primera
importante  disponer por el reflejo fotomotor divecto v la segunda por el consensuado. S
de baterias bien

ievo ambas pupilas permanecen contraidas por el «

gadas). De este
modo, se induce un
miento pu mic lo

vado de la primera v por el directo de la segunda. B

parte inferior del esquema se observa que al estimular el cjo sanc

ambas pumhs se contraen (por el reflejo

srechao)

el estimulo al ojo lesionado (fase 2)

33 al haber un de

S5 puegen 1a pupila de fecto aferente

hor tanto. lesion del reflejo directo. En el ojo contralateral también
i

consensuado (modificado de www.ucm.es/?d=menti0330).

que de se  produce dilatacion  pupilar  por alteracién en el reflejo

modo  nos  pa

apercibidos. Para
: ia
acomodacion el paciente debe mirar hacia un objeto alejado v se debe iluminar
desde una posicidon ligeramente inferior. Es importante emplear el mismo tiempo
en estimular ambos ojos para evitar un blanqueamiento asimétrico de la retina v
ser cuidadosos con la distancia (duplicar la distancia, supone reducir cuatro veces




la intensidad de la luz) v la direccion, pues la sensibilidad varia en las distintas
zonas de la retina (Fig. 6) (Fauci A. y cols., 2008).

Debemos utilizar {iltros de densidad neutra aunque lo ideal seria disponer de un
pupilometro acoplado a un sistema de estimulacion luminosa, v existen barras de
filtros similares a las de prismas en las que
¢stos  aparecen  colocados  de  forma
ordenada; lo cierto es que la utilizacion de
los filiros de densidad neutra que se
emplean habitualmente en fotografia resulta
ung o omanera sencilla y  barata de
cuantificario (Fig. 7). Estos filtros son de
color gris v atentan por igual todas las
e onda (de ahi su nombre). El
defecto se mide en una escala exponencial
en la que cada filtro reduce el paso de luz a
la mutad, la cuarta, la octava parte v asi
sucesivamente. Se puede apuntar directamente en la historia que conseguimos
anular el defecto con un filtro de 2x, 4x u 8x, pero como en el caso de la agudeza
visual, una forma mas rigurosa de transcribir esta informacion es valernos de una
escala logaritmica. Como por convenio se utilizan logaritmos de base 10, el filtro
de Zx equivale a 0.3 unidades logaritmicas (100.3 = 2). el de 4x a 0.6 unidades
logaritmicas (100,6 = 4), el de 8x a 0,9 unidades logaritmicas (100,9 = 8) y asi
esivamente. Para estar seguros de que hemos llegado a anular el defecto lo
méas recomendable es ir un paso mas lejos v utilizar el siguiente filtro hasta llegar
a nducir un defecto contralateral (Gonzalez v cols., 2009) (Fig. 7).

s

(modificado de Gonzilez v
. 2009).

be

Se ha comercializado desde hace
un tiempo un instrumento similar a
las  barras de prismas o de
esquiascopia  que reane en una
sola barra 10 filtros en saltos de
0.3 unidades logaritmicas.
simplificando la exploracion. Sino
Lisponemos de este mstrumento,
la barra de Bagolini (cristales
rojos  de  distintas  densidades

vlihzados  para  cuantificar  la

mtensidad de la supresién en el
campo del  estrabismo) puede
resultar igualmente atil (Gonzalez

v cols., 2009) (Fig. 8).

De todos modos, aun no
disponiendo de hiltros,

plemente preguntar al paciente
por la percepcion subjetiva del brillo de una linterna o del tapon rojo de un colirio
wweamida resulta extraordinariamente Gtil, pues ambas exploraciones
presentan una correlacion excelente con la intensidad del DPAR. Sera importante

{(modificado de

Gonzalez v cols., 2009 v coivision.coni).

g
e
T
pos

uminar desde una posicidon ligeramente inferior las pupilas, de este modo




@

conseguimos dos cosas! Evitar un molesto reflejo sobre la cornea que dificulta la
visualizacion de la pupila v evitar desencadenar la acomodacién del paciente. Se
ebe lener en cuenta en caso de anisocoria que la retina del ojo con una pupila de
mayor tamafio recibird una mayor cantidad de luz. Por eso, la anisocoria induce un
débil pero medible DPAR en el ojo midtico de aproximadamente 0.1 unidades
logaritmicas por cada milimetro de anisocoria. Es importante emplear la misma
cantidad de tiempo en estimular ambos ojos. St nos detenemos un tiempo
excesive en un ojo se blanquea la retina. La retina que ha sido luminada durante
un mavor tiempo agota sus fotopigmentos v se reduce su sensibilidad y, en
definitiva, se induce un DPAR artificial. Si somos conscientes de que esto ha
sucedido debemos dejar reposar al sujeto durante unos minutos antes de
continuar {Gonzalez v cols., 2009).

Situaciones mas habituales

///” \X en la patologia del nervio optico: En el diagnostico de este tipo de patologia
la presencia de un DPAR (o su reduccion en el caso de existir un defecto previo
en el oj0 contralateral) resulta imprescindible. Su sensibilidad v especificidad es
mavor que la de cualquier otra prueba. El DPAR tiene valor pronoéstico en la
neuropatia optica traumatica y se ha correlacionado con el defecto campimétrico

en el glavucoma v mas reclentemente con la reduccion en el espesor de la capa de
fibras nerviosas, tanto en el glaucoma como en la atrofia optica (Nakanishi Y. v
2006, Tatsumi Y. vy cols., 2007).

en la  patologra retiuana’

~obablemente la oclusion de vena central
de la retina es la patologia retiniana en la
cto pupilar aferente relativo ha
rec &bum una mayor atencion. En este caso
resulta atil en el diagnéstico diferencial
entre  las  formas isquémicas ¥y no
wqa:em@ as v, por lo tanto, su presencia
jene un gran valor prondstico (Fig., 9). El
articulo original fue publicado por Hayreh
hace mas de 20 afios. En este trabajo el
90% de los pacientes con una forma no

taban  un  DPAR de resulia de gi-‘an utilidad en la clasificacion
de las oclusiones venosas. En las formas

uemica  presen
ws de 0.3 unidades logaritmicas, en

isquémicas 4 presente un DIPAR de alto

ague el 0% de aquellos que grado (Gonzalez v cols.. 2009).
sufrieron una forma isquémica,

sentaron un DPAR de al menos 1.2
idades logaritmicas. El DPAR se convierte de este modo en un método muy
cillo de clasificar mnicialmente a estos pacientes. Comoe resulta facil de muar,

‘mru%aeimm la perimetria v el « ¥ectr01 retinografia (Gonzalez v

it

embargo, no debemos generalizar esta afirmacion a toda la patologia retiniana.
i descubrimiento reciente de un subtipo de células ganglionares sensibles a la
v que utilizan como neurotransmisor la melanopsina debe hacernos

matizar esta afirmacion. Estas células son responsables en gran medida de la
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respuesta puptlar v de la sincronizaciéon a la luz de los ciclos circadianos. Su
existencia explica que pacientes con ausencia total de los fotorreceptores puedan
tener una respuesta pupilar relativamente conservada. Quiere decir que la
exploracion del DPAR resulta extraordinariamente fiable en las enfermedades del
nervio optico v en aquellas que afectan a la retina interna v, por lo tanto, a la capa
de células ganglionares. Sin embargo, en enfermedades degenerativas de la retina
externa los reflejos pupilares pueden estar relativamente conservados y por ende,
la exploracion del DPAR v en general toda la exploracion pupilar resulta mucho

menos fiable (Mankins M. v cols., 2008 v Van Gelder R. y cols. 2008).

DEAR en swetfos sanos’ Usando métodos méas exactos que los habituales
{pupilografia) es posible demostrar la existencia de un pequefio defecto pupilar
{no superior a 0,3 unidades logaritmicas) en sujetos sanos sin que ello traduzca
necesartamente la  existencia de patologia. Por analogia con la anisocoria
isiologica, poadriamos hablar de DPAR fisiologico v se cree gue es debido a la

b

Errvor de refraceion Nunea
Oclusion unilateral  Pasajera (contralateral)

a vitrea muy densa. Una catarata

Opacidad de medios  Nunca, salvo la hemorragi
unilateral ocasionalmente podria dar un DPAR en ¢l ojo

opuesto, La catarata dispersa la huz e ilumina la retina del ojo

sano
Ambliopia Habitualmente no. s6lo si es asimétriea vy marcada-
Afeccion unilateral Siempre
del nervie &ptico
Lesion del quiasma A menudo, i los defectos camplimétricos son asimétricos
Lesidén del tracto A menudo. en el lado contralateral a la lesién
optico
Lesion del Habitnahnente no. Ocasionalmente, cnando hay lesion cercana
geniculado o al cnerpo geniculado externo

x‘ctrog;xnglionar

(modificado  de

men0330),




Lesiones del cerebro medio. Pupilas mesencefalicas. Disociacién cerca—luz.
Disociacién luz~ acomodacion.

A diferencia de los defectos aferentes, en los que los reflejos pupilares anémalos
se relacionan con una agudeza visual también alterada, las lesiones en el cerebro
medio causan anomalias simétricas vy bilaterales en los reflejos pupilares pero con
agudeza visual conservada, salvo que se produzcan en el contexto de otras
lesiones asociadas. Los defectos pupilares del cerebro medio son raros hoy dia.
Los dos principales cuadros de anomalia pupilar por lesion a nivel central son el
sindrome de Parinaud g las pupilas de Argyll Robertson
{www.ucm.es/?d=men00330).

El sindrome de Parinaud

(conocido también Como - ‘
U S ' Grupo Etario | Causas f

sindrome periacueductal,

, , ) Niiie *  Estenosis del acuedue
sindrome pretectal, sindrome AInos ‘h's‘e'_ Oj'S.de acueducto
e ) * Meningitis
mesencelalico dorsal 0 e 1
) R * Pinealoma
sindrome de Koerber-5alus— -

Adultos *  Desmielinizacion

se caracteriza por la - .
* Traumatismos

r

de  pupilas  en . . .
*  Malformaciones arteriovenosas

media  que  se

contraen bruscamente al

o L Ancianos * Accidentes cerebrovasculares
estimulo  de  vision cercana s
mesencefdlicos
pero pobremente o nada a la * Pumores periacueductales
luz  (disociacion cerca-luzlh * Aneurismas de la fosa posterior

Otros hallazgos incluyen una

alteracion en Ia mirada

vertical  (sobre todo hacia

{modificado de Terraza G. v cols.,

arribal, Nistagmo de
., . SO05)
retraccion-convergencia y el 2005).

signo de Collier (retraccion del parpado superior en la mirada hacia arriba), Este

a una lesidn en el cerebro medio que afecta la comisura

sindrome
posterior, de forma que interrumpe las vias que llevan el estimulo luminoso hacia

los nucieos de Edinger-Westphal pero preserva las vias ventrales que llevan los

imulos del reflejo pupilar de la vision proxima. Las causas mas frecuentes de

lesion son los tumores {(pinealoma, pineoblastoma, gliomas pineales, etc.),
hidrocéfalo (por aumento del tercer ventriculo) o lesiones intrinsecas del cerebro
medio dorsal. M
(Fauci A, v cols., 2008).

as precisamente las cusas varian acorde a la edad. (Tabla 2)

Las puptlas de Argyll Robertson consisten en un cuadro bilateral de miosis
irregular. Al igual aue el cuadro anterior. son poco reactivas a la luz pero
welonan de forma normal o casi normal con el reflejo de acomodacion-
convergencia. No suelen acompanarse de alteraciones en la visidon ni en el
movimiento ocular., Se dilatan de forma muy pobre en la oscuridad v responden
a los colirios midriaticos. No es raro encontrar signos de atrofia iridiana en el

1’ [P

ma




estudio con lampara de hendidura. Estas pupilas se han considerado como
patognomoénicas de la sifilis terciaria. Sin embargo, otras patologias como la
diabetes mellitus, la esclerosis miultiple. la encefalitis v la distrofia miotonica
pueden cursar con pupilas que se comportan con todos los signos descritos

anteriormente (Snell, 2007).

Anomalias del tamafio pupilar

Lesiones en las vias nerviosas eferentes del sistema visual. Anisocoria.

La alteracion de

21

diferencia en el

las vias eferentes del sistema visual suele cursar con una

menciond anteriormente, esta diferencia recibe el nombre de anisocoria. La

anisocoria es la
anomalia

pupilar que mas
facimente
puede notar el
DPropio

paciente. Dado
gue la
anisocoria  no
causa sintomas
per se, la

que el
paciente cuenta

referente a su
micio, forma de
presentacion,
L., suele
poCos
al

Este

dehe preguntar
acerca de
SIgNos
acompafianies
como diplopia,
15 0
dificultad en la

PLo

acomodacion,

ast como  los

antecedentes

médicos v
quirargicos. La

N
&GOS

Luz Ambiéente

Luz Intensa Luz Pobre

La exploracién en la luz v en la oscuridad puede determinar qué pupila es
anormal en caso de anisccoria. a) Con luz ambiente observamos una
anisccoria con la pupila del ojo derecho mavor que la del izquierdo. b} Si s
pupila mas pequehna {izquierda) es patologica, en la oscuridad aumenta e

oy oW

ar la pupila patologica. ¢) St la pupila mas grande es la
er

anisocoria al no dila
anormal (derecha). la amisocoria aumenta con la fuz intensa al no cont:
esta pupila. d) En la anisocoria fisiologica, ambas pupilas reaccionan a la luz
v ooscuridad v la  anisocoria permanece ceonstante.  (modificado  de
www.ucm,es/7d=men00330).

ervacion de fotos antiguas puede ayudar en la evaluaciéon de una anisocoria. La

anisocoria puede ser fisiologica o esencial, es decir, puede estar presente en

sujetos normales.

En estos casos, la diferencia del tamafic pupilar es menos de

j
(.6 mm. En la anisocoria esencial la desigualdad pupilar cambia de un dia a otro y




puede diferenciarse de los estados patolégicos en los que el grado de anisocoria
permanece relativamente constante con las distintas condiciones de luz (Glasser
J., 188997,

Una vez detectada la presencia de una anisocoria y descartado que ésta sea
fisioldgica, es tarea del médico determinar cuél es la pupila anormal v realizar un
diagnostico diferencial (Leon A., 2012).

wocorta (Fig, 10) puede ser debida a que una pupila es demasiado grande o
asiado pequeha respecto a la otra. Cuando la pupila méas grande es la que es
anormal, la amisocoria aumenta con luz intensa. lo que implica normalmente una
sion en las vias parasimpaticas; cuando la pupila mas pequefia es la patoldgica,
la anisocoria s mavor en la oscuridad, normalmente por lesién en las vias

simpaticas (Levin L., 2005).

Defecto en las vias eferentes simpaticas.

e Pardlisis oculosimpética o sindrome de Claude—-Bernard-Horner (Fig. 12).
iste cuadro se caracteriza por una ptosis palpebral discreta del parpado superior
v una miosis ipsolateral. Puede asociarse a anhidrosis hemifacial homolateral. No
hay diplopia ni alteraciones de la agudeza
visual, A diferencia de la ptosis producida por
una paralisis del Ul nervio craneal, que es
intensa, la pto del sindrome de Horner en
discreta v a menudo puede pasar
apercibida. La ptosis simula en ocasiones
oftalmos que realmente no existe. La
miosis también puede ser discreta. El reflejo
fotomotor directo y el consensuado estan
spefados vy las variaciones del diametro
,lar segin  las condiciones de luz son
svidentes, como  curre  con  las  pupilas
normales. Sin embargo, la pupila del sindrome

* (tumor de Pancoast).

de Horner muestra una redilatacion lenta fista es una posible causa del
después de la miosis inducida por la luz sindrome de Horner preganglionar.
cuando ésta se retira, fendomeno a veces dificil (Cruz y cols., 2010).

de observar en la clinica v para el que puede
de extrema utilidad el uso de
videopupilografos (Kawasaki A., 1999).

La paralisis oculosimpatica se debe a una
lesion en alguna de las neuronas de la cadena
simpatica, es decir, lesiones en la neurona
central, por ejemplo, por afecciones en el
tronco  encefalico v en la médula espinal
cervical o toracica; lesiones en la neurona

preganglionar (antes de alcanzar el ganglio
cervical superior), por ejemplo, por el tumor (Cruz vy cols.., 2010).
de Pancoast del apex pulmonar (Fig. 11); o

lesiones en ia neurona postganglionar




{después del ganglio cervical superior) por afecciones en el cuello, base del
craneo, seno cavernoso u orbita (Benjumeda A., 2009).

Defecto en las vias eferentes parasimpaticas. Si en una anisocoria la pupila grande
©s la anormal, hay que sospechar una lesion de la via parasimpatica. El sigulente
DASO es determinar s1 el bloqueo
parasimpatico  es  preganglionar {pupila no
reactival o postganglionar (pupila fonica de
Adie) {(Yanoff M. v cols., 2009).

e Fardlisis del Il nervio craneal Bl
blogueo preganglionar se caracteriza por una
pupila en midriasis, arreactiva, ¢on ausencia
de acomodacion v paralisis de uno o todos los
misculos inervados por el Il nervio craneal.
craciones observadas en una pupila de

Las alt
una paralisis del Il nervio craneal pueden
variar con el fiempo. En las fases tempranas
de un bloqueo del I nervio craneal la pupila
con pilocarpina diluida; pero al
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pasar las semanas, la atrofia de las fibras

ganglionares da luga a una

nsibilidad secundaria a la denervacion.

o erréoneo, dando lugar a una sincinesis
andmala, como la mervacion del recto mterno,
In que dard lugar a una miosis con los
movimientos de aduccion (Pseudopupila de
Argvll Rabertson) (Uribe G. v cols., 20053). Si
la lesion del NI nervie craneal se asocia a
dolor, hay gue descartar la presencia de un
aneurisma intracraneal o de un tumor. Como
a general., una paralisis del I nervio
craneal ascciada a una afectacion pupilar
de control urgente

Ve

{(www.ucm.es/?2d=men00330).

2 algunas

o [Blogueo postganglionar. Pupila tonica

fibras se conwaen vy o oiras no
H / : - i s . . . . o o - . Py
de Adie. BEn las primeras fases puede ser (Benjumeda A., 2009).

dificil distinguirlo de! bloqueo preganglionar,

porgue ambos cursan con pupilas midridticas v no reactivas. Sin embargo, en el
blogqueo postganglionar no hay alteraciones en la motilidad ocular (Levin L.,
2005).

La pupila tonica se caracteriza por responder de forma muy débil a la luz. La
upila téonica mantiene el didmetro pupilar en distintas condiciones de luz, a
sta de lo que ocurre con la pupila normal. Por tanto, la anisocoria varia

5181
dife




mucho segin esas condiciones luminosas, al quedar una pupila fija. Se caracteriza
igualmente por tardar mucho en redilatar tras cesar tanto el estimulo luminoso
como el de vision proxima. La forma de la pupila es a menudo oval, v se puede
apreciar en la ldmpara de hendidura que no se contrae de forma uniforme sino que
lo hace en unos sectores v en otros no, con unos movimientos a modo de gusano
en el borde pupilar por la parédlisis sectorial y la inervacion parcial del esfinter. La
pupila de Adie forma parte a menudo del sindrome de Holmes-Adie, alteracion
idiopatica que suele afectar a mujeres entre 30 y 50 afios. Suele ser unilateral v
cursa con aparicion brusca de vision borrosa, fotofobia v anisocoria, junto con

d smnuxon de los reflejos osteo~-tendinosos profundos (Benjumeda A., 2009)
g 13y 14,

Dmvm‘y :%co diferencial: El término "pupila tonica de Adie” se refiere a una causa
idiopatica. No todas las pupilas ténicas son pupilas de Adie:

e Arteritis de células gigantes en ancianos.

e La sifilis causa el 45 % de pupila tonica bilateral en hombres

e En casos de pupila ténica de Adie, la exploracién del reflejo en el tendon
patelar (abolicién) puede avudar al diagnostico. (Benjumeda A., 2009).

Puptla amaurdtica’ La pupila de un 0jo clego por enfermedad retiniana o del nervio
Optico 1o se contrae cuando es estimulada por la luz. Ambas pupilas son del
mismo tamafio v ninguna reaccionard a la luz (reflejo consensual abolido). Sin
rgo, cuando se estimula el ojo sano ambas pupilas se contraen, va que los

embarg
entes del ojo sanc estimulan la inervacién eferente intacta del ojo

impulsos afe
ciego (reaccion consensual conservada),

Signo pupiar de Hutchmson Midriasis arreactiva unilateral, conservandose el
reflejo f()tm'notor consensual ante la estimulacion del ojo en midriasis, en un
paciente con antecedentes de traumatismo craneoencefalico o de hipertension
mtracraneal (por herniacion transtentorial) (Friedman N, v cols., 2010).

L& pupila difatada farmacologicamente. Cuando nos enfrentamos a una anisocoria
patologica de origen desconocido hay que tener en cuenta la posibilidad de que el
pacie hava entrado en contracto con colirios midraticos o ¢on ciertos
medicamentos anticolinérgicos que pueden afectar a la motilidad pupilar. como
‘macas  para  tratar  mareos  (escopolamina),  afecciones  cardiacas,
descongestivos, etc. En estos casos, la puplla no se contrae con farmacos
colinérgicos, como la pilocarpina al 1%, debido al bloqueo de los receptores
postsinapticos por el farmaco en cuestion. En el caso de que la midriasis se hava
producido por farmacos adrenérgicos. que activan el dilatador pupilar, si se puede
producir una contraccion de la pupila con la pilocarpina, va que la accion de ésta

Pesfinter predomina sobre el dilatador que es un musculo mas débil (Banta

sobre

Valoracién de la Anisocoria. Pruebas de los colirios.
Como resumen de lo expuesto hasta ahora, podemos decir que en clinica tenemos
tres condictones basicas en las que existe anisocoria: Anisocoria fisiolégica o

esencial, Anisocoria por paralisis del parasimpatico preganglionar (I nervio

ineal) o postganglionar (pupila tonica de Adie o pupila con midriasis




farmacoldgica) v Anisocoria por paralisis simpatica (sindrome de Claude~
Bernard-Horner) (Zarranz 1., 2004) (Tabla 3).

La anisocoria fisioldégica es de facil diagnéstico. La diferencia entre los diametros
pupilares en menor de 0,6 mm v se mantiene constante con los distintos niveles
de iluminacion, Ademas, no hay alteraciones en los reflejos pupilares, ni en la
agudeza visual ni en los movimientos oculares (Harvey B., v cols., 2006).

LLa anisocoria por paralisis parasimpatica preganglionar (o paralisis del I nervio
craneal) produce midriasis unilateral. La pupila no responde al estimulo luminoso
y de vision proxima. La anisocoria cambia con las distintas umdiciones de luz v
puede haber alteraciones en la motilidad ocular extrinseca (Glasser J., 1999).

En la anisocoria por paralisis parasimpatica postgandh'onar {(pupila de Adie)
existen grandes diferencias con los distintos niveles de iluminacion. La pupila
responde de forma lenta a los distintos estimulos (luminosos v visién proxima)l y
al cesar éstos se produce su dilatacion también de forma lenta (Glasser J., 1999).

La anisocoria por paralisis parasimpatica postgaglionar medicamentosa es de facil
diagnostico si el paciente refiere haber utilizado un colirio midriatico. La pupila es
midrigtica v no reacciona a los estimulos. La anisocoria por paralisis
oculosimpética (sindrome de Claude-Bernard— Horner) es la que mas dificultades
presenta para e} diagnostico diferencial. La pupila responde al estimulo fotomotor
v oa la ;»ac‘omodm:xon*conve«}rgem‘ia, aunque tiene una redilatacion lenta (Yanoff M.

v cols,, 2009).

Las Pruebas De Los Colirios

Después de analizar el estado pupilar, tanto en condiciones estaticas como
dinamicas, comprobar que exisie una anisocoria vy que ésta es patologica, el
siguiente paso es saber donde se encuentra la lesion y cudl es la pupila que
realmente esta afectada. Para ello, ademis de examinar la variacion de la
misocoria en condiciones de luz y oscuridad, como vimos anteriormenie,
empleamos las pruebas de los colirios. Sabemos que con el tiempo una estructura
denervada pasa a ser hipersensible a su mediador quimico. Es por esto por lo que
la utihizacion de colirtos nos permite realizar el diagnéstico diferencial de las
anisocorias, Utilizamos los colirios como farmacos que actian en el sistema
nervioso autdtnomo en concentraciones que provocan respuestas pupilares tanto
en las estructuras normales como en estructuras denervadas. Concentraciones
muy  diluidas de estos colirios actuardn sobre las estructuras normales

(www.uem.es/?2d=men00330D).

Los colirios mas ufilizados para el diagnéstico diferencial de la anisocoria son' La
pilocarpina, I(z fenilefrina, la cocafna v la hidroxianfetamina. Se puede resumir el

modo de accion de estos farmacos como sigue (Tabla 4 y B)

e La hidroxianferamina es un simpaticomimeético que provoca la liberacion de

adrenalina en la umoén neuromuscular. Si hay una lesidon en la neurona
preganglionar, {a postganglionar tiene adrenalina que puede ser liberada y actuar
provocando midriasis. Si la neurona postganglionar esta alterada, no hay vesiculas
de adrenalina. ¢sta no puede liberarse a pesar de la hidroxi—anfetamina vy, por




tanto, no hay midriasis. El uso de éste farmaco era interesante para el diagnostico
diferencial en el sindrome de Horner pre v post-ganglionar. El problema es que

hoy dia no se fabrica v es muy dificil de conseguir (Pérez M. v cols., 2009).

La
jas pupilas

parasimpatica {;

normales vy

en las

pupllas

pilocarping es una droga parasimpaticomimética que al 1% provoca miosis en
midriaticas por paralisis de
aralisis del il nervio craneal v pupila de Adie). La pilocarpina

[a 3

la via

diluida al 0,125% provoca miosis en la puptla de Adie v, ocasionalmente. en
paralisis congénitas, traumaticas o compresivas del ] nervio craneal, No afecta a

las pupilas normales (Pérez M. v cols.,

2009).
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Miosis Midriasis

Pavasimpaticomiméticos/ Parvasimpaticoliticos/

@

{  modificado ¢

cupilas normales v en pupillas midticas de las paralisis oculosimpaticas (sindrome
le Horner). La fentlefrina diluida al 1% dilata las pupilas denervadas (sindrome de
‘ner), pero apenas actua sobre el didmetro de la pupila normal (Pérez M. v

La cocaina inhibe la recaptacion de la noradrenalina liberada en la union
weular {recordemos que la noradrenalina es el neurotransmisor liberado en
: wnacion presinaptica hacia el musculo dilatador del iris v que provoca
dilatacion), La cocaina, al inhibir la recaptacion de noradrenalina, provoca
dilatacion pupilar en las pupilas normales, pero no dilata las pupilas midticas del
sindrome de Horner sea cual sea la neurona lesionada (primer, segundo o tercer
orden) al no haber adrenalina liberada por la lesién de la via simpatica (Campos
S, 20120,

En los altimos afios se ha utilizado Ja apraclonidina al 0,5 — 1%, un hipotensor
ocular, como farmaco alternativo a la cocaina para el diagnostico del sindrome de
Horner. La apraclonidina tiene un efecto directo muy débil sobre los recepiores
alfa=1 adrenérgicos, por lo que no afectara el estado pupilar en ojos normales. En
el sindrome de Horner, la hipersensibilidad por denervacién de los receptores
causa una midriasis marcada de la pupila afectada v, por ende, una anisocoria
sa (Pérez M. v cols., 2009).

mve




Tras analizar cual es la pupila patologica con la prueba de luz-oscuridad descrita
antertormente, las pruebas de los colirios se realizaran de la siguiente forma:

Si la pupila patolégica es midridtica. Instilamos colirio de pilocarpina al 0,125 % en
ambos ojos. Tras 30-40 minutos, medimos de nuevo el diametro pupilar. Si la

Prueba Indicacion Principio Normal Patologia
P Comprobacidn de la . .
lec;cm‘pma Pupilotonia hipersensibilidad a la No reaccion Miosis
38,1% L pupilar
denervacion
Pilocarpina  Blogqueo Co@,ﬂf?gfge?e la Miosis Miosis
1% farmacoldgico N pact acentuada discreta
s esfinter
Comprobacidn de la :;ena h&?mde i
. Dhagnéstico del  actividad espontanea Spues a . .
Cocaina A dﬁ  de inhibicion de 1a cocaina, en Anisocoria >
10%% sindrome de por inhibics arabos lados Lown
Hormer absorcion de .
; falta de
adre anisocoria
Deteccion de Midriasis
e oY - Prueba de dilatacién L insuficientes
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dilatador del iris

ado de www.ucm.es/?d=men00330)

pupila midridtica contrae mucho en relacién a la contralateral, el diagnostico
probable es el de una pupila de Adie (denervacion postganghionar), aunque puede
ser también una paralisis isquémica del I nervio craneal {denervaciéon
preganglionar). Si el diametro pupilar no varia, el diagnéstico probable es el de
una paralisis isquémica del III nervio craneal o una midriasis medicamentosa

(Kawasaki A., 1999).

A continuacion instilamos pilocarpina al 1% en ambos ojos. Tras 30~-40 minufos se
producird una miosis en la pupila normal, en la pupila de Adie (que, si ya se hizo la
prueba anterior, estard midtica) v en la pupila midrigtica de la paralisis del il
nervio. En la paralisis medicamentosa, sin embargo, la pupila no variara de
tamailo, aungue esto puede depender del tipo de midriatico que provocod la
paralisis v de la concentracion del mismo (www.ucm.es/?d=men00330)

Si la pupila patolégica es midtica. Si la miosis se acompaia de ptosis palpebral hay
gue sospechar un sindrome de Horner. Instilamos colirio de cocaina al 10% en
ambos ojos. Tras 40 minutos medimos de nuevo las pupilas. Si ambas pupilas
dilatan de forma similar podemos descartar el sindrome de Horner. Recordemos la
utilidad de la apracionidina en el diagnostico. Si la pupila del lado de la ptosis no
dilata o dilata poco respecto a la del lado contralateral, nos encontramos ante un
> de Horner del lado de la ptosis. Ahora hay que determinar cudl es Ia
de la via simpatica afectada {primer, segundo ¢ tercer orden). Dos dias

e

A
e

P i D
SINGron

pués del test de la cocaina. medimos las puptlas e instilamos fenilefrina al 1
en ambos ojos. Medimos de nuevo el diametro pupilar a los 40 minutos. Si hay




dilatacidn importante de la pupila midtica respecto a la contralateral nos
ontramos ante un sindrome de Horner de tercera neurona o postganglionar. Si
no hay respuesta pupilar en ninguno de los ojos podemos estar ante una ptosis v
miosis homolateral no simpaticoparalitica, pero no se puede descartar un
sindrome de Horner de tipo central o de primera neurona o preganglionar o de

segunda neurona. Ya hemos comentado que la hidroxianfetamina era de gran

utilidad en la

locahizacion de la neurona afecta en el sindrome de Horner pero hoy

dia es de dificil adquisicion {(www.ucm.es/?d=men00330)
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Las investigaciones sobre campo visual se han venido realizando desde el siglo V

¢ de Cristo. En la actualidad se utilizan métodos de exploracion campiméirica,

entre ellos el método de confrontacion cinético, el perimetro cinético vy cualitativo
de Goldman v el campimetro visual compuiarizado: mediante estos instrumentos
se puede realizar un estudio de campo visual vy detectar alteraciones
campimétricas como: Depresiones del campo visual, contracciones del campo
visual v escotomas absolutos o relativos. Estos escotomas se pueden clasificar de
acuerdo a su morfologia en: Hemianopsias v cuadrantanopsias; v de acuerdo a su
ubicacion en! Centrales, paracentrales, cecales, centrocecales, arciformes vy
anulares. Teniendo un conocimiento previo sobre la forma de medicion del campo
visual, la anatomia de la via optica vy los tipos de defectos campimétricos, el

aminador posee las herramientas necesarias para realizar una lectura adecuada

del campo wvisual v asi poder correlacionar el resultado con las diferentes
afectaciones que se pueden presentar de acuerdo a su ubicacion desde el ojo.
sigulendo el recorride de la via optica, hasta la corteza occipital (Medrano S.,

isas mas frecuentes de alteracion del campo visual son: Glaucoma, tumores

cerebrales, traumatismos de la via Optica, infartos cerebrales, oclusiones
arteriales o venosas (o ambas) de la retina. neuritis optica, neuropatia dptica

- S

isguéemica, desprendimientio de retina v retinopatia diabética. De acuerdo a la

patologia v al sitio de la via optica que resulte afectado por ésta, se presentara
una afectacion del campo visual gue se reflejard en el resultado de la prueba. Es
por esta razon que es importante, como profesionales de la salud visual v ocular,
conocer las formas de realizar la medicién del campo visual v comprender el
itado que arroja dicho estudio. El campo visual computarizado (CVC) ha

resu

snido evoluciones significativas hasta el punto de ser el mas utilizado en la

actualidad va que permite realizar un estudio muy completo del campo de vision
de los pacientes, convirtiendose en un apovo diagnostico importante en la
determinacién de la conductia de tratamiento mas apropiada (Medrano S., 2007).

Recuento Anatomofisiologico

El campo visual es la porcion del espacio que un 0jo es capaz de abarcar con la
mirada fija vy dirigida al frente. La exploracion del campo visual se realiza de
forma monocular, es decir, por separado. Permite obtener informacion de toda la
via visual, desde la retina hasta la cisura calcarina en la corteza occipital
{hitp://www.ioba.med.uva.es/pub/ch-of~35.pdf). Sus limites maximos son de
alrededor de 607 en el sector superior, 60° en el sector nasal, 70° en el sector
inferior v 90° en el sector temporal. Traquair compara el campo visual con una
tsla de vision rodeada por un mar de ceguera. El punto mdas alto en esta isla de
corresponde a la proyeccion de la fovea que es la parte del ojo con mayvor
s ilidad v ésta va disminuyendo hacia la periferia formando los limites de la
isia de vision que pueden ser marcados como una linea de contorno, lo que se
conoce con el nombre de isoptera (Medrano S., 2007).




Tipos de Alteracrones del Campo Visual

Depresion: Las areas de depresion son zonas del campo visual en las que existe
una disminucién de los niveles de sensibilidad a la luz. Hablamos de depresion
generalizada cuando se afecta de manera dmusd ia totalidad del campo visual,
Suele ser secundaria a opacidad de medios o a enfermedades degenerativas
propias de la retina. La depresion también puede estar localizada en una region
del campo visual, pasando desapercibida por el paciente (Medrano S.. 2007).

Contraccion: =g la disminucion de la sensibilidad a la luz en la periferia del campo
visual, siendo posible que los estimulos luminosos no sean detectados. La
concentracién en el espacio total del campo visual se reduce, siendo las éareas
centrales las que mejor se conservan., En las contracciones del campo visual
podemos ver zonas periféricas de no vision que rodean a zonas de depresion y
zonas centrales de sensibilidad normal (Medrano S., 2007).

Fscotoma’ Se refiere a la disminucidén de la sensibilidad en cualquier punto del

campo visual v puede ser absoluto o relativo. El escotoma absoluto se refiere a
pérdida total de la sensibihdad v el escotoma relativo es la pérdida parcial de la
misma (Medrano S., 2007).

siticacion de los escotomas de acuerdo a su morfologia

. Cuadrantanopsia. Defecto que abarca un cuadrante del campo visual. Puede ser
m;\ta} o temporal, superior o inferior.

b. Hemianopsia, Afectacion total de un hemicampo. Puede ser temporal, nasal,
superior o inferior. Cuando es supéerior o inferior se describe como un defecto
dtitudinal (Medrano S, 2007).

Las hemianopsias v cuadrantanopsias pueden ser:

ymonianas. Se afectan partes del campo visual correspondientes a la misma
direccion de la mirada. Pueden ser izquierdas o derechas (Bengoa A., 2003).

sronimas. Se afectan los lados opuestos del campo visual, Pueden ser
asales o bitemporales (Bengoa A., 2003).

bin
Por otra parte, la Congruencia es definida como la tendencia de una una

hﬁﬂ-ﬂ"fm'}p%ia o cuadrantanopsia, usualmente homoénima, completa o incompleta a
ser simétrica en los campos visuales de ambos ojos (Bengoa A., 2003).

Clasificacion de los escotomas de acuerdo a su ubrcacion
Fscotoma central. Es aquel que afecta el punto de fijacién. Es indicativo de
alteraciones maculares v lesiones de la via éptica (Medrano S., 2007).

~otoma paracentral. Se loca dentro de los veinte grados centrales, pero sin
ctar el punto de fijacion (\ drano S.. 2007).




de s misma. Es indicativo de alteraciones
papilares (Medrano 8., 2007).

Escotoma centrocecal. Se extiende desde
la mancha ciega hasta el punto de fijacion.
Se  presenta  {recuentemente  en las
alteraciones del nervie optico (Medrano
S., 2007 ).

sscotoma arciforme. Escotoma que suele
iniciarse en la mancha clega. sigue el
patron de las fibras nerviosas retinianas
{especificamente, los haces temporales) v
xtiende arquedndose v respetando el
punto de fijacion v el meridiano horizontal
pero no el vertical. Constituye una lesion
bastante caracteristica del glaucoma,
recibiendo el nombre de escotoma de
Bierrum o de Seidel. Este defecto también
surge en caso de persistencia de fibras

S€

de mielina que atraviesan la lamina cribosa

jutasma (Medrano 8. 2007).

fise

‘. Al Escotoma
paracentral. B: Escalon nasal de Rénne. C:
Escotoma cuneiforme temporal. D:
Escotoma arciforme en area de Bjerrum.
N: nasal, T: temporal (modificado de
Muifioz F. y Rebolleda G., 2002).

v en ocasiones en lesiones del

otoma anular, Es una progresion del escotoma arciforme por los hemicampos

superiores e inferiores. Aunque es de predominio central, en ocasiones también

5S¢

shserva un escotoma similar ubicado en la periferia. Suele ser caracteristico

de las degeneraciones retinianas v glaucomas avanzados (Medrano 8., 2007).

Para la comprension de estas alteraciones campimétricas es mandatorio tener el

conocimiento de la anatomia de la via visual
desde la retina hasta la corteza encargada de

su procesamiento, por ello a continuacién

sglosaremos este fundamento tedrico.

La via éptica sigue el sigulente recorrido:
i nervio  optico, quasma, cintillas
Cuerpo geniculado externo,
Opticas v corteza visual (Snell,
17, 18, 19 vy 20).

El nervio 6ptico se divide anatomicamente en
4 porciones, a saber: El segmento intraocular,
que constituye la cabeza o disco optico y
mide 1 mm de profundidad v 1.5 mm de
diametro vertical; el segmento introrbitario de
unos 25 a 30 mm de longitud v que se
extiende desde e! globo ocular hasta el
agujero oOptico en el vértice orbitarior la

1 Porcion intraocular
o papila optica. 2 Porcion orbitaria.
3. Porcion canaticular. 4 Porcién
intracraneana. @ Quiasma Optico
{Complejo Asistencial Dr. Sotero del

Rio).




porcion intracanahcular que atraviesa el canal optico vy mide aproximadamente 6
mm: y por Gltimo la porcion intracraneal que alcanza el quiasma y su longitud
varia entre 5y 16 mm (Kanski, 2009) (Fig. 17).

La orgamzacion funcional de la via optica se inicia en la retina. La neurona de
primer orden estd constituida por los fotorreceptores {(conos y bastones) gue
hacen sinapsis con las neuronas de segundo orden &6 celulas bipolares para luego
conectar con las neuronas de tercer orden ¢ células ganglionares (American
Academy of Ophthalmology., 2007-2008). En la retina los axones de las células
ganglionares (alrededor de 1.200.000) se organizan en tres haces fundamentales:
1} El haz papilomacular, formado
por las ceélulas ganglionares que
mervan el sistema central de conos,
penetra directamente al disco optico
por su borde temporal 2) El haz de
{ibras nerviosas arciformes superior
e inferior, se curvan alrededor del
haz papilomacular v llegan al disco
y desde la retina  temporal
g trando por sus polos superior e
nferior: 3) Las fibras radiales que

i la retina }

apti

N nasal, T! temporal v 1’0 papilomacular

y se . i . e
. , . ) . {modificado de Foguet Q.. v cols., 2008)
nitroducen de manera radiada en el

por el bor'cb msa%

srvio Optico inicia anatémicamente en la papila optica pero fisioldgica vy
funcionalmente en la capa de células ganglionares retinianas (American Academy
of Ophthalmology, 2007-2008). Dentro del ojo estos axones, de 1-1.2 millones
aproximadamente, se retnen v forman la porcion intraocular del nervio dptico

{(Latarjet, 1999). Sus fibras atraviesan la esclera a través de la lamina cribosa,
donde sten de 200 a 300 canales, v el nervio sale del ojo. Justo detras de la

esclerdtica el nervio dOptico adquiere una vaina dural que se continta con la
peridrbita del canal optico v una membrana aracnoidea que protege vy da sostén a
fos axones. En su porcién orbitaria cruza por el centro del cono muscular formado
por los musculos rectos, donde estd rodeado de grasa orbitaria v su trayvecto es
ligeramente sinuoso, en °S” italica, lo que le permite la rotacion del globo ocular
sin restricciones (American Academy of Ophthalmology, 2007-2008). Luego entra
a la cavidad craneana a través del agujero optico {(porcion intracanalicular). La
porcion intracraneal del nervio optico se ubica en el espacio subaracnoideo vy
ambos nervios opticos convergen para formar el quiasma optice (Gardner, 1999),

La arteria v vena central de la retina discurren dentro de los 10 a 12 mm
anteriores del nervio optico. La representacion topografica se mantiene a lo largo
del nervio oOptico. Los receptores retinianos periféricos se encuentran mas
externamente, mieniras que el haz papilomacular discurre temporalmente v se va
ubicando centralmente (Ganong, 1998). Dentro del canal optico el nervio discwrre
acompafado por la arteria oftadlmica inferiormente v separado de la hendidura
whitaria por la parte lateral del ala menor del esfenoides que termina formando la
apofisis clinoides anterior (American Academy of Ophthalmology, 2007-2008).




el créaneo el nervio se aplana, se apoya sobre el diafragma de la tienda de la
hi ><>1’ sis v el surco del quiasma del esfenoides, se situa bajo la sustancia
anterior del cerebro v las estrias olfatorias v se encuentra ubicado
medi a}mmmc v por delante de la carotida interna (Latarjet, 1999).

A continuacién  se

encuentra el qu iasma Globo ocular Cintilla gptica Radiaciones épticas

it N

oplico que mide papila
aproximadamente 12

e

i de ancho, 3 mm
le longitud en
i

3

~

direccion

anteroposterior vy 4
mim de espesor
(American  Academy
Ophthalmology,
' ,'7”2(}(’)8). una &
i czdrriaac a a

Corteza calcarina

Cuerpo geniculado lateral

Cuvos dngulos
anterolaterales llegan
}QOS dUS nerv i DS Nervio optico Quiasma éptico
oplicos, de los

posterolaterales
emergen los tractos
Opticos, Se  situa

(modificado de e-oftalmologia.com)

sobre el diafragma

de la silla turca delante del infundibulo del hipotalame y por encima de la base del
cerebro, dejando espacio para la cisterna quiasmatica del liquido cerebroespinal;
15 se acdhiere a la pared anteromnferior del [II ventriculo hacia la comisura
anterior. Superiormente, el receso supraoptico del ventriculo lo separa de la
comisura supraoptica. Por debajo, el receso infraoptico lo separa del tallo
1999).

pituitario (Latarjet,

A nivel del quiasma optico las fibras se dispondran asi: Tercio lateral de la retina
sin decusacion v los dos tercios mediales se decusan vy legan al tracto 6ptico
Cf‘ﬂ“ﬁ;f:&i}éffil'@rzfll. Ademas, el quiasma también contiene las fibras de la comisura
supradptica que unen los cuerpos geniculados mediales derecho e izquierdo, pero
1s no forman parte de la via optica (American Academy of Ophthalmology,
2008).

Los tractos 6pticos prolongan los angulos posterolaterales del quiasma, se dirigen
hacia atras rodeando el pediunculo cerebral y limitan medialmente v atras a la
sustancia perforada anterior. Detrds del pedinculo cada tracio se bifurca en una
rama lateral v una medial que se dirigen al cuerpo geniculado lateral del talamo.
Las fibras directas o cruzadas van todas al cuerpo geniculado lateral; las de
Gudden que constituyen la comiswra de Gudden o “comissura sopradptica
ventralis” van al cuerpo geniculado medial (Latarjet. 1999).

l.os axones de las células ganglionares terminan en el cuerpo geniculado lateral,

donde hace sinapsis: la tercera neurona tiene su cuerpo celular en el cuerpo




genculado lateral v osu
terminan en la corteza

g

etrotalamica  donde

axon constituye las radiaciones opticas de Gratiolet que

visual occipital, en ella se distinguen: La porcion

encuentra el fasciculo temporotalamico, fibras

geniculotalamicas v fibras temporoponticas (el fasciculo de Turck — Meynert), la
porcion relrolenticular en la parte lateral de la capsula interna, la cual forma un

arco  convexo hacia

adelante v llega al lobulo temporal vy la porcidn

yuxtaventricular (las radiaciones opticas a la altura del atrio ventricular, por

encima v por debajo del asta occipital del ventriculo lateral, pueden agruparse en

un fasciculo ‘mtuxor, que contornea el asta temporal v lega al labio mferior del

surco calcarino v uno posterior, que cruza el asta occipital v llega al labio
]

superior de

surco calcarino. Las radiaciones geniculoestriadas se dividen en!

Kadiaciones dpticas superiores con una trayectoria por el lobulo parietal superior

desde el cuerpo geniculado lateral hasta la corteza estriada
describen una curva hacia la parte lateral del hemisferio,

opticas mferiores que

por lo cual alcanza a atravesar partes mediales temporales
lesion parietal superior ocasiona un defecto en el campo visual contralateral

un

las radiaciones

y parietales. Por tanto,

inferior (cuadrantanopsia) y una lesion temporo-parietal inferior ocasiona un
defecto del campo visual contralateral superior (Cervantes, 1983)., La cuarta
neurona es intracortical en el 4rea 17 o area estriada (Latarjet, 1999).

El area visual (Fig.
20} ocupa los dos
labios del SUreo
calcarino  situado en
la  cara medial del
lobulo  oceipital  del

-ebro. Las  dos
visuales
{derecha e izguierda)
estan unidas por
fibras que pasan por
el rodete del cuerpo
calioso,

estableciendo
uniones

diferentes

numerosas

con  os
centros corticales de
la motrnicidad.  Las
vias descendentes de
la via optica por el
tubérculo
cuadrigémmnn
anterior  Hegan  al
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fasciculo longitudinal dorsal que las coloca en conexién con los diferentes nticleos
de los nervios craneales, particularmente los oculomotores (Latarjet, 1999).

Ya

G

conocidos los fundamentos del campo visual y temendo
la via visual. podemos asociar ambos conocimientos hacer la identificacién y

las poclones tedricas

nomenclatura dt/ las Alteraciones del Campo Visual de acuerdo con el nivel de la
lesion en la via oOptica (Fig, 21)
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(modificado de Campos J.. 2008).

Los defectos prequasmditicos son estrictamente unilaterales, no respetan el
meridiano vertical, a menudo determinan un escalén nasal v asocian una patologia
aeular habitualmente detectable en la exploracion oftalmolégica  (Mufioz F. oy
Rebolleda G., 2002) (Fig. 20). Por ejemplo:

-~ Afectacion en Retinal Defecto ipsolateral segin la localizacion de la lesién en la
retina {(Medrano S., 2007,

-~ Afectacion del Nervio Optico: Defecto ipsolateral; en los defectos
campimeétricos bilaterales la afectacion se encuentra en el quiasma optico o en la
via retroquiasmatica (Medrano S.. 2007).

e [ patron campimeétrico caracteristico de las Jesiones quiasmdticas ¢s una
hemianopsia heteronima (Mufioz F. v Rebolleda G., 2002); en este caso se pierden
ambos campos temporales (Campos 1., 2008).

Existen dos posibilidades con respecto a los defectos heterdénimos: Se habla de
bitemporal cuando existe una lesion medial en el quiasma: la afectacion de los
cuadrantes bitemporales superiores localiza la lesidon a nivel inferior en el quiasma
{adenoma de hipéfisis), mientras que si se afectan los cuadrantes inferiores la
lesion se ubica a nivel superior (craneofaringioma) (Campos J.. 2008). De manera
opuesta, se emplea el término binasal para referirse a una lesion que se encuentre




a ambos lados del quiasma éptico, por ejemplo. una patologia a nivel de ambas
cardpuidas o de ambos nervios opticos (Campos J., 2008) aungue en este caso debe
buscarse primero una causa ocular (glaucoma, distrofia de fotorreceptores, enire
otras).

lfesiones  retroguiasmaticas  suelen  producir  defectos  homoénimos

contralaterales cuyo grado de congruencia aumenta conforme la lesidén se acerca
al I6hulo occeipital.

La via optica posquiasmética se divide anatomicamente en cuatro porciones: Las
cintillas opticas, el cuerpo geniculado lateral, radiaciones opticas, v la Corteza

cto campimétrico tipico de esta porcion de la via optica es la

<J><T<:ipéte’1}. El def
hemianopsiam homoénima, es decir, defectos que respetan el meridiano vertical v
afectan los cuadrantes derechos de un 0jo e izquierdos de otro, o dicho de otra
manera, los cuadrantes nasales v temporales respeciivamente. La semejanza
entre ambos campos, determinada por la forma, tamafo v profundidad de los

defectos. nos proporciona el grado de congruencia, v representa un dato
importante para la localizacion de la lesion. Sin embargo, cuando la hemianopsia
homénima es total, es imposible valorar el grado de congruencia v no tiene nmingun
valor de localizacion, solo informa que la lesion esta ubicada en la via optica
posquiasmatica, va sea derecha o 1zquierda (Cerio R. y cols., 2003).

Las lesiones de las cintillas dpticas presentan defectos del campo visual
caracterizados por una hemianopsia homonima incongruente incompleta con una
profundidad variable v margenes en dechve, la etiologia frecuentemente es
tumoral. Las lesiones que afectan el cuerpo geniculado lateral son indistinguibles
de las que afectan la porcidn posterior de la cintillas dpticas o la porcion anterior
de las radiaciones opticas, estas ultimas constituyen la porcion de la via 6ptica

s larga v extensa, por lo que también es la mas vulnerable, Existe un fendomeno

de especial interés en las lesiones de la via posqulasmatica, que estd relacionado
con el respeto de la zona macular o mas exactamente de la [ljacion. La gran
mavoria de las hemianopsias homonimas. con independencia de su etiologia o
morfologla, presentan algtn grado de preservacion de la vision central que varia

de manera importante segan su ubicacion. Cuanto méas anterior es la lesion menor

1 el area de respeto macular v viceversa (Cerio R, y cols., 2003).

Cuando la lesion se ubica en la porcion anterior de las rad;aczones opticas el
> caracteristico es una cuadrantanopsia homodnima (superior o inferior,
dependiendo del lobulo cerebral afectado), habitualmente incongruente v sin

peto macular; de manera contraria, mientras mas posterior es la afeccion, el

res

defecto campimeétrico se asemeja mas a una hemianopsia homonima completa, con
mavor grado de congruencia, con o sin respeto macular (Medrano S., 2007).
Cuanto més cercana es la lesion a la corteza occipital mas dificii es que se afecte
toda la macula, debido a que el area de representacion macular de la corteza es
mucho mas amplia en comparacion con las areas de correspondencia de las zonas
periféricas de la retina (Medrano S.. 2007).
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e La afectacion de la corteza visual generalmente ocasiona un escotoma
congruente (Cerio C. v cols., 2003). La presencia de respeto macular nos orienta
hacia una localizacion de la lesion a nivel occipital, por lo que su deteccion tiene
un enorme interés en neurcoftalmologia (Mufioz F. v Rebolleda G.. 2002 v Miller N.
v Newman N., 1998) (Fig 21 v 22).

El grado de congruencia entre los campos visuales de ambos ojos también tiene
gran valor localizador, de forma que las lesiones mas posteriores muestran una
ror congruencia (Mufioz F. v Rebolleda G.. 2002 y Miiler N. v Newman N.,

Ante cualquier patréon campimeétrico compatible con una lesién quasmatica o

retroguiasmatica es obligatoria la realizacién de pruebas de neuroimagen, En caso
de que estas ultimas sean normales debemos sospechar patologias poco

frecuentes como la enfermedad de Alzheimer, variante Heidenhain de la
enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, intoxicacion por monoxido de carbono o
isquemia occipital leve, demostrable con tomografia de emision de protones
Muioz F. v Rebolleda G., 2002).

Ahora desglosaremos un poco mas cada alteracion, haciendo ejemplificacion e

tlustracion de cada una de ellas.

1. Defectos prequiasmaticos
Entendemos como defectos prequiasmaticos aquellos que afectan a la retina, la

2 de fibras nerviosas o el nervio optico. Presentan una serie de caracteristicas

generales!:
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e Son estrictamente unilaterales. Una lesion campimétrica unilateral nunca
se localiza a mivel retroquiasmatico, excepto en aquellos casos en donde
se afecta el creciente temporal {(porcion mas extrema del campo visual
temporal que so6lo puede visualizarse con un ojo) cuva representacion es
estrictamente unilateral y es producida por lesiones del cortex occipital
anterior donde llegan las fibras procedenies de la retina nasal periférica.
Otra excepcion seria la aparicion simuitdnea de lesiones retinianas o del
nervio 6ptico bilaterales (Mufoz F. v Rebolleda G., 2002).

e Teniendo en cuenta la distribucion de las fibras nerviosas en la retina (Fig.
17). se entiende que el defecto campimétrico puede cruzar el meridiano
vertical pero, sin embargo, no cruza frecuentemente el meridiano
horizontal nasal, lo que determina la produccion de un escalon nasal
(Mufioz F. v Rebolleda G.. 2002).

0n suele ser evidente en la exploracion oftalmoscopica, con

excepcion de algunas neuritis oOpticas retrobulbares vy, acorde a su
localizacion vy extension, se puede acompafiar de disminucion de la
agudeza visual v defecto pupilar aferente relativo (Muiioz F. v Rebolleda

G., 2002).
Localizacion de los defectos prequiasmadlicos.

Fre-retimano. Cualguier opacidad de medios, siendo la mas frecuente una

catarata, produce una depresion

127

difusa global de todo el campo
visual del ojo afecio dado que

a llegada de estimulos de

requce

forma  uniforme sobre todos los

fotorreceptores  (Mufioz K.y
Rebolieda G.. 2002).

. Retina externa o coroides: Dibuja

en el campo visual exactamente la

forma v localizacion de la lesion A ) A

b vel Lesion coriorretiniana. Defecto correspondiente
GUe obhservyg a5 a ve s . . o -
que SErvamo ¢ nmve del campo visual { modificade de Mudoz F. v
oftalmoscopico, lo que explica que Rebolleda G.. 2002).

no  respele ningin meridiano
(Mufioz F. v Rebolleda G., 2002)
(Fig, 22A v 22B).

Capa de fibras nerviosas—nervio optico’ Teniendo en cuenta la distribucion de
las mismas, comprenderemos que las lesiones campimétricas observadas
«apunten hacia el nervio optico» representado en el campo visual por la mancha
ciega {isioldgica. Segun la localizacion de la afectacion de la capa de fibras




nerviosas se observaran diferentes afectaciones (Mufioz F. v Rebolleda G., 2002).
Siendo la Gnica capa de la retina, donde los elementos histologicos se disponen en
sentido horizontal v siguiendo un trayecto radial o arqueado en direccion del disco
optico, se evidencia faciimente al fondo de ojo pero se requiere entrenamiento
tedrico y practico para su correcta evaluacion, El estudio de oftalmoscopia
monocromatica aneritra (OMA): Presenta una serie de ventajas v desventajas. a

saber:

Las principales ventajas de la OMA son, (1). Informacion acerca de la condicion de
la via oplica pregeniculada; (2). El examen puede identificar mas del 90% de ¢jos
ot
gue el observador pueda ir personalmente en su busqueda, tal es el caso,

con defectos en el campo visual: en adicion, puede predecir su localizacion, asi

directamente en la pantalla tangente de Bjerrum o perimetro de Goldmann, o

predecirios en el campo de Humphrey, o partiendo de este Gltimo, confirmar su

presencia. {3). Una maéas exacta evaluacion de la atrofia optica, clasicamente
dependiente de la palidez del disco optico. Con este método. por el contrario,
evaluaremos fundamentalmente su verdadero origen, la pérdida axonal: (4).
Interés pronodstico al indicarnos la posible reversibilidad del defecto visual: (5).
Pistas diagnosticas localizadoras en pacientes en coma o con hemianopsias
adguiridas o congénitas; (6). Factibilidad de aprendizaje v dominio por parte de
cualesquier meédico interesado en la técnica, aun no especialista. Su mayor
desventaja es su subjetividad., aunque debe enfafizarse que al no requerirse
durante el examen ninguna respuesta verbal por parte del paciente, no es tan
subjetivo como el campo visual. Es complejo porque requiere de un re-
aprendizaje del mirar, no siempre sencillo, pues lleva implicito la ruptura con
patrones preestablecidos de examen. La dificultad inicial para observar las
verdades mimetizadas en el fondo ocular, llevan a una rapida frustracién del
recién iniciado por lo que se hace necesario convencimiento, esfuerzo consciente,
metodica observacion v de ser posible, una instruccion guiada (Mucci R., 2007).

En ta fundoscopia podremos entonces observar diferentes patrones de alteracidn

de la capa de f{ibras nerviosas entre los que

se nombran: patron en “rastrillado”, en
“cunas” o “sacabocado”, en pérdida de
hemidisco  superior o inferior, patréon de

pércdida del haz papilomacular v patron de

pérdida total; que cada cual tendrd una
representacion de pérdida del campo visual

correspondiente (Mucel R., 2007), que se

desglosan a continuacion.

i} Lesiones del nervio oOptico o cercanas al (modificado de

mismo  pueden  producir aumento de la Mufioz F. v Rebolleda G., 2002).

mancha ciega (Fig. 24). También podemos




observarlo en patologias retinianas que producen el llamado sindrome de la
mancha ciega grande, como el sindrome de los multiples puntos blancos
evanescentes (MEWDS), la retinopatia externa oculta zonal aguda (AZOOR) v la
papilofiebitis (Mufioz F. v Rebolleda G., 2002).

1) Haz maculo-papilar: Determina la produccion de un escotoma central,

www. alsurinforma.com v www.lookfordiagnosis.com).

paracentral o centrocecal (Fig. 25) slendo este ultimo caracteristico pero no

patognomonico de
neuropatiasg opticas

toxicas/nutricionales

{(Munoz F. v Rebolleda G.,

1) Haces de fibras

rwerviosas  arqueados:  Las

{ibras de ia mitad temporal (modificado  de

de la retina se  arquean

antes de penetrar en los

nofos superior e inferior del

nervio  éptico,  lo que
determina la produccion de
Lpicos escolomas

arqueados o en cimitarra en

el area de Bjerrum (area

localizada a 15° del punto La inflamacién del nervio

de fijacion central) (f*‘ig. 26) optico debido a papiiledema o drusas de la cabeza del nervio
optico pueden produchr ensanchamiento del punto c¢lego

que A pueden

(modificado de
Tt arae o P -~ , i R . R .
limitarse a una extension en hitp//www. retinapanama.com/paginas/terminol/e him).

forma de coma de la




mancha ciega (escotoma de

Seidel) (Fig, 27).

Ademas, s tenemos  en
cuenta la distribucion  del

rafe medio horizontal, se

comprende la aparicién del

tipico  escalon nasal  de

Ronne (Fig, 27) (Mufioz F. v {modificado  de

Rebolleda G, 2002). hitp//www retinapanama.com/paginas/terminol/e. htm).
v Haces de fibras

nerviosas  nasales:  Dado
las fibras nerviosas entran en el lado nasal del nervio optico siguiendo un

que

curso radial, recto (no arqueado), se comprende que su afectacion produzca
defectos campimétricos cuneiformes. lo que se denomina cufa temporal, que
proceden de la mancha clega v no respetan el meridiano horizontal (Thomas D. vy

cols,. 2001).

v} Defecto difuso: No debemos olvidar que el 50% de las neuritis opticas debutan
con un defecto difuso (Optic Neuritis Study Group, 1991).

vi) Neuropatia optica distal o sindrome del quiasma dptico anterior: Clasicamente
se ha sehalado que las fibras nerviosas inferonasales tienen un pequeno recorrido
(rodilla de Wilbrand) en el nervio 6ptico contralateral antes de decusarse hacia la
cintifla optica (Miller N. v Newman N.. 1998), por lo gue su afectacion

erminaria un defecto unilateral del campo temporal predominantemente

e
i

SUPerior, conocido COMo

escotoma de la unidon anterior

de Traguair. Por tanto, una
lesion en la unidén del nervio
optico con el qulasma

produciria  un  defecto  del

campo  visual homolateral -

escoloma central-

Una lesiéon en

acompafado de un defecto )
E'd() prodguce \ un

launion  del nervio optico  izqu

superotempors: contralateral e y .
superotemporal - contralateral escotomacentral izquierdo por lesion del nervio v B un

(Fig. 29). Horton sefald que defectuoso pero temporal en e} ojo contralateral por

la rodilla de Wilbrand no compromisode las fibras cruzadas inferonasales que
: . s . . forman la rodilla de Wilibrand (modificade de Pena 1.,

existe en circunstancias ¢ P © ana UmnoGii 1

. 20023
SmMo gue  es  un

de la enucleacion
que se desarrolla cuando hay atrofia del nervio éptico ipsolateral. Aunque pueda

scutirse su existencia real, desde el punto de vista clinico el concepto de rodilla




de Wilbrand mantiene vigencia y su presencia tiene un valor localizador

extraordinario (Miller N. v Newman N., 1998). Ante un escotoma de la union

anterior debemos pensar en la presencia de una lesion compresiva en la unidn del
nervio optico v el quiasma hasta que no se demuestre lo contrario, por lo que es
lizacion de pruebas de neuroimagen. Por otro lado, dado que

obligada la re
pacientes refiriendo una pérdida visual estrictamente unilateral muchas veces no
son conscientes de la presencia del defecto superotemporal contralateral, es
obligatoria la realizacidn de un campo visual bilateral en cualquier paciente que
refiera una perdida visual compatible con una neuropatia 6ptica unilateral Mufioz
F. v Rebolleda ., 2002).

Neuropatia optica bilaterall Puede producir cualquier combinacion de las lesiones
previamente referidas: quizas la mas curiosa es la llamada hemianopsia altitudinal

ronima o en damero, que produce un defecto altitudinal superior en un 0jo e

inferior en el contralateral v que suele ser secundaria la mayoria de las veces a
una neuropatia optica isquémica anterior bilateral afectando a zonas contrapuestas

en ambos ojos (Miller N. y Newman N., 1998).

Las neuritis opticas presentan ademas una serie de particularidades respecto a la
neuropatia dptica glavcomatosa que merece la pena resefiar. Por un lado, el dafio
en las neuritis opticas suele residir en la mielina lo que determina una transmision
de  estimulos wvariable. Por otro lado, el haz mdaculo-papilar se afecta tan

cuentemente como los haces de fibras arcuatas. por lo que la vision central se

resiente mas precozmente. Esto determina una gran variabilidad en el campo
vistal residual tras una neuritis optica resuelta, oscilando entre -3 a —20 dB no
s6lo de un dia a otro sino en ocasiones a lo largo del dia. Esta vanabihidad es
tanto en la severidad como en el patron de defecto que puede variar de ser casi
normal a presentar un patron hemiandpsico. Esto determina que en muchas
pcasiones sea casi imposible determinar sl un cambio en el campo visual

representa progresion v oque se deba ser muy cauto a la hora de adoptar

decisiones terapéuticas en base a los datos del campo visual, por lo que se
recomienda repetir con frecuencia esta prueba antes de adoptar una decision
terapéutica trascendente para el paciente. También se ha recomendado utilizar un
estimulo de mavor tamafo (estimulo V), dado que la variabilidad se reduce al
aumentar el nimero o la densidad de las células ganglionares estimuladas (Wall

M. v cols., 1998 Henson D. v cols., 2000).

2. Defectos quiasmaticos

A partir de este nivel, cualquier lesion repercute en ambos campos visuales. El
defecto tipico de las lesiones quiasmaticas es una hemianopsia bitemporal
heteronima (Miller N. v Newman N., 1998).
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a) Henmianopsia bitemporal heteronima: En el 80% de los casos se debe a un

¥

tumor, siendo la causa més frecuente los tumores hipofisarios. Debido a la

localizacion  de  la  hipofisis

bajo el quiasma, la
hemianopsia bitemporal

comienza afectando las fibras
mleriores v por lo tanto las

mitades  superiores de los

campos  visuales para  irse
extendiendo de forma
progresiva hacia abajo hasta

hacerse

completa.
Inversamente, en casos de
mejoria, ésta suele iniclarse

en los  campos  visuales

inferiores  Fig.  30).  Otra

posible  etologia  son  los

cramofaringiomas, que debido ‘ (modificado de  es.wikipedia.org v
a su localizaciéon producen una ub.edu)

hemianopsia  bitemporal que

progresa de forma inversa a los tumores hipofisarios, es decir inicialmente es méas
densa en la porcidon inferior del campo visual (Wall M. vy cols.. 1998 Henson D. v

cols.. 2000),

s importante recordar que los adenomas hipofisarios también pueden producir
imicialmente un defecto hemianopsico o cuadrantanopsico unilateral, consistente
con el escotoma de la unton anterior de Traquair previamente comentado {(Lee A.,
2001).

Cor otro lade., la afectacion  campimétrica  determinada  por los  tumores

[

hipofisarios depende también de la situacion anatomica del quiasma. No
sste no presenta la localizacion habitual, pudiendo encontrarse

nfrecuentemente
guiasmas anteroposicionados o prefijados en los que un adenoma hipofisario
comenzaria afectando la parte posterior del quiasma v por tanto produciendo un
sindrome de la unidn del quiasma con las cintillas opticas, mientras que un
guiasma retroposicionado o postfijado los tumores supraselares comenzarian
afectando la parte anterior del guiasma produciendo un sindrome de la unmoén del
guiasma con el nervio optico (Wall M. v cols., 1998; Henson D. v cols., 2000).

Rerrison refiere tres fases en la mejoria del campo visual tras la reseccion de
tumores hipofisarios: Una fase precoz rapida (en la primera semana del
postoperatorio) que puede llevar a la normalizacion del campo visual en algunos
mdividuos, seguida de una fase precoz mas lenta (1-4 meses tras la cirugia) en la

que se observa el perfodo de mejoria maxima y finalmente existe una fase tardia




{despues de los 6 meses) en la que la mejoria suele ser leve y poco significativa
(Kerrison 1. v cols., 2000).

Dentro del diagnostico diferencial de las hemianopsias bitemporales debemos
tener siempre en mente que un nervio optico de insercion oblicua (disco oblicuo o
«tilted disc») puede producir una pseudohemianopsia bitemporal. por lo que ante

una hemianopsia bitemporal la presencia de un disco oblicuo podria evitar la

realizacion de pruebas de neuroimagen que tan so6lo servirian para confirmar la

referida malformacion del nervio dptico (Manfre L. v cols., 1999).

Sintomatologiar La agudeza visual (AV) suele ser normal a menos que se afecte el
nervio optico v suele acompafiarse de atrofia en banda de ambos nervios opticos
por degene 151 axonal retrograda de las fibras nasales al meridiano vertical

({ibras del haz maculo-papilar v fibras nasales como tal. Los pacientes afectos de

una hemianopsia bitemporal heteronima suelen presentar una alteracion de la
percepcion de profundidad que se manifiesta por dificultad para enhebrar agujas
coser, etc.: se debe a que la convergencia determina el Fenomeno de
deslizamiento del hemicampo. lo que delimita un area triangular del campo visual
completamente ciega con el apex en la fijacion, por lo que un objeto posterior a la
fijacion cae en las mitades nasales ciegas de las retinas v no es percibido
(Ceguera post—fijacional) (Wall M. v cols.. 1998: Henson D. v cols., 2000).

b) Hemianopsia binasal

s muy raro que una compresion lateral del quiasma produzca una hemianopsia

el

binasal, como seria el caso
de la dilatacién de una o
ambas  carotidas  internas,
atrapando el guiasma entre
las carotidas y las

cerebrales anteriores. Mas

frecuentemente  se  origina
por dafio  de las  fibras

emporales de ambos

s Gpticos. Otro posible

nervio

mMecanismo 21 casos de

hidrocefalia es la distension

{modificade de

del Hi ventriculo que

determina un es.wikipedia.org v umanitoba.ca)

L

desplazamiento  lateral  de
los nervios opticos contra 1a
porcidn supraclinoidea de la arteria carotida interna (Mufoz F. vy Rebolleda G,
2002).




3. Defectos retroquiasméticos

Dado que a nivel de las cintillas opticas se reunen las fibras temporales
homolaterales v nasales  contralaterales, se comprende que el defecio
postquiasmatico tipico sea upa hemianopsia homénima contralateral (Fig. 32). Uno
de los datos gque nos orienta sobre la localizacion de los mismos es el grado de
congruencia, es decir, la similitud en localizacién, forma. tamafio y profundidad de
las alteraciones campimétricas presentes en ambos ojos. La congruencia depende
de la cercania en las fibras nerviosas de puntos correspondientes de ambas

retinas entre 51 este
acercamiento se va
produciendo de forma gradual

a lo largo de la via optica, de

forma que las fibras nerviosas

de  puntos correspondientes

acaban por estar advacentes

en el cortex occipital. Por

tanto el grado de congruencia

sera tanlo mayor cuanto mas

posterior sea la lesion, aunque

la congruencia sélo sera
La

valorable en  hemianopsias
Goldmann demuestra una  ausencia

permetria  d

\ / o
mcompletas, Wong encuentra | ¥ | )
CO!HDIG[‘(‘I de 12‘{5 mitades COH'GS@OFI(H@HE,t‘?$ d@l Campo

mas  precisa  la  perimetria - o4 | H 1A B
visual ~el campo visual temporal en el ojo derecho v el

manual que la automatica para campo nasal en el ojo izquierdo-. Cada defecto de
la  deteccibon del grado de hemicampo respeta el meridiano vertical. Este es un

ejemplo de una hemiasnopsia homonima completa, Bl

congruencia de los defectos

hza las  vias  visuales

patron  del campo  visual loca

hemianopsicos,  aur e esic ; . . L ] )
% ian )DSZL 05 (UlQUQ esto retrogumiasmaticas izguerdas. Note, sin embaz‘go. Gue

- Vemren 13 o . SEIn . . . Lo
no mnvalida la utilidad cuando las hemianopsias homénimas son completas. ellas
plenamente demostrada de los relativamente no localizarian la patologia: la lesion
. ) L ‘esponsable pudiera estar a nivel del tracto optico. o
métodos  automaticos  (Wong responsable pudiera estar a nivel del wacto 6plico, el
N

H

N N nucleo geniculado lateral, las radiacionss opticas en el
Aoy Sharpe 1., 2000). I o . IR

v 1obulo parietal, [ la corteza occipital.
N . (htip//www.atlasophthalmology.com/atias/login.isf)
Utro dato de valor localizador

ja motiidad ocular

intrinseca, dado que las fibras pupilares dejan la cintilla Optica antes de alcanzar
el cuerpo geniculado lateral. La localizacion mas frecuente de los defectos
retroquiasmaticos es el lobulo occipital (40%), seguida por el parietal (33%) vy
temporal (24%), siendo muy infrecuente la afectacion del tracto 6ptico o el ganglio

geniculado (Mufioz F. v Rebolleda G., 2002).

Ui

Gste una serie de datos clinicos que nos orientan sobre la etiologia: asi, la

lesiones vasculares suelen producir una hemianopsia de desarrollo stbito,
teniendo unos lmites perfectamente delimitados. Dentro de las afecciones




vasculares, la arteria cerebral posterior es la mas frecuentemente afectada. Por el
contrario, los tumores producen una hemianopsia lentamente progresiva, de
imites peor perfilados, con mas tendencia a superponerse que las lesiones
vasculares. Caracteristicamente, la afectacion campimétrica de etiologia tumoral
comienza en la periferia v va extendiéndose hacia el centro, mientras que en caso
de mejoria, ésta comienza en el centro v va extendiéndose hacia la periferia
(Mufioz F. vy Rebolleda G., 2002).

Topografia de los defectos retroquiasmaticos

Sindrome de la cintilla optica: La etiologia es variable (tumoral, vascular,
desmielinizante, traumatica) por lo que es obligatoria la realizacién de RMN vy, en

Caso de ser negativa,

anglorresonancia o angiografia
cerebral. Se caracteriza por la
siguiente  triada’  Hemianopsia
homédnima incongruente, atrofia
optica hemiandpsica vy anomalias
y Rebolleda

pupilares (Mufoz F.
G., 2002) (fig. 33).

Dada la localizacion anterior, la
hemianopsia producida es
mncongruente. Respecto a  la
atrofia optica, la degeneracidn
axonal retrograda produce una
atrofla 6ptica en pajarita o en
mariposa  contralateral a la

cintilla v una atrofia  oOptica

temporal homolateral. En cuanto

a las anomalias pupilares, se ha (modificado  de  www.ub.edu

descrito un  defecto pupilar www.oftalmo.com)

aferente relativo contralateral a

la cintilla afecta, debido a que el campo visual temporal es 60-70% mayor que el
nasal. Recientemente, Wilhelm y colaboradores sefialan que este defecto aferente
estd presente cuando la lesion de las cintillas estd a menos de 10 mm del ganglio
geniculado lateral v no esta presente en lesiones a mas de 18 mm del mismo,
postulando que el defecto pupilar es motivado por lesion de las neuronas
intercaladas entre las vias visuales y los centros pupilomotores del drea pretectal

del mesencéfalo (Wilhelm H. v cols., 1996).

Rehabilitacién visual en hemianopsias homénimas: Peli v colaboradores han
propuesto un meétodo original de rehabilitacion  visual para pacientes con

hemianopsias homonimas, que consiste en la adaptacion de un prisma de 30-40

vy



dioptrias prismaticas en los segmentos superior e inferior de la gafa en el ojo del
lado afecto, induciendo una exotropia periférica y una expansion del campo visual
periféerico de 15-20°, lo que los hace mas conscientes de objetos u obsticulos
presentes en el escotoma hemianopsico (Peli E., 2000).

Cuerpo geniculado lateral: La afectacion aislada y localizada del ganglio
geniculado lateral (GGL) es rara, siendo el defecto campimétrico mas frecuente
una hemianopsia homonima incongruente, aunque sin valor localizador alguno.
Teniendo en cuenta la organizacion del ganglio geniculado lateral en columnas de
proveccion orientadas verticalmente que representan sectores del campo visual
paratelos al meridiano horizontal, se entiende que las lesiones vasculares
produzcan alteraciones sectoriales caracteristicas (Mufioz F. y Rebolleda G.,
2002

- Sectoranopsia horizontal homonima congruente (lanza que apunta a la fijacion,
«defecto en forma de lengua», «kevhole») que va desde el punto de fijacion a la
periferia. Se produce por infarto vascular en el territorio de la arteria coroidea
lateral que perfunde la porcion central del GGL (Mufioz F. y Rebolleda G.. 2002).

- Sectoranopsia cuadruple: Pérdida de los sectores superior e inferior del campo

visual con respeto del sector
horizontal  (Fig.  34)  por T
1Isguemia de la arteria

coroidea anterior (Mufioz F. vy

Rebolleda G., 2002).

=~ Defecto bilateral en reloj de

arena debido a una lesion
Hemianopsia

bilateral ventral del GGL. Se
- ) ‘. homonima: Defectos en forma de cuia que cabalgan el
ha descrito en relacion con o ‘ ! gan
meridiano’ horizontal en el campo temporal del ojo

msultos metabolicos, izquierdo v el campo nasal del ojo derecho. El dpex de
ntoxicacion por metanol, cada defecto se insinta sobre el meridiano horizontal.
arteritis sifilitica v mielinolisis Esta variante inusual de una hemianopsia homoénima,

. - ~ denominada sectoranopsia horizontal, localiza la lesion en
geniculada  (Donahue S, vy o anol o ° ,
los niicleos geniculados laterales en el tilamo.

ois 1995
cols,, 1995), {(modificado de

. . httpi//www.atlasophthalmology.com/atlas/login.jSf)
lLas  lesiones del ganglio

geniculado  ateral  pueden
manifestarse  por defectos
campimétricos aislados o acompafiarse de signos neuroldégicos por afectacidon
talamica o del tracto corticoespinal, como serian alteraciones sensitivas, dolor o
hemiparesia contralateral. Al 1gual que en el sindrome de las cintillas, la
degeneracion axonal retrograda conduce a una atrofia hemianopsica o sectorial de
nervio optico y/o capa de fibras nerviosas (Wall M. y cols., 1998; Henson D. y
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cols., 2000). Dado que las fibras pupilares abandonan la via optica antes de
alcanzar el GGL, tipicamente la motilidad ocular intrinseca no se ve afectada, lo
que o diferencia del sindrome de cintillas o6pticas. Sin embargo, un tercio de
pacientes con lesiones geniculadas o postgeniculadas pueden acompafarse de
defecto pupilar aferente relativo contralateral a la lesion, postulandose como
causa la interrupcion de las conexiones entre las vias visuales y los nicleos

pretectales (Wilhelm H. v cols., 1996).

Radiaciones opticas: Las radiaciones opticas de Gratiolet se separan en una
mitad superior que discurre por el lébulo parietal v una mitad inferior que se
dirige al l6ébulo temporal, rodeando el cuerno temporal del ventriculo lateral (asa
de Meyer). Después del ganglio geniculado la afectacion campimétrica no se
acompaia de atrofia optica ni de anomalias pupilares, con la excepcidn de
lesiones muy proximas al GGL, que como acabamos de comentar pueden
presentar defecto pupilar aferente relativo contralateral (Withelm H. vy cols.,
1596).

-~ Lobulo temporal: Ebeling v Reulen demuestran que la extension anterior de las
radiaciones opticas se sitGa mas rostral que la punta del cuerno temporal del
ventriculo lateral, a una distancia media de 3,5 ¢m del extremo anterior del 16bulo
temporal (rango entre 22 y 37 mm), lo que explica que resecciones limitadas de la
parte anterior del lo6bulo temporal de menos de 4 cm puedan producir, no
infrecuentemente, defectos

campimétricos en contra de lo que
hasta hace poco se postulaba como
limite para no producir repercusion
campimétrica, que era 4 cm (Krolak P.
y cols., 2000).

Teniendo en cuenta esta distribucion,
se comprende que la patologia del
lobulo temporal produzca tipicamente
una cuadrantanopsia homoénima superior

contralateral. Esta  cuadrantanopsia
puede ser congruente o no seguin la

Hemianopsia homonima: En cada ojo localizacion de la lesion; si ¢sta se

hay un defecto en forma de ‘pastel’ en el e€ncuentra en la porcién mas anterior de

cuadrante  superior derecho. Ambos defectos la radiacion cerca de su separacion del
respetan el meridiane horizontal. Este patron GGl la lesion serd incongruente
-, Fs : e gruente,

hemianopsico de “pastel en el cielo” refleja dano

a las radiaciones que cursan a traves del lobulo mientras que si la lesion Cg mas
temporal.. {(modificado de posterior sera mas congruente (Krolak
htip://www.atlasophthalmology.com/atlas/login.js  P. v cols., 2000). En ocasiones, cuando
f) la lesion es mas localizada y solo afecta

a la parte anterior, no llega a
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completarse la cuadrantanopsia y se limita a producir un defecto cuneiforme
homénimo («trozo de pastel en el cielo») (Mufioz F. y Rebolleda G., 2002) (Fig.

i
SO

Jado que a este nmivel no es infrecuente que la causa sea una lesion ocupante de
espacio, es obligado el estudio de neuroimagen, no siendo raro que los defectos
campimeétricos crucen la linea media horizontal por lesién de 4reas vecinas,
afectando los hemicampos inferiores y produciendo una hemianopsia homoénima,
generalmente incompleta v de mayor densidad en hemicampos superiores, siendo
también caracteristico que el defecto del campo nasal ipsolateral sea mas denso v
mas cercang a la fijacion que el contralateral (Mufioz F. v Rebolleda G., 2002).

Otras caracteristicas clinicas tipicas son que la agudeza visual no suele estar
afectada v que los defectos campimeétricos pueden pasar desapercibidos o no
dificultar la vida rutinaria del paciente por afectar a los campos superiores, menos
imprescindibles que los inferiores (Krolak P. vy cols., 2000).

- Lobulo parietalr Los defectos

suelen ser mas congruentes que
en el lobulo temporal, va que la
radiacion Optica completa pasa a
traves  del  i6bulo parietal.  El
defecto campimeétrico tipico a este
nivel  es  una @ cuadrantanopsia

homdnima  inferior  contralateral

b

(Fig. 36) que, al igual que en las
|

esiones  del  16bulo  temporal, . _ g
Esta impresion en escala de

puede ser incompleta (trozo de grises de un campo visual automatizado muestra

pastel en el suelo) o, si la lesidon una hemianopsia homonima incompleta que es
ey extensa, determinar una mas extensa v mas densa en los cuadranies
hemiznmpsi;ﬁ{ homoénima incomp]eta inferiores. Las hemianopsias que son mas densas
abajo v solo moderadamente incongruentes

de mayor densidad en la zona sugieren un sitio de patologia en el lobulo

inferior, Frecuentemente, los parietal. En este caso, la mancha ciega agrandada
pacientes no son conscientes de en el ojo dercho es indicativo de papiledema.
) T modifics de
sUS defectos campimeétricos. (modificado o
. . hitp://www.atlasophthalmology.com/atlas/login.js

Aungue éstos podrian aparecer de 0

forma aislada, lo mas frecuente es

que se acompanen de otros signos

de disfuncion neurologica que varian segun se afecte el hemisferio dominante o no
dominante y que escapan a la finalidad de esta revision (Mufioz F. y Rebolleda G.,
2002).
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Teniendo en cuenta que las
etiologias  son  similares a las
encontradas en el l6bulo temporal,
en estos casos también la RMN es
obligatoria (Munoz F. y Rebolleda G.,
2002).

Lobulo occipitall La afectacion a

este nivel produce defectos casi

exclusivamente homonimos %

extraordinariamente congruentes

Aunque podria

(Fig. 16 v 17), siendo la causa mas
frecuente el infarto en el territorio corresponder a una lesion del lobulo parietal, el
R . ) R respeto  macular nos aclara la localizacion
de la arteria cerebral posterior o X CoTTT
occipital (angioma cavernoso occipital izquierdo

(Munoz F. y Rebolleda G., 2002). (modificado de Mufioz F. v Rebolleda G.. 2002)

- Lesion completa del area V1: Una

lesion completa a nivel del drea V1 podria producir una hemianopsia homénima
contralateral completa, que suele ser causada por infarto de la arteria cerebral
posterior. En estos casos el defecto del campo visual no tiene valor localizador
pues puede estar presente a cualquier nivel detras del quiasma optico. Si tiene
valor localizador cuando se acompafia de respeto macular, que se defline como la

° centrales de wvision. Para la

ausencia de alteracion campimétrica en los 5
deteccion del respeto macular puede ser mas preciso utilizar el test M2 o CO8
(perimetro Cctopus) o el test 10-2 (analizador Humphrey) en el que la separacion
entre los puntos estudiados es de 2° mientras que en el test 24-2 la separacion

es de 6% (Wong A. v Sharpe J., 2000).

El respeto macular no se debe a una representacion macular bilateral, como se
pensaba anteriormente, sino que es atribuido a la combinacion de dos factores, la
presencia de una circulacion colateral abundante de la arteria cerebral media v el
hecho de que la representacion macular esta magnificada a nivel occipital. El
respeto macular tiene un valor localizador extraordinario y tan solo podria
producir confusion de forma excepcional con lesiones incipientes de la cintilla
mmicial, aunque en este caso el respeto seria inferior a 2° y, por tanto, dificilmente
demostrable con las técnicas perimétricas que se utilizan habitualmente. Si,
ademdas de respeto macular, existe una zona mas amplia de campo visual indemne
rodeando a la macula, se produce la tipica lesion en sacabocados («cookie cutter»)
(Mufioz F. v Rebolleda G., 2002).

- Lesiones parciales del drea V1 Dada la irrigacién independiente de ambos
labios de la fisura calcarina, puede producirse la afectacién aislada de cada uno de
ellos (Mufioz F. v Rebolleda G.. 2002):
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Infartos del labio superior que
determinarian una cuadrantanopsia
inferior contralateral homonima e
infartos  del labio inferior que
producirian una cuadrantanopsia

superior contralateral homonima (Fig.
38) (Mufioz F. v Rebolleda G., 2002).

Campo visual de Goldmann  Fstas lesiones pueden no respetar de

demostrandc sscotoma hemanépsic Hniry » . R
demostrando un e LOI-UYH-] hcAmt mopj@mo homénimo forma exacta el meridiano horizontal
en el cuadrante superior izquierdo. El defecto en el .,
L o , . ya que la representacion de los
ojo 1zquierdo es contiguo con la mancha ciega

fisioldgica, creando una falsa impresion de hemicampos supertor e inferior es
mcongruencia.  También  estd  presente  una  continua en la profundjdad de la

cuadrantanopsia. Al paciente le fue extirpado un fisura calcarina. Horton explica que Ia

meningioma  del lobulo  occipital derecho . .
presencia de un borde horizontal

(Modificado de
httpy//www.atlasophthalmology.com/atlas/loginjsi.  agudo en el defecto campimétrico
) sugiere  una lesion  del  cortex

extraestriado (areas V2 y V3) va que
las mitades superiores e inferiores del campo visual en dicho cortex estan
fisicamente aisladas en lados opuestos del cortex estriado (Mufioz F. y Rebolleda
G., 2002).

~Defectos campimétricos en funcidn de la localizacion anteroposterior de la lesion

a nivel del coriex occipital

- Lesion del polo occipital aislado: La representacion foveal se localiza a nivel del
polo occipital, por lo que una lesion a este nivel determinaria un escotoma central
hemianGpsico homoénimo extraordinariamente congruente (Mufioz F. y Rebolleda
G.. 2002).

- Cortex  estriado intermedio: Puede producir un escotoma paracentral
hemianopsico o un escotoma homoénimo periférico, localizado a 40-60° del
meridiano vertical. Tanto el escotoma central como el paracentral hemianopsico
son lesiones campimeétricas extraordinariamente congruentes que respetan el
meridiano vertical, pudiendo ocurrir por hipoperfusion sistémica que determinaria
un infarto en dreas “watershed” (areas de irrigacion limitrofe) (Mufioz F. vy

Rebolleda G., 2002).

- Lesiones anteriores adyacentes a la fisura parietooccipital donde se representa
la periferia extrema del CV (Mejico L. v cols. 2001): Afectan a la media luna
temporal monocular del campo visual contralateral. Este area representa menos
del 10% de la superficie total del cortex estriado y el defecto comienza
aproximadamente a 60° de la fijacién. Para su evaluacién suele ser mas util
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recurrir a la perimetria manual cinética de Goldmann, aunque algunos perimetros
automaticos permiten la exploracion de estas regiones periféricas. Su lesion
determina un defecto campimétrico en forma de semiluna —creciente—~ temporal
contralateral (60-90°) que se corresponde con la unica regidon del campo visual de
representacion unilateral que depende de la arteria cerebral anterior, siendo
patognomoénico de lesién en la parte anterior del drea V1. Por el mismo motivo,
una hemianopsia homoénima con respeto de la media luna temporal homolateral es
caracteristica de lesion occipital que respeta la porcion anterior. Para la deteccion
de este ultimo defecto puede ser muy atil también la utilizacion del test de
confrontacion que, en caso de resultar clinicamente S()spechds<>, nos indicaria la
necesidad de comprobacion con una perimetria de Goldmann (Landau K. y cols.,
1995).

- Lesiones bilaterales! Las lesiones bilaterales del cortex estriado no son raras.
Dado que ambos cortex estan adyacentes el uno al otro en la superficie medial del
l6bulo occipital, procesos patoldogicos como tumores o traumatismos pueden
afectar simultaneamente a ambos lados. También una etiologia vascular puede
producir afectacion bilateral, dado que las arterias cerebrales posteriores derecha
e izquierda proceden de un origen comun, la arteria basilar (Mufioz F. y Rebolleda
(., 2002).

Para el diagnostico diferencial con patologia bilateral del nervio 6ptico no nos
sirve el respeto del meridiano vertical, que por tratarse de una afectacion bilateral
presente, por lo que debemos basarnos en el grado elevado de

congruencia de las lesiones occipitales v el examen del fondo del ojo que puede
mostrar alteraciones si la lesidn es a nivel de nervio éptico v que sera normal en

lesiones occipitales (Mufioz F. v Rebolleda G., 2002).

L.a afectacion bilateral del cortex occipital puede producirse por una etiologia
comiun v simultanea o por eventos consecutivos, caracterizandose por escotomas
homonimos bilaterales con algin grado de respeto macular (escotomas anulares)
que, en casos extremos, puede llegar a producir una hemianopsia homoénima
bilateral o doble hemianopsia con defectos en tunel o en cerradura debido al

respeto macular (Miller N. v Newman N., 1998).

También pueden producirse defectos altitudinales bilaterales, generalmente
secundarios a heridas de guerra o traumatismos, que cuando afectan a los
hemicampos superiores suelen ser mortales, mientras que si se trata de un
defecto altitudinal inferior bilateral suele acompafiarse de sintomatologia
la afectaciéon simultdnea o consecutiva de un lobulo occipital por encima de la
fisura calcarina v otro por debajo, que determinaria un defecto campimétrico en

5

damero (Mufioz F. v Rebolleda G., 2002).




Hay pacientes con ceguera cortical que niegan su alteracion y se comportan como
personas videntes. Hste es el llamado sindrome de Anton y se produce en
lesiones corticales bilaterales. El fondo del ojo y la funcion pupilar estan
normales. Pueden existir otros signos o sintomas neurologicos como
alucinaciones no formadas. Las causas mas frecuentes de lesion occipital son
vasculares y traumaticas. Los tumores de esa zona son poco frecuentes (Nogales
1., 2005),

Conducta ante un defecto campimétrico inexplicable: Defecto umi o bilateral
mexplicable, Ademas de descartar cuadros de simulacion o histeria, debe
practicarse un examen cuidadoso de las dreas correspondientes al defecto en la
retina v nervio optico mediante oftalmoscopia, siendo preciso en ocasiones la
realizacion de una angiografia fluoresceinica para descartar patologia vascular
coriorretiniana oculta, Defectos bitemporales u homoénimos que respetan el
meridiano  vertical exigen un  estudio de neuroimagen. lIgualmente, debe
descartarse por oftalmoscopia la presencia de patologia retiniana subyacente,
como retinosis pigmentaria o nervios opticos de insercion oblicua (tilted disc) que
son causas probables de hemianopsia bitemporal. Ante una hemianopsia homonima
con RMN normal debemos sospechar las siguientes posibilidades (Brazis P. vy
cols., 2000):

1. Variante de Heidenhain de la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (Brazis P. v
cols., 2000 v Mathews D. v Unwin D.. 2001).

2. Demencia degenerativa (enfermedad de Alzheimer) (Brazis P. v cols., 2000).

3. Isquemia occipital leve, demostrable por tomografia de emision de positrones
{Brazis P. v cols., 2000).

4, Hiperglucemia no cetosica (Brazis P. y cols., 2000) o intoxicacion por CO.

o, Trastornos funcionales (no organicos) (Thompson J. v cols., 1996).
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5. k-

Los trastornos de la motilidad ocular ocupan un lugar importante entre las
urgencias  oftalmologicas. El diagndstico de dichas entidades es de gran
importancia para la supervivencia y el tratamiento en muchos de estos casos
(Garcia E. v Vazquez M., 1997).

La localizacion de las lesiones que producen trastornos supranucleares se
extiende desde los hemisferios cerebrales al mesencéfalo, lugar donde se ubican
los  ntecleos que determinan  los movimientos oculares. Los  trastornos
infranucleares pueden originarse desde los nucleos de los pares craneales a los
musculos extraoculares. Asi, la pardlisis de la mirada conjugada vertical supone
una alteracion supranuclear sin pérdida del paralelismo ocular; la paralisis
unilateral de la elevacion por el contrario cursa con desviacion ocular y puede
tener su origen a nivel supranuclear como una forma de paralisis disociada o
infranuclear por lesion del Il par craneal a nivel nuclear o en su trayecto (Garcia
2.y Vazquez M., 1997).

Recuento Anatomofisiolégico
Distinguimos dos niveles en la sistematizacion anatomofisiologica de los Misculos
Exiraoculares (MOE).

Nivel Supranuclear’ Las alteraciones a este nivel provocan un trastorno en el
control de los movimientos conjugados de la mirada (paralisis conjugada de la
mirada) sin gue exista, salvo excepciones, como en la oftalmoplejia internuclear,
pérdida del paralelismo ni diplopia (Lépez J. v cols., 1997).

Nivel periféricoc Nuclear e Infranuclear (nucleo, fasciculo, nervio): Las
alteraciones a este nivel cursan con pérdida del paralelismo vy diplopia (Lépez J. v
cols,, 1997).

La musculatura extrinseca estd compuesta por seis musculos: Cuatro rectos y dos

oblicuos (Fig. 39).

Oblicuo superior
Recto Superior

Los musculos rectos (superior, inferior, Interno
v externo) se originan del anillo tendinoso de
Zinn que constituve la insercion {ija posterior.
Se  dirigen hacia delante, cruzan la grasa
orbitaria dehimitando el llamado cono muscular,
cruzan la capsula de Tenon y se fusionan con la
esclerotica por delante del ecuador formando la
msercion fija anterior, a distancias variables del
limbo originando lo que se conoce como espiral
de Tillaux (Pastor 1., 2002).

El oblicuo superior o mayor es el musculo
ocular mas largo v mas delgado. Se origina por
encima y en un punto medial al agujero optico y
se superpone de modo parcial al origen del
musculo elevador del parpado superior, tiene un vientre fusiforme, delgado (40
mim de longitud) v pasa por delante en forma de un tenddn a su troclea o polea

(Vauhgan v cols., 1996).

Recto medio

Recto laterat

e Recto inferior
Oblicuo infestor

(modificado  de

anatomiafacial.blogspot.com)




El musculo oblicuo inferior o menor se origina en el suelo de la orbita, por fuera
del canal lacrimonasal —es el anico musculo que no se inserta en el anillo de Zinn-
(Pastor J., 2002); la insercion se realiza en el segmento postero-temporal del
globo ocular, justo sobre el area macular. El masculo tiene una longitud de 37 mm
(Vauhgan vy cols., 1996).

Tipos de Movimientos

El sistema motor ocular se expresa con tres tipos de movimientos, agrupados en
dos subsistemas:

o Las versiones controlan los movimientos oculares conjugados que pueden
ser movimientos oculares rapidos o sacadicos (MOR) y los movimientos oculares
lentos o de seguimiento (MOL) (Lapez J. v cols., 1997).

e Las vergencras controlan los movimientos disconjugados mediante
movimientos de vergencia. Cada tipo de movimiento presenta una regulacion
autonoma (Lopez J. v cols., 1997).

0 Podriamos hablar de un cuarto tipo de movimiento ocular independiente de
la vision, los movimientos posturales (Lopez J. v cols., 1997).

Caracteristicas de los movimientos

Movimientos oculares sacdadicos (MOR):

Son movimientos rapidos cuya finalidad es dirigir la mirada de un objeto a otro del
campo visual., Aparecen desde el nacimiento y tienen un control reflejo vy
voluntario. El "generador" del pulso nervioso se encuentra a nivel de la Formacion
Reticular Pontina Paramediana (FRPP). Este generador estd constituido por
células excitadoras normalmente inhibidas por el "integrador” que se localiza a
varios niveles v que controla el sistema. En la corteza frontal premotora se
encuentra el centro cortical responsable de los MOR voluntarios. En el lobulo
occipital se encuentra el centro regulador de los MOR reflejos (Lopez J. v cols.,

1997).

Movimentos oculares de seguimiento (MOL):

Son movimientos conjugados lentos cuva finalidad es mantener la fijacion foveal
de un objeto que se desplaza a menos de 45m/sg. Aparecen a los 4 a 5 meses v
tienen un control voluntario. El centro cortical responsable de los MOL parece
localizarse en la region parieto-occipital (area 19 de Brodman) ipsolateral (ILopez
J.ov cols., 1997).

Movimientos oculares de vergencia (MOV):

Son movimientos disyuntivos cuva finalidad es lograr la correspondencia retiniana
normal. La sefial que Inicia un MOV es la borrosidad retiniana y/o la diplopia.
Existen dos tipos de movimientos de vergencia. Los de convergencia,
normalmente acompafiados de acomodacién vy miosis (sincinesia del reflejo
proximal), y los de divergencia. El centro de integracién de la sincinesia parece




estar en el area 19 de Brodman. A nivel del mesencéfalo los estimulos son
descompuestos y trasmitidos a sus respectivos nucleos. La abolicion de
cualquiera de estas funciones no interfiere con las restantes (Lopez J. v cols.,
19973,

Movomientos posturales”

Son movimientos conjugados cuya finalidad es mantener la fijaciéon ocular
independientemente de los movimientos cefalicos v del cuello. Se provocan por
movimlentos rotatorios de la cabeza que estimulan los canales semicirculares
provocando un movimiento de seguimiento de sentido contrario al giro de la
cabeza, seguido de un movimiento sacadico de sentido inverso (Lopez J. v cols.,
1997).

Micromovimienros’
La fijacion de un objeto inmovil no es un acto estatico, se acompaia de
movimientos imperceptibles de tres tipos:

o Los “drifts” que apartan la imagen de la fovea.
. Los “flicks” que corrigen la desviacion de los anteriores.
0 [l temblor de nistagmo que obedece a estimulos musculares.

Acciones de los misculos extraoculares:

Accion de los musculos rectos! El recto superior hace girar el globo ocular de
manera que la cornea se dirige hacia arriba y un poco hacia adentro. El recto
nferior moviliza la cérnea hacia abajo v un poco hacia adentro. El recto interno la
dirige hacia adentro v el recto externo hacia fuera (Campos P., 2003).

Accitn de los masculos oblicuos: El oblicuo mayor hace girar el ojo de tal manera
gue la cdérnea se dirige hacia abajo y hacia fuera. El oblicuo menor dirige la
cornea hacia arriba y hacia abajo (Campos P.. 2003).

La accion de los musculos esta determinada por la posicion de su linea de accion
que es aquélla que une su insercion fija a su Insercién escleral. Cada musculo
puede hacer girar al ojo alrededor de uno o varios ejes (Campos P., 2003). Los
movimientos oculares son de tres tipos! Ducciones, versiones y vergencias
(Kansky J., 2007).

Las ducclones son movimientos monoculares que consisten en aduccidn,
abduccitn, elevacion  (sursumduccion), depresion (deorsumduccion), intorsion
(incicloduccion) v extorsidon (excicloducciéon) (Rueda R. v cols., 2004).

Las versiones son movimientos binoculares en los que los dos ojos se mueven de
forma sincronica y simétrica en la misma direccion, Estos movimientos son:

1. Dextroversion {(mirada a la derecha), levoversion (mirada a la izquierda),
sursumversion (elevacion o mirada hacia arriba) v deorsumversion (mirada hacia
abajo). Estos cuatro movimientos llevan los ojos hacia las posiciones secundarias
de la mirada (Rueda R. y cols., 2004).
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2. Dexiroelevacion (mirada hacia arriba y a la derecha), dextrodepresion (mirada
hacia abajo y a la derecha), levoelevacion (mirada hacia arriba v a la izquierda).
levodepresion (mirada hacia abajo vy a la izquierda) (Rueda R. y cols., 2004).

Los movimientos oblicuos llevan los ojos hacia las posiciones terciarias de la
mirada:

3. Dextrocicloversion (rotacion del limbo superior de los ojos hacia la derecha) y
levocicloversion (rotacion hacia la izquierda) (Rueda R. y cols., 2004).

Sistema oculo-motor eferente:

El T nervio craneal, nervio oculomotor o motor ocular comin  se localiza
dorsalmente dentro del mesencéfalo bajo el acueducto de Silvio. El complejo
nuclear representa un grupo de subnicleos con funciones especificas. El
subnticleo del recto superior es el tnico de ellos cruzado. El complejo elevador,
ubicado dorsalmente, es una estructura medial que actia sobre ambos nervios
oculomotores para finalizar en el musculo elevador del parpado superior. El
ntcleo  parasimpatico accesorio {(de Edinger Westphal) ocupa el borde
anterolateral de la sustancia gris periacueductal del mesencéfalo y es una
estructura par que envia sefiales para los musculos esfinteres de la pupila v los
acomodativos del cuerpo ciliar. El complejo medial contiene tres subnicleos que
actiian sobre el recto medio v se ubican ventralmente. El subnicleo del recto
inferior esta situado dorsal y rostralmente, mientras que el del oblicuo inferior se
ubtca lateralmente entre los subnucleos del recto inferior y el recto medial. Las
fibras se dirigen ventralmente junto con las destinadas al recto medio, recto
nferior, pupila v cuerpo ciliar. El subnicleo del recto superior se cruza antes de
salir ventralmente con las fibras destinadas al elevador del parpado superior
(Miller, 2005).

El ndcleo oculomotor principal recibe las siguientes aferencias: De ambos
hemisferios cerebrales mediante fibras corticonucleares; de los coliculos
superiores a través de fibras tectobulbares, las cuales llevan informacion de la
corteza visual: del fasciculo longitudinal medial, el cual interconecta el niacleo
oculomotor con los ntcleos del 1V, VI |, nucleos vestibulares v espinal del
accesorio. Estas conexiones son muy importantes en la coordinacion de los
movimientos oculares y seguimiento de los objetos en el espacio {American
Academy of Ophthalmology, 2007-2008).




Kl nervio oculomotor emerge en la fosa interpeduncular a nivel de los pedanculos
erebrales anteriores y sigue adelante entre las arterias cerebral posterior y
belosa superior (Fig. 40 y 41). Luego se introduce al seno cavernoso,
discurre a travies de la pared lateral de éste, emerge del seno y antes de
Ingresar a la orbita se divide en una rama superior y otra inferior, las cuales
entran a la cavidad orbitaria por la fisura orbitaria superior. La rama superior
inervara el recto superior, el elevador del parpado superior y el Oblicuo Superior,
por su parte la inferior ejercera accidon sobre el oblicuo inferior, el recto medio, el
recto inferior v llevars la via parasimpatica (Miller, 2005).
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Vil par (facial)

(modificado de American Academy of

Ophthalmology, 2007

2008).

HL IV nervio craneal, nervio patético o también llamado nervio troclear, esta
compuesto solamente de fibras motoras que se originan en un grupo nuclear, el
nucleo troclear. Este nicleo se ubica en la porcidon anterior de la sustancia gris
periacueductal a nivel del coliculo inferior. Una vez que las fibras dejan el nucleo,
se dirigen posteriormente rodeando el velo medular superior vy emergen en la
superficie posterior del mesencéfalo. El nacleo troclear recibe aferencias de los
hemisferios cerebrales mediante fibras corticonucleares: de los coliculos
superiores mediante {ibras tectobulbares, las cuales llevan informacion de la
corteza visual: v de las fibras del fasciculo longitudinal medial, que le
mterconectardn con los nucleos del III, VI v nucleos vestibulares. Esta
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comunicacion internuclear se relaciona con la coordinacion de los movimientos
oculares (Miller, 2005; American Academy of Ophthalmology, 2007-2008).

El nervio troclear tiene dos caracteristicas que lo diferencian del resto de los
nervios craneales: Es el (nico que emerge en la porcion posterior del tronco
encefalico para inmediatamente después decusarse con el nervio contralateral
(Fig. 42). Tras su salida lateral rodea al mesencéfalo y corre paralelo al borde
libre de la tienda del cerebelo hasta su entrada en el seno cavernoso. Durante
este trayecte, a nivel de las cisternas cuadrigémina y ambiens, el IV nervio
cranealse sitia entre las arterias cerebral posterior por arriba y cerebelosa
superior por debajo. Luego de avanzar por la pared lateral del seno cavernoso,
entra a la cavidad orbitaria por la fisura orbitaria superior y por fuera del anillo de
Zinn (Miller, 2005; American Academy of Ophthalmology, 2007-2008).
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(modificado de Pauwels W., 2003).

7 nervio abducens o VI nervio craneal tiene su origen en la parte dorsocaudal de
la protuberancia, por debajo del IV ventriculo, préoximo a la linea media. Esta
compuesto sélo de fibras motoras que se originan de un grupo nuclear: El nicleo
abducens. El nacleo abducens recibe aferencias de los hemisferios cerebrales
mediante fibras corticonucleares: de los coliculos superiores mediante fibras
tectobulbares, las cuales llevan informacion de la corteza visual, v de las fibras
del fasciculo tongitudinal medial, el cual interconecta el ntcleo abducens con los
niucleos del III, IV vy nicleos vestibulares. Esta comunicacion internuclear se
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patologias
neuroftalmologicas v por guardar una estrecha relacién anatomica con todos los
nervios motores oculares,

FEl nervio trigémino emerge en la superflicie medio—lateral de la protuberancia,
como una raiz sensitiva grande y una raiz motora pequefia. Su ganglio sensitivo -
el ganglio semilunar, trigeminal o de Gasser— se asienta en una depresion, la
caverna trigeminal —caverna de Meckle—~ en el piso de la fosa craneal media.
Jesde la porcion distal del ganglio las tres divisiones importantes (oftalmica V1,
maxilar V2 v mandibular V3) salen del craneo a través de la cisura orbitaria
superior, el agujero redondo y el agujero oval respectivamente. El nervio
oftalmico, v a veces el maxilar, pasan a traveés del seno cavernoso, antes de dejar
la cavidad craneana. La raiz motora sigue la division mandibular. A medida que
dejan la cavidad craneal, cada nervio se ramifica profusamente (Pauweles, 1997).




Nicleos del nervio (rigémino

El niacleo motor o masticatorio es el mas craneal de los nicleos motores
"branquiales”. Estd localizado en la porcion media de la protuberancia, en posicion
medial al nucleo sensitivo principal. El ntcleo sensorial del nervio trigémino es el
mas grande de los nicleos de los nervios craneales. Se extiende desde el cerebro
medio, en posiciéon caudal a la médula espinal, hasta el segundo segmento
cervical, Forma una elevacion lateral deniro del bulbo, que es el tubérculo
cinéreo. Tiene tres subnucleos: Mesencefalico, pontotrigeminal vy el nucleo de la
raiz descendente (Pauweles, 1997).

Desde el punto de vista clinico pueden distinguirse dos entidades diferenties en
los trastornos de la motilidad ocular: Los que presentan diplopia v los que pueden
presentarla o no. Asi tendremos trastornos de la motilidad ocular que presentan
como sintoma principal diplopia binocular, la cual se refiere a la vision doble de un
solo objeto con los dos ojos abiertos y que cesa con la oclusion de uno de los
ojos, y trastornos supranucleares (trastornos de la mirada conjugada) que pueden
asociarse a diplopia o no y se acompafian de afectacion neurologica (Bengoa A.,
2003).

Trastornos Supranucleares

El conocimiento de las distintas vias anatomicas en la motilidad ocular es
imprescindible para el diagnostico topografico. En la formacion reticular
parapontina (F.R.P.P.) esta el centro de los movimientos horizontales v en el
ntcleo intersticial craneal de la cintilla longitudinal posterior (CLP) se ubica el
centro de los movimientos verticales. A la F.R.P.P. llegan aferencias procedentes
del centro cortical frontal de los movimientos sacadicos voluntarios. Estas fibras
se decusan en el mesencéfalo hacia el centro de la mirada horizontal, tras haber
pasado por el brazo posterior de la capsula interna. Los tubérculos cuadrigéminos
juegan un importante papel en los movimientos sacadicos reflejos. Reciben
aferencias tanto de la corteza frontal como de la corteza occipital v de ellos
parten fibras hacia la F.RP.P. A su vez, de ella parten fibras hacia los ntcleos
motores del VI nervio (recto externo) ipsolateral y hacia el subntcleo del recto
medial  contralateral a través de la cintilla longitudinal posterior (CLP)
contralateral (Lopez J. vy cols., 1697) (Fig. 43 y 45).




RL:
Recto Medio, I Izquierdo. D! Derecho., VI Sexto Nervio, lII1 tercer Nervie, 1V:
Cuarto RPP Formacion Reticular Parapontina, CLP: Cintilla Longitudinal Posterior, CSC:
Conducios Semicirculares. (modificado de Loépez J. v cols., 1997).

El centro cortical de los movimientos de seguimiento se localiza en la region
parieto-occipital ipsolateral (drea 19). Desde ahi las proyecciones descienden al
nicleo protuberancial dorsolateral v desde este al cerebelo. Desde el floculo las
fibras se dirigen al nucleo vestibular ipsolateral desde el que parten las
provecciones hacia los ntcleos motores a través de la CLP ipsolateral. Las
lesiones de la F.R.P.P. no tienen por qué afectar a las movimientos de seguimiento
(Lopez J. vy cols., 1997).

i.a mirada vertical esta bajo el control bilateral del cerebro. El centro de la mirada
vertical se encuentra en el mesencéfalo (nucleo intersticial caudal de la CLP) por
encima del niacleo del Il nervio craneal, por detras del nucleo rojo y por delante
de la sustancia gris periacueductal (Lopez J. y cols., 1997).
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Etologia de Jos trastornos supranucleares
Podemos dividir las lesiones segiin su localizacion anatomica en:

o Lesiones hemisféricas En la Tabla 6 se encuentran detalladas las distintas
lesiones corticales que pueden causar sintomatologia oftalmologica.

Lesiomes Memisféaricas

ACCIDENTES CEREBROVASCULARES

Arterin Cerebral Miedia Arterin Cerebral Posterior
Hemianopsia Homdnima Periféricas:
Cuadrantanopsia Inferior Hermianopsia homdmima

s de la mirada conjugada al lado opuesto Ceguera cortical bilateral
Alucinacion isibles
Metamorfopsias

Fotofobia Central
Central
Sindrome de Weber
STNDROMES FOCALES CEREBRALES

Fromtat
o posterior unilateral
Transitorio
nopsio contralateral
ion de la mirada al lado enfarmo
2 de MOR hacia el lado sano
Lo de MOV conservados
- Tercio Posterior Bitateral
Permanante
isis bitlateral de MOR horizontales
MOR varticales atenuados
Sindrame Parietal:
Las | <
s mMiovimienta

Sindror

parietales extensas provocan desorientacidn temporo espacial v alteraciones de
da seguirmiento tentos

Sindromie Termporcal:
Las lesiones profundas pueden afectar las radiaciones dpticas a nivel del asa de Mever

Sindrome OQecipital:

~  Regidn calcarina

minnopsia homanima contratateral

me de Anton (bilaterales, ceguera cortical que el enfermo niega)

Ragidn Procalces
e nopsia homdnima contralateral
Al Bciones Visuales , Metamorfopsias, palidopsia, poliopsia
Supresion de los Mmovimientos de seguimiento ipsilaterales
Movimientos sacadicos en rueda dentada

- Regidn Occipitoparietal
Sindromae de Balint: alteracidon en la localizacidn espacial, 1a alternancia de
la fijacién vy ia visidn simultanes de varios objetos

APRAXIAS MIOTORAS OCULARES

aficit de integracion supranuclear qua se manifiestan por deterioro de movirmientes oculares

i ado = de la integridad de vias anatémicas
Mo son verdaderas apraxias “acomcetidas de cabeza” tipicas para la refijacién
porlesiones frontales con alteracidon de los MoviMmientos horizontales © por
as bilaternies con alteracion de 1os movimientos verticales,

. MOR: Movimientos
© Movimientos oculares de vergencia (modificado de Lépez J. v cols.,

1697).

¢ lesiones del tronco cerebral:

Existen distintas clases de trastornos supranucleares de los movimientos oculares
causados por lesiones a nivel del tronco cerebral. Aqui quedan incluidos los
sindromes focales del tronco que se resumen en la Tabla 7. A continuacion
exponemos las principales caracteristicas de los cuadros encontrados mas
frecuentemente en la clinica (Lopez J. y cols., 1997).
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io- Sindrome de Walleanbearg © bulbar lateral:
tHormer ipsilateral
ro, diplopia
im, cdisfagis, ronquara
hacia el lado ipsilateral
Dolor v enturnaecimiento de hermicara ipsilaterat
icom de la sensibilidad dolorosas en hemicuerpo contralatecal
rome de Foville o pontino inferolateral:
Mo horizontal v vertical
s e la mirads conjugada hacia el lado de 1o lesidn
s del Vil ipsolataral
ipsolateral
a tpsolateral
r@cidn de la sensibilidad dolorosas en hermicuerpo contralateral
drorme dea Millar Gubler © Pontino inferoe miediab,
sBroo
is en la mMirada conjugadas hacia el lado de I1a lesidn, conservada
1o convergenacia
iplejia contralateral
pPsolataerail
S de la sensibilidad dolorosas en heamicuerpo contralataral
- Sindrorme pontino superomeadial
xim cerebelosa ipsolataral
= ejia internuclear
clomias oaculofarimgaeas
Hemiplejia contralatersal
- Simdrome pontinog superclataral
er la mirada conjugada hacia el lado de 1a lesidn

[S= Y11
At e D de 12 sensibilidad dolorosas en hermicuerpo contralataral
- Siry rorvie de HHormer
Daeswviaacidm obhlicua
Simdrormes mesencefalicos
- .bll‘l cromrme de Bernadikt

™ de la parte dorsal del fasciculo cdeatlt 11l Nervio
Alisis cal 11 Neaervio ipsolaterral

>xitm contralataral

- Sindrome de Claude

e @nt@ericar mMas cermblor rabrico

xnvdr‘(;\mo de Weber

S o de la parte ventral del fasciculo del 1 Nervio

Paralisio del 10 Nervieo ipsolateral
Hermiptleiia contratateral
- Sindrome de Parinaud

Sircrome de Nothangel
slisis del 1l Naervio
asiaipsolataral

Eardlisis de la mirada vertical arriba

¢ (modificado de Lopez J. v cols., 1997).

1.= Paralisis supranuclear progresiva

s un sindrome de tipo parkinsoniano de mal pronostico que afecta a individuos
de edad avanzada. Los pacientes presentan rigidez extrapiramidal, disartria,
demencia precoz v progresiva que conduce a la muerte. Es caracteristica la
pérdida inicial de la mirada vertical hacia abajo vy la limitacion inicial de los
movimientos sacadicos, seguida por la afectacion de la mirada horizontal y de los
movimientos de seguimiento (Lopez J. y cols., 1997).

2.~ Oftalmoplejia internuclear

FEs una paralisis supranuclear disociada de los movimientos horizontales. Existe
peérdida del paralelismo, siendo rara la diplopia. Distinguimos dos niveles distintos
de lesion que provocan dos presentaciones diferentes:

Anteriores’ Los axones de la CLP conducen impulsos sacadicos, vestibulo-
oculares v de seguimiento destinados al subnutcleo ipsolateral del recto medial. Su
lesion produce ia desconexion del micleo del recto medio ipsolateral. En jévenes
suele ser bilateral v presentarse dentro de un cuadro de esclerosis miltiple. En
ancianos suele ser unilateral v de causa vascular. Se caracteriza por:

o Falta de aduccion en la mirada lateral ipsolateral.
° No hay respuesta a estimulos caloricos.

e Se conserva la convergencia.




° Nistagmo en el ojo abductor por exceso inervacional.
e Deterioro del seguimiento vertical.

Fosteriores’ Son raras; se produce la interrupcion de la via que va del FRPP al
nicieo del VI nervio craneal ipsolateral. Se caracteriza por:

o Falta de abduccidn en la mirada lateral ipsolateral.
. Se conservan los reflejos caléricos (Lopez J. v cols., 1997).

Diagndéstico diferencial:
De ia debilidad en la abduccidon: Miastenia grave y procesos orbitarios.
Estudios:

En una primera etapa’ Presion arterial, hemograma y bioquimica generales, VSG.
Valorar la  realizacion de la  prueba del  edrofonio. RMN  de
mesencéfalo/protuberancia.  Mospitalizacién  para  evaluacion  neurologica v

observacion.

En una segunda etapa! Pruebas para descartar trastornos inflamatorios (ANA,
anti~DNA, FTA-ABS, HIV, Lyme, VDRL), examen de LCR,

Tratamiento:
El del trastorno primario (Bengoa A., 2003).
3.~ Sindrome del uno y medio

Lesion que afecta la FRPP y la CLP ipsolateral, de causa vascular. Se produce una
oftalmoplejia internuclear ipsolateral y una paralisis de la mirada horizontal
ipsolateral. El dnico movimiento posible es la abduccion del ojo contralateral
(LLopez J. v cols., 1997).

4.~ Trastornos de la mirada vertical

Las lesiones mediales a nivel del nucleo de la mirada vertical producen paralisis
completas. Las lesiones laterales producen paralisis aislada de la mirada vertical
inferior.

Sindrome de Parinaud o mesencefilico dorsal Es causado por pinealomas,
infartos mesencefalicos, entre otros. Clinica: Midriasis con conservacion del
reflejo de acomodacion, pérdida del reflejo fotomotor, abolicidbn de la mirada
vertical hacia arriba inicialmente para MOR y MOL, pero que acaba afectando los
movimientos vestibulo—oculares v el fenomeno de Bell. En el intento de mirada
hacia arriba se produce un nistagmo de retracciébn—convergencia y esta presente
el signo de Collier (retraccion palpebral patologica) (Lépez J. y cols., 1997).

Faralisis wulateral lmposibilidad de elevacion de un ojo con reflejo de Bell
conservado (LLopez J. y cols., 1997).




Fardlists de la mirada inferior: Rara, puede observarse en casos iniciales de
paralisis supranuclear progresiva (Lopez 1.y cols., 1997).

Trastornos Nucleares e Infranucleares

LLas lesiones pueden afectar a nucleos, fasciculos o porcidén periférica de los
nervios oculares. Tipicamente se produce una pérdida del paralelismo ocular v
diplopia {Lopez J. v cols., 1997).

MIASTENIAY SINDROMES PSEUDOMIASTENICOS

La miastenia gravis es un causa no infrecuente de diplopiay ptosis que en mas de
75% de los casos constituyen las alteraciones iniciales en las formas sistémicas. Otras
veces la enfermedad se limita a la esfera ocular
HERPES ZOSTER

Produce paralisis del VI y HI Nervio

POLINEUROPATIA INFECCIOSA AGUDA

£n el sindrome de Gillain- Barré se presenta como una oftalmoplejia bilateral no
dolorosa que puede afectala motilidad intrinseca. La diplejia facial confirma el
diagnodstico. No suelen afectarse los musculos elevadores del parpado

OFTALMOPLEJA EXTERNA PROGRESIVA

Miopatia mitocondrial caracterizada por parélisis simétrica y lentamente progresiva
de ambos ojos que no responde a la estimulacidn caldrica ni oculocefalica. No es
dolorosa vy las pupilas estan respetadas. Es tipica la ptosis y la debilidad del orbicular. En
casos avanzados puede existir fibrosis muscular. No existe retraccidon palpebral ni
exoftalmos
DISTROFIA DE STEINER

Presentan una oftalmoplejia extrinseca, simétrica, con seguimiento en rueda
dentada. El fendmeno de Bell y la convergencia miotdnicas. Hay ptosis y debilidad del
orbicular. Las pupilas son midticas y perezosas.
PARALISIS COMBINADA

La lesion se encuentra localizada a nivel del seno cavernoso o la hendidura
esfenoidal. Son lesiones que afectan a varios nervios oculares y pueden ser uni o
bilaterales. Cuando una paralisis combinada se asocia a dolor hablamos de
oftalmoplejia dolorosa
HIPERTENSION ARTERIALY ARTERIOESCLEROSIS

Puede afectar cualquier nervio craneal. La afectacién del tercero esincompletay
caracteristicamentne no dolorosa

£ (modificado de Lépez J. v cols., 1897).

1.~ En la infancia en todos los casos de paralisis ocular infantil hemos de realizar
un estudio completo.

Cardlists  del VI nervio
craneal

Su origen mas comun son los
traumatismos  durante el
narto. Menos frecuentes son
las neoplasias
intracraneales, Las
imfecciones sistémicas o del
are Otorrinolaringologica

e

huec “n mmbien' causar 1a RM cerebral corte axial se observan lesiones en la
paralisis (ransitorias (Lopez sustancia blanca periventricular (modificado de Loépez J. v
Joyv cols., 1997). cols., 1997).
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Pardlisis del IV nervio craneal

Son por lo general congénitas. En un 20% de los casos se asocian a ausencia del
tendon del oblicuo superior (LLopez J. v cols., 1997).

Cardlisis del I nervio craneal

Suocausa mas comin es congénita, seguida por traumatismos y migrafias
oftalmopléjicas. Menos frecuentes son las secundarias a meningitis, neoplasias,
aneurismas, infecciones viricas sistémicas, entre otras. La migrafia oftalmonpléjica
es un cuadro de paralisis del 11l nervio craneal benigna v recurrente que se ve en
nifios menores de 10 afios v con antecedentes familiares de migrafia. Tiene como
prodromos irritabilidad, vomitos, cefalea v somnolencia. Suele haber dolor ocular
y periorbitario, asi como afectacion de la motilidad pupilar. El cuadro remite sin
secuelas en 1 mes. Hemos de plantear el diagnostico diferencial con neoplasias y
aneurismas (Lopez J. v cols., 1997).

2.~ En el adulto
Lhiabetes

En pacientes diabéticos podemos encontrar paralisis del I, IV y VI nervios
craneales. La isquemia del tronco nervioso producida por la microangiopatia
parece ser la responsable patogénica del cuadro. La instauracion suele ser
brusca. Suelen ser [recuentes las recidivas en uno u otro ojo, afectando a
distintos nervios en distintas ocasiones, aunque rara es la afectacion simultanea
de dos nervios craneales. La afectacion del I nervio craneal tipicamente cursa
con dolor v ausencia de midriasis, aunque puede haber una iridoplejia incompleta.
La recuperacion suele ser espontanea (en un periodo de 3 meses), no siendo
frecuentes las regeneraciones aberrantes (Walter G. vy cols., 2010). Aunque
usualmente en los pacientes diabéticos lo que se presenta es una mononeuropatia.
Cuando ocurre afectacion simultanea deben buscarse otras causas. En paralisis
del 111 NC con afectacion pupilar, aunque el paciente sea diabético, debe
sospecharse un aneurisma.

Aneurismas de la base del crdneo

Son lesiones saculares o fusiformes de crecimiento lento que deben de tenerse
siempre en cuenta ante paralisis agudas del I nervio craneal con oftalmoplejia
mntrinseca. Los mas [recuentes son los aneurismas de la union de la comunicante
posterior con la cardtida interna. Producen paralisis completa del 11 nervio
craneal con dolor intenso retroocular o {rontal homolateral y diplopia: Regla
exacta de Rucker: En un 96% de los casos estos sintomas corresponden al
mencionado aneurisma. Pueden haber también signos meningeos por hemorragia
subaracnoidea y afectacion piramidal. Con {recuencia existen episodios previos de
menor intensidad. El diagnostico correcto v precoz es fundamental. La ausencia
de midriasis descarta esta etiologia. El diagnostico de certeza requiere una
arteriografia. Después del atague agudo lo habitual es la recuperacion espontanea,
aunqgue no son infrecuentes las regeneraciones aberrantes del 1ll nervio craneal
(Lopez J. v cols., 1997).




Hipertension mitracraneal

La instauracion brusca de la hipertension intracraneal produce una paralisis del VI
nervio craneal, mientras que la instauracion subaguda lo hace del I nervio
craneal. Puede debutar clinicamente con una paralisis aislada del 1V nervio
craneal, uni o bilateral, acompanada de vomitos v cefalea. Ante la sospecha hemos
de valorar el estado de ambos discos 6pticos y remitir el enfermo al neurdlogo. La
lesion del VI nervio craneal se produce generalmente en el peflasco del temporal
(Lopez J. v cols., 1997).

[Las causas de aumento de la presion intracraneal son muy variadas. Mencion
especial merece el sindrome de  hipertension intracraneal idiopética ©
anteriormente Hamado “pseudotumor cerebri’. La causa de este parece ser un
edema difuso  motivado por diversas etiologias (obesidad, embarazo,
anticonceptivos). Su curso es benigno en la medida que se instaure la resolucion
de su causa de lo contrario se comprometera grandemente la funcion nerviosa. A
veces el aumento de presion intracraneal puede conducir a la herniacion del lobulo
temporal. Esto produce una paralisis del Il nervio craneal con afectacion sobre
todo del recto medial v Pupila de MHutchinson, que precede a la compresion del
tronco encefalico (Walter G. y cols., 2010).

Traumatismos
Pueden producirse a cualquier nivel ya sea por mecanismos directos e indirectos.

@ Los traumatismos indirectos se producen por contragolpe del LCR en la
proximidad de la porcion anterior del conducto de Silvio, produciendo edema a
este nivel v afectando a los nuacleos del Il v IV nervios craneales. Este altimo
presenta una predisposicion especial para lesionarse en los traumatismos
cerrados,

0 21 VI nervio craneal se lesiona con mayor frecuencia en traumatismos
directos, sobre todo a nivel del acodamiento en el pefiasco del hueso temporal. En
la paralisis unilateral del VI NC el paciente se presenta con endotropia, diplopia
horizontal que es mayor para la vision lejana v al mirar hacia el lado afectado.
posicion compensadora de la cabeza rotandola hacia el lado de la paralisis.

Salvo seccion completa del nervio, presentan una tendencia a la curacion
espontanea. No son infrecuentes las regeneraciones aberrantes, sobre todo del 1l
nervio craneal (Uribe M., 2005).

Asi, las lesiones periféericas de los nervios craneales motores oculares pueden
localizarse en el espacio subaracnoideo, el seno cavernoso y la hendidrura
orbitaria supertor. La clinica estard determinada por el nivel de compromiso,

Se resumen las manifestaciones clinicas y los sintomas en las tablas 9, 10y 11,




11 NERVIO CRANEAL

Grado variable de disfuncién del elevador del parpadoy
de los musculos extraoculares en caso de paralisis del lif
| nervio con afectacién pupilar

| Ojo desviado abajo y afuera

Pupila fija dilatada con mala respuesta a la
fotoestimulacion en caso de ser con afectacién pupilar.
‘Pupila inalterada en las paralisis con respeto pupilar

of

Academy

American
2008).

odificado  de
Ophthalmology, 2007

IV NERVIO CRANEAL
{unilateral)

Diplopia PEOR EN LA MIRADA HACIA ABAIO

Limitacion de la mirada inferior en aduccidn (ocasional)
Hipertropia que empecra con la mirada inferior contralateral
Inclinacién de la cabeza al lado contrario de la lesion como
posicion compensadora

Separacion vertical mayo con la mirada hacia abajo

IV NERVIO CRANEAL
{bilateral)

Hipertropia cruzada
Exciclotorsion de 10° 0 mas
Estrabismo con un patron en V acusado (2250)

dOiN

i[e} American  Academy

Ophthalmology, 2007-2008).

(Bengoa A., 2003)

C. Enfermedades orbitarias. Variante

miopia magna (Bengoa A., 2003).

D. Miopatias

VI NERVIO CRANEAL

Diplopia horizontal que empeora con la mirada al
mismo lado, sobre todo a distancia

: Déficit de abduccion que empeora para lejos v al
mirar del lado afectado

(54

American

of

(modifi de Academy
Ophthalmology, 2007-2008).
Sindromes  restrictivos: De forma

caracteristica la prueba de la duccion
forzada es positiva.
A. Enfermedad de Graves—-Basedow.
Orbitopatia Distiroidea: Se produce una
con componente

limitacion  muscular

restrictivo. Se observa afectacion, en

orden de frecuencia, se altera en primer

lugar suele ser el recto inferior, luego el

medial, el superior y de dltimo el
externo. Otros  signos!  Proptosis,
quemosls, retraccion del parpado

superior, rezago del parpado superior
durante la infraversion -signo de von
Graef-, neuropatia
aumento de la presion intraocular PI0O).

optica compresiva,

No es una causa frecuente de diplopia

aguda. Tratamiento: Lubricantes,
Elevacion
Oclusion de los parrpados. Cetirizina v
Montelukast: 10 dia

durante 3 a 6 semanas

cabeza durante el sueno,

mg dos veces al

Brown, Duane

B. Sindromes oculares:

esclerosante del pseudotumor orbitario,



. Miastemia gravis: Miastenia Ocular: No produce dolor; cuando se manifieste
este sintoma debe buscarse otra causa. El test de duccidn forzada es negativo.
Fs un trastorno autoinmune en el que existe una reduccion de receptores post-
sindpticos de acetilcolina a nivel de la placa motora neuromuscular del miisculo
esquelético. Hay anticuerpos contra los receptores de acetilcolina (Miller M. vy

cols., 2005).

Caracteristicas de la miastenia: Debilidad muscular sin otros signos de déficit
neuroldgico. Variaciones de la funcién muscular en espacio de minutos, horas o
semanas. Exacerbaciones v remisiones. Predileccion por la musculatura ocular,
facial vy bucofaringea. Mejoria o normalizacion tras el uso de farmacos

colinérgicos. Inicio a cualquier edad (Miller M. v cols., 2005)

5% de los pacientes miasténicos presentan distiroidismo. En nifios hay asociacion

con los timomas (Miller M. v cols., 2005).
LLa miastenia ocular se caracteriza por:

- Diplopia variable v ptosis

- Predominio en mujeres

- Respuesta menor a los agentes anticolinesterasicos que a los corticoides

- La ptosis puede evidenciarse mejor con el cierre palpebral repetido o la
mirada sostenida hacia arriba.

- Signo de sube y baja! el parpado contralateral al ptético puede hallarse
retraido pero vuelve a su posicion normal al ocluir el ojo con ptosis o al
elevar el parpado ptético con el dedo.

- “Sacudida palpebral” de Cogan: el parpado hace una sacudida hacia arriba
v regresa lentamente a su posicion en ptosis cuando se le pide al paciente
que dirija rapidamente su mirada desde la posicion hacia abajo a la
posicion primaria.

- Hay preservacion de la musculatura pupilar v de la acomodacion.

Walsh sugirio que los movimientos del globo hacia arriba son los primeros en
afectarse. Glaser ha visto mas frecuentemente compromiso del recto medial.
Aunque en realidad la presentacién inicial puede ir desde una paralisis muscular
atslada hasta la oftalmoplejia extrinseca total. Pueden simularse paralisis
supranucleares u  oftalmoplejias  internucleares completas. Frecuentemente
también hay debilidad del orbicular de los parpados v en ocasiones esto conlleva a

ectropion del parpado inferior (Miller M. y cols., 2005).

Il Edrofonio (Tenstlon) 1V alivia los sintomas, es un inhibidor de la colinesterasa.

También puede hacerse la prueba con Neostigmina. Para evaluar la respuesta
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objetiva de los muasculos oculares se puede
emplear la electromiografia o la tonografia
ocular tras la administracion de edrofonio
(Miller M. v cols., 20050).

Prueba del vidrio rojo + induce cambios en la

diplopia.

La forma crénica o fija de miastenia (en donde
el test de duccion forzada es positivo) puede
confundirse con oftalmoplejia externa cronica
progresiva va que puede cursar con:
oftalmoplejia exirinseca total y simeétrica,
ptosis, paresia facial y sintomas faringeos
(Milter M. vy cols., 2005)

(modificado
espaillatcabral.com)

Una evolucion lenta, progresiva, simétrica y sin fluctuaciones ni remisiones, asi

como una historia familiar positiva va a favor de la Oftalmoplejia Externa Cronica

Progresiva, Otras pruebas diagnosticas empleadas son' electromiografia vy

anticuerpos antirreceptores de acetilcolina, asi como descartar un timoma oculto

por TC o RMN, pruebas de funcionalismo tiroideo vy de enfermedades vasculares

del colageno (Miller M. y cols., 2005).
Utilidad del oftalmologo:
- Reevaluacion de la motilidad ocular

- Uso de prismas—pelicula




Empleo de horquillas palpebrales

Tratamiento de las desviaciones oculares grandes o inconstantes con lente

opaca

Tratamiento! inhibidores de la colinesterasa y disminucion de la respuesta inmune
con corticoides, Inmunosupresores, plasmaféresis (elimina los aufoanticuerpos
circulantes) v timectomia. (Miller M. v cols., 2005)

F. Enfermedades mitocondriales

G. Oftalmoplejia externa progresiva cronica (Fig. 47): Cursa con ptosis, pardlisis
simétrica v lentamente progresiva de ambos ojos, pupilas normales. Existen
trastornos que simulan una oftalmoplejia externa progresiva cronica: Paralisis
supranuclear progresiva y distrofia miotonica. No se dispone de un tratamiento
fectivo (Bengoa A., 2003). Debe evitarse la cura quirtrgica de la ptosis porque
existe limitacion marcada para la supraversioén y ausencia de fendémeno de Bell.

H. Traumatismos oculo—orbitarios. Diplopias asociadas a traumatismo orbitario
con fractura orbitaria. El traumatismo 6culo-orbitario es una causa muy frecuente
de diplopia en urgencias. Se produce por un mecanismo mixto: Parético vy
restrictivo.

Fracturas del suelo de la orbita o de su pared medial. El mecanismo mas frecuente
se denomina “blowout”, que consiste en el estallido del suelo orbitario o las
celdillas etmoideas {ras un traumatismo contuso que provoca un desplazamiento
ocular posterior con aumento de la presion orbitaria.

Fracturas de la pared lateral y techo orbitario. Son el resultado de un traumatismo
directo sobre las estructuras 6seas (Bengoa A., 2003).

I anismos de la diplopia: Mecanismo restrictivo por atrapamiento muscular o de
tejidos blandos (lo méas frecuente) en la fractura. Afectacion directa de los
musculos extraoculares por hematomas o edemas en las vainas musculares o
rotura de un misculo extraocular. Lesidn de los nervios periféricos motores
oculares (Bengoa A., 2003).

Actitud  y  watamiento, Un  porcentaje de estos traumatismos requeriran
reconstruccion quirurgica orbitaria y/o muscular, dependiendo no solo de la
gravedad de la fractura y las manifestaciones clinicas iniciales, sino también de la
evolucion del enoftalmos v la diplopia en los dias y las semanas siguientes al
traumatismo (Bengoa A., 2003). La fractura de orbita constituye un 39% de las
fracturas faciales, con una proporcion hombre-mujer de 9:1 y una edad media de
33 afios en un rango de 17-87 afos. El piso de la 6rbita es la pared mas afectada
del tercio medio vy el reborde nasoetmoidal el mas frecuentemente afectado del
tercio anterior de la orbita. Los casos de fractura de orbita van en aumento; la
violencia es ! mecanismo de trauma mas frecuente. Las complicaciones tienen
relacion directa con el cuidado en el manejo de las estructuras v la experiencia
del cirwjano., Complicaciones como diplopia y lagoftalm, pueden manejarse
conservadoramente, con mejoria antes de un mes: es importante la documentacion
en la historia clinica de la agudeza visual preoperatoria y postoperatoria del
paciente (Rodriguez M. v cols., 2004).




£l nervio  facialb  (Fig. 48) Esta
intimamente relacionado a la patologia
ocular  por su  accion  sobre  la
musculatura facial v la glandula lagrimal.
La afectacion de VII par craneal es
frecuente, de etiologia diversa, con un
curso generalmente benigno, sin bien
pueden presentarse secuelas
rreversibles. La lesion del nervio puede
ocurrir en distintos niveles: lesion de las
vias corticobulbares, lesion  nuclear,
lesion  periférica en el conducto de
falopio. lesion extracraneal (Jiménez L.
v cols,, 2005)

El inicio de la via nerviosa responsable
de la motilidad facial, se inicia a nivel de
la corteza cerebral v finaliza en las
placas motoras de los musculos de la
expresion facial. Las lesiones

MUSCULOS ESTRIADOS INERVADOS POR EL
VI NERVIO.

- Cuténeo del cuello.

- Estilohiodeo.

- Vientre posterior del digastrico.
- Musculo del estribo.

- Estilogloso.

- Glosoestafilino.

- Palatoestafilino.

- Periestafilino interno.

- Musculos cutdneos del craneo.
- Musculos de los parpados.

- Musculos de la nariz.

- Musculos auriculares.

- Musculos de la boca y de los labios

£

Sadler, ”

{(modificado de

2009)

producidas en algin punto de este trayecto provocaran la paréalisis facial, asi, para
un correcto diagnostico etioldégico v topografico es indispensable conocer la
anatomia del VII par craneal (Rozman C. y cols., 2008).

La via de la motilidad voluntaria facial se origina en las circunvoluciones {rontal
ascendente o prerrolandica v parietal ascendente de la corteza cerebral. Desde

s areas, los impulsos nerviosos recorren el haz corticobulbar, la cépsula

interna y el mesencéfalo, para establecer sinapsis con el nacleo del nervio facial a

nivel de la protuberancia. De la cara dorsal de dicho ntcleo emergen fibras que,
tras dirigirse en sentido dorsomedial y superior, se curvan rodeando el nacleo del
VI par v se dirigen en sentido ventrolateral e inferior orientandose hacia el borde
inferior de la protuberancia, donde emergen constituyendo el origen aparente de

i
la raiz motora del nervio
facial. Las fibras que la
componen proporcionan

mervacion a los
musculos estriados
derivados del segundo

arco faringeon (Faucl v
cols., 2008) (Tabla 9).

El facial es un nervio
mixto que abandona el
tronco cerebral por el

ferente General Visceral
ferente Especial Visceral

v Meato interno
. Nucleo motor det Facial

Ramao Auricular
" Posterior

"% Foramen
estilomastoideo

ferente General Somatico
ferente General Visceral

SUrco

bulboprotuberancial por

medio de dos divisiones, fundacionannavazqu

(modificado

de

una rama motora y el
nervio intermediario de

Wrisherg, las cuales se unen en el segmento mas interno del conducto de Falopio




{este conducto presenta dos angulos que permite dividirlo en tres porciones:
primera o laberintica, segunda o timpénica vy tercera o mastoidea: es un tortuoso
conducto o6seo que recorre el espesor del hueso temporal y que finaliza
extracranealmente proximo a la apoéfisis estiloides, en el agujero estilomastoideo),
El ntcleo de origen del facial estad situado profundamente en la calota del
protuberancial. Sus fibras motoras siguen un travecto complicado que rodea al
nucleo de origen del VI par, contribuyendo en parte a formar la eminencia teres,
en el suelo del VI ventriculo. Entre las fibras centripetas que contiene el nervio
facial cabe destacar las fibras sensoriales gustativas que, procedentes de los dos
tercio anteriores de la lengua, se incorporan al facial, a través del nervio cuerda
del timpano, y un escaso contingente de fibras de la sensibilidad cutanea del
conducto auditivo externo. Las células de las fibras de la sensibilidad gustativa y
cutdnea se encuentran en el ganglio geniculado, y sus prolongaciones centrales
alcanzan el nlcleo del fasciculo solitario v el nacleo espinal del trigémino,
respectivamente. El nervio facial contiene ademas fibras parasimpaticas para las
glandulas submandibular, sublingual y lagrimal, que siguen el nervio intermedio de
Wrisherg v los nervios petroso superficial mayor v cuerda del timpano (American
Academy of Ophthalmology, 2007-2008).

El nervio facial desde su origen, atraviesa el angulo pontocerebeloso y penetra en
el penasco por el conducto auditivo interno (en este se relaciona con el VII par,
ocupando una posicion anterosuperior respecto a este) y recorre un trayecto con
dos acodaduras. En la primera acodadura del nervio facial se sitta el ganglio
genculado, donde se origina el nervio petroso superficial mayor. En su trayvecto
descendente, después de la segunda acodadura, se origina una rama colateral
para el musculo del estribo, v posteriormente el nervio cuerda del timpano (Fauci
v cols., 2008).

Abandonando el craneo por el agujero estilomastoideo, atravesando la parotida
{entre los l6bulos interno v externo), dividiéndose al alcanzar el borde posterior
de la mandibula en dos ramas! superior o temporal e inferior o cervico-facial.
FEstas van a subdividirse para originar las distintas ramas terminales que inervan a
los musculos de la expresion facial v en el cutaneo del cuello (Rozman C. v cols.,
2008).

ias lesiones periféricas del nervio facial producen paralisis de los masculos
faciales de un lado de la cara, acompafiada de alteraciones de la secrecciéon
lagrimal v sahval, v de la sensibilidad gustativa, dependiendo del trayecto
lesionado del nervio. Las lesiones proximas al ganglio geniculado provocan
ademas paralisis de las funciones motoras gustativas y secretoras. Lesiones en el
ganglio geniculado v en el punto de union del nervio, con el n. cuerda del timpano
producen un cuadro similar, pero sin afectacion de la secrecion lagrimal (Rozman
C. v cols., 2003). Existiendo hiperacusia, si la lesion es proxima a la emergencia
de la colateral al misculo del estribo. Las lesiones en el agujero estilomastoideo
provocan solo paralisis de los musculos faciales (Nogales J., 2005).

La paralisis facial de origen central (paralisis supranuclear) se diferencia de las
paralisis periféricas por la presencia de sintomas de afectacion de ofras
la preservacion de los musculos frontal v orbicular de los

estructuras del SNC,
parpados, que poseen una inervacion bilateral, v por una discrepancia notable




entre la afectacion de los movimientos

faciales v olitivos N emocionales (May ETIOLOGIA DE LAS PARALISIS FACIALES PERIFERICAS.
1Y S TaTa Y ~ Intracraneales:
E\‘g - z"()()‘%)‘ - Tumores del dngulo pontocerebeloso

*Neurinoma del acastico.
*Neurinoma del facial.

Las lesiones writativas del nervio facial *Meningioma.

Lo : *H ioma.
producen movimientos faciales Novrommtia
if} \"“OIUH L?U‘i(/) < d@ v ario g liDOS *Cirugia de tumores del dangulo pontocerebeloso.
) ) S - - o . . *Cirugia del vértigo {neurectomia vestibular).
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angulo aneurismas de la arteria basilar. “Media crénica.
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(espasmo hemifacial idiopatico) pueden * Yatrogenia(otocirugfa).
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arteria o vena aberrante y, en casos - Sdr. Metkersson-Rosenthal.
. ., - Sarcoidosis.
graves, se recomienda una exploracion - 5dr. Guillain Barré.
. . . . - 5dr. Mobius.

quirtargica del nervio, en esta zona. Sin - sifilis.
embargo, la inyeccion de pequefas s
smbargo, la veccion de pequeflas Moo e

- Enfermedad de Lyme.

dosis de toxina botulinica puede ser
eficaz. La esclerosis maltiple v a veces

también los tumores
intraparenquimatosos del tronco (modificado de Sadler

pueden ocasionar miocimia facial, una
{ina  contraccidén  fibrilar continua o
recurrente de algunos  miusculos
faciales (Rozman C. y cols., 2008).

La etrologia de la paralisis facial periférica, suele ser desconocida, recibiendo esta
forma idiopatica, el nombre de paralisis de Bell. (Tabla 10).

Paralisis facial idiopatica (Paralisis de Bell) 39.7%. La paralisis facial esencial,
paralisis de Bell, es la méas frecuente de paralisis facial, con una incidencia de
23casos /100.000 habitantes v afio. No tiene preferencia clara por ningiin sexo y
representa, aproximadamente, la mitad de todas las paralisis faciales periféricas.
Aparece, habitualmente entre los 18 y 50 afos. Su etiologia es desconocida,
existiendo numerosas teorias etiopatogénicas (vascular, virica, inmunolégica),
ninguna de ellas esta suficientemente demostrada (May M., 2003).

Para los que defienden la teoria vascular, una alteracion de la microcirculaciéon
daria lugar a un edema del nervio en el interior del conducto de Falopio,
dificultando el retorno venoso, daflando progresivamente el nervio (Sadler T.,
2009).

La teoria viral explicaria la paralisis por una infeccién virica del nervio, por
herpes simple. La neuritis produce una edematizacion del nervio, afadiéndose la
respuesta inmunolégica provocada como respuesta a la infeccidon virica (May M.,
2003). También se ha defendido factores hereditarios, debido a que en la cuarta
parte de los pacientes, existen antecedentes familiares. En definitiva, se origina
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por edematizacion

2009)

Clinrea’

{ Es de
de la frente no
(modificado  de

origen central va : la movilidad
se  encuenira comprometida.
medicinainterna.wikispaces.com).

Disminucion o pérdida de movimiento en
todos los masculos faciales ipsilaterales,
superiores como inferiores. La
paresia inicial puede progresar hacia
una parahsis completa en uno a 7 dias.
Ocasionalmente, se  puede producir
otalgia y alteraciones sensitivas
ipsilaterales (May M. vy cols., 2000).
Otros  sintomas acompaiantes pueden

tanto

ser epifora no real, relacionada con
rebosamiento  de las  ldgrimas por
alteracion de  la motilidad palpebral

{(diferenciar de la epifora real que seria
un dato evolutivo de mal pronéstico),

del nervio facial dentro del conducto de Falopio (Sadler T.,

de la Paralisis Facial
49), se conserva la
funcién de la musculatura frontal, por
inervacion cortical  bilateral de la
porcion del nucleo de VII par craneal
correspondiente a la rama temporal
(May M. y cols., 2000).

En el caso
central (Fig.

La Paralisis Facial Periférica: (Fig. 50)
Habitualmente esta precedida de un
proceso catarral de tipo virico.
Presenta una instauracion rapida que
oscila entre pocas horas a 1 dia Se
manifiesta por:

Alisadura de

la frente
Caidade -
la ceja

Caidadela
comisura
labial

(modificado de www.laying.site40.neb).

disgeusia e hiperacusia (May M. y cols., 2003).

En el caso de la Paralisis facial idiopatica hay una recuperacion completa de forma
espontanea (sin tratamiento alguno) en el 60-80%, en pocas semanas.

Diagnostico.

e Alteracion de la movilidad facial

o Asimetria {acial (mas evidente con movimientos)
e Inmovilidad facial homolateral de la mimica refleja voluntaria y emotiva

e MHemicara inexpresiva con

desaparicion

de pliegues frontales vy

nasogenianos homolaterales v desviacion de la comisura bucal hacia el

lado sano




s (Ceja homolateral mas baja v ampliacion de la hendidura palpebral, lo que
permite visualizar la esclera con el movimiento fisiologico: SIGNO DE
BELL
e Dificultad en la masticacion v deglucion,
¢ Alteraciones sensitivas v sensoriales:
e Rigidez, acorchamiento, parestesias en cara
o  Otalgia (signo de mal pronostico)
o Disgeusia (sabor metalico)
e HMiposmia (alteracion de la transmision del estimulo por motilidad andomala
de la ventana nasal)
e Disacusia, algiacusia (por alteracion del nervio Estapedial)
e  Disfunciones parasimpaticas y secretora
e Hiper/ hipolacrimacion, molestias oculares (Nogales J., 2005).
Evaluacion general (TA: glucemia, piel) que debe incluir una exploracion completa
de oido, nariz v de cavidad oral, asi como realizar palpacion bimanual de la
glandula parotidea con el fin de identificar posibles tumoraciones causales del
cuadro. Exploracion Neurologica Béasica! . Deben valorarse los distintos musculos
mervados por las ramas del nervio facial con el fin de identificar posibles
asimetrias. El paciente debe ser capaz de arrugar la frente, cerrara los 0jos
fuertemente, mostrar sus dientes y mover el cuello. El cierre del ojo resulta
imposibie en el lado afectado. Cuando el paciente intenta cerrar el ojo la
contraccion sinérgica fisioldogica del recto superiorhace girar hacia arriba el globo
ocular, dejando a la vista la esclerotica (fenomeno de Bell). Laexploracion del
gusto nos permitird encontrar en ocasiones alteraciones en los 2/3 anteriores de
la lengua. s conveniente realizar la exploracion de todos los pares craneales (por
ejemplo: la asociacion de  paralisis del VI v VI par sugiere lesion del
troncoencefalo). (May M v cols., 2000; Msy M. v cols. 2003).

Pruebas Complementarias (Sadler T., 2009):

El diagnostico es clinico, las pruebas complementarias serviran para conocer la

gravedad de la lesion v confirmar si se sospecha otra causa distinta de la
idiopatica,

Radiologia® las técnicas radiologias (TAC, RMN) estdn indicadas para excluir
causas no idiopaticas, ante paciente con otorrea, sordera, tunnitus, afectacion de

olros pares craneales.

Pruebas electrodiagnésticas no son pruebas de urgencias (electroneuronografiano
debe realizarse antes del tercer o cuarto dia puesto que la degeneracion valeriana
no se produce hasta 72h. después del daio del nervio, electromiograma se trata
mas bien de una prueba de seguimiento) (Masjuan V. v cols., 1998).

Bl ratamiento es fundamentalmente meédico, aunque no existe un tratamiento
propio al no existir una etiopatogenia suficientemente probada.

Medidas fisicas:
Proteccion del ojo con gafas de sol, uso de lagrimas artificiales, aplicacion de

pomadas epitelizantes vy la proteccion ocular durante el suefio (oclusion del
mismo) (American Academy of Ophthalmolgy, 2007-2008).




Farmacos:

Corticoides! Para algunos autores el tratamiento con PREDNISONA a dosis de 1
mg/Kg/dia/10 dias v con posterior pauta descendente a lo largo de un mes (1/3 de
dosis cada 2 dias) es especialmente eficaz en los casos con dolor v en aquellos
casos de pardlisis completa 9. Se consiguen resultados mas constantes si se
administran en el 12 dia {mejoria del pronoéstico) (Ramsey M. v cols., 2000).

Aciclovir: Se ha incorporado recientemente al arsenal terapéutico de la paralisis
facial periférica tanto combinado con prednisona como utilizado de forma unica.
Sin embargo existen aun pocos estudios que demuestren una eficacia evidenciada
{Ibarrondo, J. v cols., .1999) se aconseja usarlo s6lo en pacientes con paralisis
facial causada por herpes zoster,
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Son Innumerables los motivos que pueden
producir tumefaccion del disco optico. Esta
seccion se enfoca en la descripcion de las
diversas patologias responsables de ésta.

En la practica clinica, con frecuencia, al
momento de plantear el diagndstico y mas ain
el tratamiento de los edemas del disco 6ptico
afloran mualtiples interrogantes y emerge el
dilema de "Qué hacemos?". Se trata de:
Papilitis?,  Papiledema?, Neurorretinitis?
Neuropatia Optica Isquémica (NOI) Anterior o
Posterior, Arteritica o No Arteritica?, etc.
Estos constituyen algunos ejemplos de las
dudas que se nos presentan a la hora de estar
de frente a uno de estos pacientes, justificando
hitp//escuela.med.puc.cl/publ/atlasoftal  a5f la realizacion y revision de esta seccion.
mologia/fondo_ojo/indexfo.htm)

i. (modificado

Recuento Anatomofisiolégico
El nervio optico. (Ver Parte 11, Alteraciones del Campo Visual, Recuento
Anatomofisiologico).

Papria optica’ (Fig. 51 y 52) La papila 6ptica
normalmente  es  visible en el examen
oftalmoscopico. La papila tiene forma ovalada o
con su eje mayor vertical. Su tamafio es muy _ papilar
variable, con un diametro vertical promedio i
que en diferentes estudios va de 1.6 a 1.9
mm. La papila sana normalmente esta bien
delimitada con respecto a la retina que la
rodea, por eso decimos que su contorno es
neto o definido. El interior de la papila estd
ocupado  por el reborde neurorretiniano,
formado por axones y su glia v es de color
rosado O anaranjado. El reborde
neurorretiniane  esta mas o menos en el
mismo plano que la retina. por eso se dice
que la papila normal es plana. Ademas, por
dentro del reborde hay una depresion de
color mas palido, llamada excavacion papilar, (http://enfermedadesdelnerviooptico)
donde no hay fibras nerviosas. Algunas
papilas, especialmente las de tamaifio
pequefio, no tienen excavacion pero son normales (Keith L. y cols., 2008).

| reborde

Los vasos retinianos emergen desde la papila: la arteria central de la retina se
divide en dos ramas, una superior y otra inferior, que son cortas va que
rapidamente se dividen en otras ramas temporal v nasal cada una. Las venas
siguen un travecto similar pero la direccion de la circulacion de la sangre es
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contraria. Las arterias son mas delgadas y de color rojo, menos intenso que las

venas (Michelli £., 2002) (Fig. 52)

Signos de Patologia del Nervio Causas de Lesiones del Nervio
Optico Optico
= Disminucion de la agudeza * Enfermedad desmielinizante
visual + Compresion
« Disminucidén de la vision del ¢ Isquemia
color » Inflamcion vasculitis
+ Defecto pupilar aferente + Heredado genéticamente
« Escotoma central * traumatismo
*« Cambios de la papila dptica
puede ser normal, palida o
edematosa

(modificado de Michelli F., 2002)

Aporte sanguineo. La capa de fibras nerviosas de la retina se encuentra irrigada
por ramas de la arteria central de la retina y en ocasiones, sobre todo en la region
temporal del disco optico, por la arteria ciliorretiniana (Fig. 53). A nivel de la
lamina coroidalis estd abastecida por los ramos centripetos de la coroides
peripapilar a cuyo nivel no se emiten ramas de la arteria central de la retina

{Havreh S., 2000).

El suministro hematico de la region laminar esta a cargo de las ramas centripetas
de las arterias ciliares cortas posteriores, directamente o a través del llamado
circulo o anille de Zinn—Haller, aunque se plantea que el mismo no existe en la
mayoria de los humanos o esta incompleto. A este nivel no se emiten ramas de la
arteria central de la retina (Hayreh S., 2000).




s 10 a 15 mm retrolaminares mas cercanos al globo ocular son nutridos por los
captlares que provienen de la arteria central de la retina, mientras el resto se
nutre del plexo pial centripeto que deriva de las arterias ciliares cortas
posteriores, de ramos que regresan de la coroides peripapilar, ramos centripetos
de la arteria central de la retina y de las anastomosis que coexisten con el
sistema de la carotida externa (meningea media, temporal superficial v facial
transversa) (Sedwick L., 1996).

Papiledema: Se refliere al edema de papila que se produce a consecuencia de una
hipertension intracraneal. Dentro de sus causas més comunes se citan: Lesiones
iniracraneales, hipertension intracraneal idiopatica, hidrocefalia, trombosis de los
SEN0S Venosos y meningitis. El aumento de la presiéon intracraneal se relaciona
con los hallazgos encontrados en el fondo del ojo los cuales se clasifican en
diferentes estadios: Incipiente, establecido, cronico v atréfico, en dependencia de
su gravedad o avance. Es imprescindible realizar pruebas imagenologicas antes
de realizar la puncion lumbar, asi como el cuidado integral del enfermo. En el
presente frabajo se propone un acercamiento al diagnéstico v tratamiento de
dicha entidad nosologica. El  papiledema constituye una emergencia
neuroftalmologica, por tal motivo su adecuado reconocimiento es importante. En
primer lugar, puede implicar la presencia de procesos intracraneales graves vy,
por otro lado, puede llevar a una pérdida de vision dando lugar a una ceguera
irreversible sl no se reconoce y se (rata a tiempo (Lopez V. y cols., 2007). El
paptiedema es una condicion que usualmente se manifiesta en los dos 0jos como
un edema bilateral del disco optico. Este se produce después de una hipertension
miracraneal (HTIC) por encima de 200 mmH:0 v a menudo denota un proceso
serio (Gonzalez Y. v cols., 2009).

La causa de la HTIC no puede ser determinada sélo realizando un fondo del ojo.
las personas que padezcan de HTIC requieren una urgente evaluacion porque la
causa de la presion intracraneal elevada puede ser un proceso que, S €S
wreversible, suele conducir a serias secuelas neurologicas e incluso la muerte
(Gonzalez Y. v cols., 2009).

El aumento de la presion del liquido cefalorraquideo (LCR) hace que éste aumente
en la porcion retrolaminar del nervio 6ptico lo cual condiciona que disminuya el
flujo axoplasmico, primeramente el lento, luego el rapido y cause edema de la
capa de fibras nerviosas peripapilares en el siguiente orden: Inferior, superior,
v temporal; de manera secundaria, aumenta la presion venosa hidrostatica lo
gue provoca colapso de la microcirculacién capilar venosa y ruptura de los vasos
arteriales; todos estos cambios condicionan infartos de la capa de fibras
nerviosas, formacion de cuerpos hialinos debido a la apoptosis, proliferacion glial
v finalmente atrofia (Lopez V. y cols., 2007 y Miller N, y cols., 1999).

Mecanismos de produccion de aumento de la presion intracraneal (Gonzélez Y. vy
cols., 2009):

1. Aumento de la cantidad de tejido intracraneal por una lesion que ocupa espacio.

2. Aumento de la produccién de LCR.




3. Blogueo de la circulacion de LCR a nivel del sistema ventricular o de las
granulaciones aracnoideas.

4. Disminucion de la absorcion por obstruccion del sistema venoso intracraneal o

extracraneal.
5. Incremento del volumen sanguineo cerebral.

Clinica

Mamifestaciones oculares’ El paplledema temprano o incipiente no afecta la
agudeza visual central, la visiéon cromatica o la funcion pupilar. Los pacientes
pueden estar totalmente asintométicos y sin embargo presentar un papiledema al
examen del fondo del ¢jo. La sensibilidad al contraste es normal al inicio del
padecimiento v se considera como un buen indicador temprano de disfuncion del
nervio  optico. Los  oscurecimientos visuales transitorios (fenémenos de
“blackouts” o “grayouts”) son descritos por muchos pacientes como breves
episodios de pocos segundos de duraciéon caracterizados por oscurecimiento de la
vision, ya sea monocular o binocular y que se pueden presentar con mayor
frecuencia al realizar ejercicio fisico o maniobras de Valsalva. Se cree que estan
relacionados con isquemias locales transitorias del disco (Milea D., 2001). La
diplopia es otro de los sintomas referidos y se debe a la paresia o paralisis del
sexto nervio craneal, sin que sea un signo de localizacion vy es vista hasta en un
30% de los casos: esta puede ser unilateral o bilateral. Sin embargo, otras
paralisis de nervios craneales o trastornos de la motilidad no son comunes en el
papiledema, a menos que se deban a causas especificas (por ejemplo: Sindrome
de Parinaud en la hidrocefalia v. raramente, paralisis del cuarto nervio craneal
también en la hidrocefalia) (Milea D., 2001, Lopez N. y cols., 2003).

. Causas comunes Menos comunes Causas posibles |Causas citadas pero
no probadas

f Lesiones Malformaciones arteriovenosas | Amiodarona Tratamiento con
intracraneales durales corticoides
. Hipertension Sindrome de apnea obstructiva del|Sarcoidosis Hipertiroidismo
intracraneal suefio
lidiopatica

Hidrocefalia Fenitoina Hipovitaminosis A

Sindrome de Guillain-Barré

Trombosis de los|Tumores de la médula espinal Litio Irregularidades
Senos venosos menstruales
Meningitis Craneosinostosis Sulfamidas Anticonceptivos

orales

00! Milea D., 2001: Lopez N v cols., 2003).

Herrison 1. v cols,




Otras manifestaciones no focales. Cefaleas que ocurren diariamente, de moderada
mntensidad, que tienden a empeorar con los movimientos oculares y en ocasiones
son descritas como retrooculares. La cefalea tiende a ser peor al levantarse, en
muchas ocasiones desplerta al paciente en la madrugada o primeras horas de la
mafiana y propende a mejorar a medida que transcurre el dia. En ocasiones se
pueden presentar nauseas y vomitos, dolor en el cuello que se puede asociar a

rigidez nucal, e%pecm]meme si esta concomitando con irritacion meningea o
hermacion cerebral. Puede presentarse sensacion de latidos cardiacos en uno o
ambos oidos, lo que es visto en el 60 % de los pacientes v puede ser debido a
procesos locales en el laberinto o en los senos venosos (Sadun A. v cols., 2003
Lapez N., y cols. 2003; Milea D., 2001; Hsu C. y cols., 2002).

Focales. Signos neurologicos focales que pueden incluir debilidad o parestesias
en casos de lesiones ocupantes intracraneales (Por ejemplo: Tumores, abscesos,
codgulos sanguineos), camblos cognitivos que pueden ser localizados (Por
ejemplo: Afasia) o no localizados (Por ejemplo: Cambios globales en las funciones
corticales altas) en casos de hidrocefalia, una lesién de masa o meningitis,
variaciones en el nivel de conciencia, irritabilidad (mas comitn en los nifios),
veértigos, ete. La rigidez motora es un signo presente en muchos casos como
sefial de herniacion tentorial (Spitzer M. vy cols., 2007; Digre K. vy cols., 2005;
Pareja J. v cols., 2004: Spitzer M. v cols., ZOO/)

Clasificacion (Fig. 54): De acuerdo a la progresion del papiledema podemos
clasificar el aspecto del fondo del ojo en cuatro fases o estadios (Lopez V. y cols.,
2007; Miller N. v cols., 1999; Liu G. y cols., 2001; Spitzer M. v cols., 2007):

Incipiente: El papiledema inciplente se caracteriza por una elevacion junto a la que
se borran los margenes papilares. Inicialmente se borran los méargenes superiores
e inferiores. Se  produce tambilén una
hiperemia del disco yv desaparece el pulso
venoso espontaneo. Hay que tener en cuenta
que el 20 % de los ojos normales no
presentan pulso venoso. Puede observarse
una dilatacién de los capilares vy alguna
hemorragia en astilla en el margen del disco.
Se  mantiene  la  excavacion  {isiologica
(Gonzalez Y. v cols., 2009). Se divide en 6
estadios! (Uribe C. v cols,. 2002)

1) Hiperemia del disco: Es resultado de la
dilatacion de los capilares de la cara anterior
del disco. También se producen
microaneurismas  sobre la  superficie del

disco.

=,y cols,. 2002)

2) Borramiento de la capa de fibras

nerviosas peripapilar: Hoyt y Knight fueron




los primeros en describir estos cambios en el papiledema precoz. Estos cambios
son mejor observados con biomicroscopia del fondo ocular con el filtro libre de

rojo (verde aneritra).

3) Tumefaccion del disco! Para clertos autores la tumefaccién papilar es el primer

slgno en aparecer.

4) Borramiento de los méargenes del disco: Este es un claro signo de papiledema

precoz. Hay patologias congénitas que pueden confundirnos.

5) Hemorragias peripapilares superficiales: Es un signo muy importante. Se
producen en la capa de fibras nerviosas y pueden aparecer como estrias radiales
sobre el disco o cerca de sus margenes. La causa parece ser una ruptura de los

capilares distendidos por el aumento de la presion intracraneal,

6) Pérdida espontanea del pulso venoso: Descrita desde 1950 por Cherry, ésta se
produce cuando la presidén mtracraneal excede los 200 mmH.0. Como el 20 % de
la poblacion general no presenta pulso venoso espontaneo, la ausencia de este no

debe ser considerado un signo de alarma.

Istablecido: En el papiledema establecido los bordes del disco va no se ven y
los vasos quedan enterrados en su salida del disco. Aparecen los microinfartos
que se observan como manchas algodonosas v hemorragias en llama. Pueden
aparecer exudados duros alrededor de la macula que producen el aspecto de
estrella macular. El edema de capa de fibras nerviosas puede desplazar hacia
fuera la retina circumpapilar, dando lugar a pliegues concéntricos a la papila
denominados lineas de Paton. Pueden aparecer alteraciones retinianas asociadas
como un desprendimiento seroso de la macula, exudados maculares lipidicos en
estrella, hemorraglas prerretinianas y subretinianas, alteraciones del epitelio
pigmentario de la retina y, mas raramente. oclusiones de rama arterial retiniana,
neovascularizacion subretiniana peripapilar o retinopatia por estasis venoso (Shah
M. v cols., 2003; Sathornsumetee B. v cols., 2006).

3. Cronicor Se desarrolla cuando no se resuelve la causa del papiledema v la
presion intracraneal permanece elevada por mucho tiempo. Desaparecen
progresivamente los componentes exudativos y hemorragicos y los margenes
papllares se vuelven mas definidos, pero se mantiene la elevacion y la superficie
papilar borrada ("papila en corcho de champan"). persisten también los capilares
dilatados. Pueden aparecer los llamados cuerpos hialinos (Gonzalez Y. v cols.,
2009).

4. Atréficor La evolucion natural de la HTIC no resuelta y de larga duraciéon es
hacia un aplanamiento v una palidez progresiva de la papila, con persistencia del
borranmiento vascular. El disco aparece atrofiado, los vasos retinales atenuados;
en  los casos severos pueden verse pliegues coroideos -y alteraciones
pigmentarias, Con menor frecuencia pueden observarse “shunts” o cortocircuitos
opto-~ciliares (signo de Hoyvt-Spencer) como mecanismo de defensa. Estos




hallazgos caracterizan el papilledema atréfico que corresponde a una atrofia del
nervio optico por pérdida axonal (Shah M. v cols., 2008: Nguyen C., 2005).

Diagndosticor El diagnostico puede ser dificll clinicamente st se usa soélo un
oftalmoscopio directo. Debe requerir técnicas de vision estereoscopica en lampara
de hendidura usando lentes especiales, ya sean de no contacto (Mruby, 78 D, 80D
v Superfield) o de contacto para una mejor visualizacion del fondo de ojo (Shah M.
y cols., 2008: Nguven C., 2005).

Se debe realizar analisis fotografico del fondo del ojo (fotos a color y libre de rojo
en camaras especiales con sistemas para tomar imagenes) lo cual permite
almacenar las fotos y seguir al paciente evolutivamente de forma comparativa
{Gonzalez Y. v cols., 2009).

Sioexisten dudas se debe realizar una anglografia. La angiografia fluoresceinica
puede ser atil en el estadio precoz, observandose dilatacion capilar, pérdida de
colorante (“leakage”) y microaneurismas en las fases iniciales del estudio
{(Nguyen C., 2005).

Tomografia de coherencia optica (OCT): En los tltimos afios se ha venido
desarrollando esta tecnologia que aporta imagenes de la retina y el nervio 6ptico
de muy alta resolucion; se basa en una técnica denominada interferometria de
baja coherencia en la que se proyecta un haz de luz en el espectro infrarrojo (810
nm) hacia el tejido a estudiar y que posteriormente es reflejada hacia una camara;
mediante el analisis de la intensidad y el retraso de la luz reflejada se obtiene una
imagen en profundidad del punto estudiado (Gonzalez Y. y cols., 2009).

El software de este equipo presenta 18 protocelos de examen que
fundamentalmente se centran en el analisis del nervio optico y de la capa de fibras
nerviosas (CFN) v ofrece datos cuantitativos del grosor de la CFN en la retina
peripapilar. l.a estrategia mas apropiada para evaluar una papila edematosa se
denomina andlisis de la capa de f{ibras nerviosas: en ella se realiza un barrido
circular alrededor de la papila v se analiza el grosor de la CFN a ese nivel,
produciendo una imagen del perfil del grosor de esta, lo que permite contabilizar
ese grosor v compararlo con una base de datos normativa de pacientes que posee
el aparato, por lo que resulta muy atil como técnica de estudio anatémico en el
seguimiento de los pacientes con papiledema al poder medir v evaluar las
modificaciones temporales del grosor de la CFN peripapilar. Resulta, sin embargo,
poco atil en el diagnostico diferencial del papiledema con el pseudopapiledema
porgue en este ultimo, sin existir edema de la CFN, su grosor también esta
aumentado por la alteraciéon anatomica papilar (Tang R. v cols., 2004; Montolio M.,
2006; Catrambone J. v cols., 2008; Rebolleda G. y cols., 2008; Frezzotti P. v cols.,
2005).

Perimetria: Los defectos del campo visual son comunes. El papiledema temprano
causa ensanchamiento de la mancha ciega en mas del 90 % de los pacientes. A
medida que el papiledema progresa se comienza a afectar el campo nasal inferior
pero se puede presentar una variedad de defectos tales como reduccidn
concéntrica generalizada, defectos arqueados. defectos paracentrales, asi como
vision de tunel en que so6lo se conserva un islote temporal (similar al glaucoma),
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progresando a ceguera completa que es vista cuando se presenta una disfuncion
severa del nervio 6ptico secundaria a la atrofia optica posterior al papiledema.
Todos estos hallazgos estan correlacionados con el grado de pérdida de la CEN
que se presenta en el 60-70 % de los casos cronicos (Ophir A. vy cols., 2005;
Pribila J. v cols., 2008). Se recomienda en la actualidad el uso de la perimetria
computarizada, por ejemplo: HFA 750, Octopus 101, entre otros (Gonzalez Y.
cols., 2009).

Ultrasonido ocular v orbitario: Permite diferenciar entre verdaderos edemas del
disco v pseudoedema secundario a la presencia de drusas del nervio 6ptico. Un
ultrasonografista experimentado puede encontrar liquido subaracnoideo alrededor
del nervio éptico en el test de los 30 grados (Nazir S. y cols., 2009; Baehring I. v
cols., 2005).

Fstudios imagenoldgicos: Una vez establecido el diagnostico de papiledema y ante
la sospecha de una hipertensién intracraneal (HTIC) hay que realizar siempre una
prueba de imagen, preferiblemente una Resonancia Magnética Cerebral que
puede ser contrastada o no. Se puede usar también una tomografia computarizada
(TC) de craneo. simple o contrastada, si no contamos con la primera. Si se
descarta la existencia de una lesién intracraneal debe realizarse una puncién
Jlumbar con manometria del liquido cefalorraquideo (LCR). Se considera que existe
una HTIC cuando la presion de apertura, con el paciente en decubito lateral,
excede de 200 mmH0 o de 250 mmH:0 en obesos (en ellos un valor de 230 a
250 mmH.0 puede considerarse normal). Se debe realizar estudio bioquimico,
microbiologico v citologico del LCR (Gonzalez Y. y cols., 2009). Si no se encuentra
ninguna causa, sobre todo en mujeres no obesas y en varones, se debe hacer una
anamnesis detallada en relacion con toxicos, farmacos, antecedentes patolégicos,
ete., v puede requerirse la realizacion  de arteriografias, estudios
endocrinologicos, ecocardiogramas, etc., en dependencia de la sospecha clinica
que se tenga. Siono se llega a encontrar una causa, se realiza el diagnostico de
HTIC idiopatica o pseudotumor cerebral (causa mas frecuente de papiledema)
va N. y cols., 2005).

(Elisee

Se describen hallazgos encontrados en la RMN de pacientes que presentan
apx}odemd tales como: Aplanamiento de la esclera posterior, dilatacion del
\m perioptico, tortuosidad vertical del nervio optico v silla turca vacia
sky M., 1998).

Tratamrento. Il tratamiento del papiledema esta fundamentalmente dirigido a
tratar la causa que lo provoca, es por tanto imprescindible el seguimiento
conjunto del paciente por neurdlogos, neurocirujanos, endocrinélogos, ete. Es
importante la valoracion neuroftalmologica para el seguimiento de la funciéon
visual, asi como para el monitoreo de la altura del edema. En linea general se
recomienda la correccién de los factores predisponentes o precipitantes,
reduccion del peso corporal en caso de obesidad asociada, restriccion de liquidos
v sal. Se plantea la elevacion de la cabecera de la cama 30 6 45 grados con
respecto al tronco, lo cual disminuye considerablemente la resistencia que impone
el cerebro a la circulacion del LCR, por lo que este altimo se absorbe con mavor
eficiencia (Gonzalez Y. y cols., 2009).




Se  recomienda la  acetazolamida, que disminuye la produccion de LCR
aproximadamente 30 minutos después de la administracion endovenosa. Se
pueden usar diuréticos osmoticos como el manitol v, en algunos casos, diuréticos
de asa como la furosemida (Mehta J. y cols., 2005; Distelmaier F. y cols., 2006;
Deschamps R. v cols., 2008; Chong D. y cols., 2007).

Se recomiendan las punciones lumbares evacuadoras en algunos casos con la
finalidad de disminuir la HTIC. El tratamiento quirtrgico se postula cuando. a
pesar del tratamiento médico adecuado, se mantiene la HTIC provocando
evolucion répida de los sintomas visuales, cefalea intratable, alteraciones
progresivas del campo visual, sobre todo cuando disminuye por debajo de los 30
grados centrales v/o deterioro marcado de la sensibilidad al contraste; también se
tiene en cuenta el tratamiento previo e ineficaz con dosis de acetazolamida a
dosis maxima en al menos 2 semanas (Gonzalez Y. y cols., 2009).

Las posibilidades quirdrgicas son basicamente dos! La fenestracion de la vaina del
nervio optico v el cortocircuito lumboperitoneal (Tang R. v cols.., 2004).

La neuritis optica: Es una inflamacion aguda del nervio optico. La neuritis dptica
tipica o primaria ocurre por desmielinizacion del nervio oOptico y puede ser
“idiopatica” o asociada a esclerosis multiple. La neuritis optica atipica se produce
por la inflamacion del nervio 6ptico como parte de un proceso de causa infecciosa,

inmune, granulomatosa o por contigiiidad (Planas N., 2009).

Fl término neuritis optica significa literalmente inflamacion del nervio optico por
cualquier causa. Sin embargo, en la practica clinica se utiliza referido sobre todo a
la afectacion del nervio 6ptico debida a desmielinizacion. Segun la inflamacion se
localice en la porcion intraocular del nervio o en una porcién mas posterior
distinguiremos, respectivamente, las papilitis, caracterizadas por un edema del
disco optico, v las neuritis retrobulbares, con un fondo ocular inicialmente normal
{(Savino P. v cols., 2002).

Clinica: La neuritis Optica tipicamente causa pérdida visual monocular en adultos
i6venes entre 15 y 45 anos de edad y se acompaia de dolor desencadenado o
agravado por los movimientos oculares. La incidencia es mayor en mujeres que en

hombres en una relacidon de 12:5 {(Savino P. v cols., 2002).

Alrededor de un 90% de los pacientes con neuritis optica presenta pérdida de la
agudeza visual que puede ser minima o muy grave como la no percepcion
luminosa. Los pacientes la describen como niebla, nube u oscurecimiento con
mala percepcion o desaturacion de los colores. La pérdida visual puede progresar
en 2 a 10 dias vy, a partir de este punto, la visidn comienza a mejorar lentamente

(Savino P. y cols., 2002).

Este deterioro progresivo de la agudeza visual de 2 semanas de duracion es
altamente sugestivo de neuritis 6ptica y, cuando acontece asi, debe ser motivo de

alta sospecha diagnoéstica (. A menudo existe una recuperacion de la vision que




puede volver a ser casi normal en varias semanas 0 meses Savino P,y cols.,
2002).

Una minoria de los pacientes mantiene una excelente agudeza visual pero puede
presentar otros signos de neuritis 6ptica dados por alteracion en la vision
cromatica v a menudo hay una disociacion entre ésta v la agudeza visual, la cual
s& mantiene relativamente respetada, Por otra parte, es muy infrecuente que un
paciente con pérdida visual por neuritis Optica mantenga una vision de los colores
normal, Zn cuanto a la funcion pupilar, es una norma general que los pacientes
con sospecha de neuritis Optica tengan un defecto pupilar aferente relativo
{(DPAR) en el lado afecto. La excepcion a esta norma serian los pacientes con
afectacion bilateral v simétrica del nervio optico. La ausencia de DPAR en un
pactente con pérdida de agudeza visual v alteracion campimétrica unilateral o
asimeétrica hace muy improbable el diagnoéstico de neuritis optica. Incluso tras la
recuperacion de la agudeza visual, la vision cromatica, la sensibilidad al contraste,
las anomalias del campo visual y el DPAR tiende a persistir, asi como la
disparidad de la sensibilidad al brillo entre el 0jo afecto y el contralateral. El dolor
ocular u orbitario exacerbado con los movimientos oculares es tipico en la
neuritis optica. Este sintoma puede preceder a la aparicion de la pérdida visual o
coincidir con la misma, continta durante la fase de deterioro visual v suele ceder
en una semana aproximadamente. Sin embargo, el dolor no es especifico de
neuritis v puede acompafar también a otras neuropatias opticas (Planas N., 2009).

Otro sintoma asociado con la neuritis optica es el fendémeno de Uhthoff,
caracterizado por una borrosidad visual transitoria desencadenada por el ejercicio
fisico, el calor o el estrés emocional. Se presenta en pacientes que ya han
padecido un episodio de neuritis vy es mas frecuente cuando existen otras
evidencias de esclerosis mualtiple (EM). Ocasionalmente, los pacientes tienen
fenomenos visuales positivos como luces coloreadas o destellos (Planas N..
2009).

I<stos pacientes pueden presentar una amplia variedad de defectos del campo
visual: Alteraciones difusas (48,2%), defectos localizados, incluidos defectos
altitudinates vy arciformes (20,1%), escotoma central o centrocecal (8,3%) y otros
{23,2%). En general, los defectos del campo visual consecutivos a neuritis optica
tenden a recuperarse y suele haber una mejora subjetiva y objetiva del campo
visual a las 3-5 semanas. La ausencia de mejoria sigue siendo compatible con el
diagnostico de neuritis Optica pero en este punto deben considerarse otros

diagnosticos diferenciales (Planas N., 2009).




En dos tercios de los pacientes el fondo del
ojo muestra un disco optico normal (neuritis
retrobulbar) v en el tercio restante presenta
edema (papilitis), que suele ser leve y difuso
(Figuras 55 v b6), La presencia de un disco
optico palido indica un episodio pasado v no
es un signo oftalmoscédpico valorable como

causa de pérdida visual reciente en el

paciente con neuritls optica (Michelli F.,
2002)

La presencia de alteraciones en la retina, la
{(Planas N., 2009

coroides, o el vitreo no son propias de una

neuritis optica tipica.

Diagnostico diferencial

Ante pacientes jovenes con una profunda

pérdida visual unilateral reciente v unn DPAR

se deben considerar varias causas en
funcion de si la papila optica es normal o si
hay edema de la misma. Estas causas se

describen en fa Tabla 14. I ; . (Planas N.. 2009

La neuritis optica tipica ocurre por desmiehinizacion del nervio optico. Puede ser
asociada a EM o “idiopatica”, es decir, con una presentacion y un curso idénticos
a las neuritis asociadas a EM pero sin manifestar sintomas sistémicos (Nogales J.,
2005).

La neurittis retrobulbar v la papilitis son las formas de presentacion caracteristica
de las enfermedades desmielinizantes. Se presume que la causa de la neuritis
optica es un ataque autoinmune al recubrimiento de mielina del nervio 6ptico, mas
que a los propios axones. Los internodos de la mielina permiten la conduccién

rapida de la sefial (conduccién saltatoria) (Kanski J., 2009).

La pérdida del componente mielinico del nervio optico afecta de forma
espectacular a la vision porque la transferencia de la informacidn visual se
ralentiza cuando no funciona la conduccion saltatoria. Tras la resolucion del
episodio se produce una reparacion incompleta y la funcion vuelve a ser casi
normal., Este proceso de destruccion de la mielina es el mismo que ocurre en los
tractos mielinizados de sustancia blanca del cerebro en la EM (Michelli F., 2002)




Papila Normal Edema de papila

tnilateral Neuritis optica tipica:
- idiopdtica
~ Asoclada a EM Neuritis éptica retrobuibar Papllitis
Neuritis optka tipica
- Intecciosa
- Inmune
- Granulomatesas
- Por contiguidad
Neuropaltia éptica tNeuropatia optica Neuropatia dptica
no inflamatoria isquémica posterior: isquémica anterior: Normalimente
Normalmente paclentes mayores mayores de 40 afios, con defecto
de 55 afos con sintemas de altitudinal en e} compo visual
vasculitis sistémica ¥ poca o ninguna mejorfa.
Neuropatia dptica compresiva
Neuropatia éptica infiitrativa
Neurppatia dptica trauméatica aguaa
Postradioterapia:
Las neuropatias pov irradiacion son casi siempre
posteriores y cursan sin edema de papila.
Oclusién de ia anteria central de la retina OClusion venosa
Neuropatia oplica hereditaria de Leber
Otros trastornos oculares: hipotonia, edema rnacuiar cistoide
Bilateral Neuritis éptica retrobulbar Papilitis
L3 neutitis optica it J aunque ita, es infrecuents,
£n estos casos hay que reaiizar el Jiagnistico di; ial con ias i,
causas:
Infarto bioccipital Neurorretinopatia hipertensiva
Neuropatia Optica isquémica MNeuropatia téxica aguda
posterior por shock, hipovolemia, ... {rnetanol)

Neuropatic éptica hereditaria ge
Leber: La presentacién puede
ser asimétrica asi como Ja afecta-
cién entre un ojo ¥ e} otro separa-
da en el tiempo.

(Planas N., 2009

En la neuritis 6ptica atipica la inflamacion del nervio optico acaece como parte de
un proceso de causa infecclosa, inmune, granulomatosa o por contigiiidad. Se han
descrito episodios de neuritis 6ptica aguda tras la vacunacion frente a diversos
agentes viricos y bacterianos. El agente con mayor frecuencia implicado es el
virus de la gripe. Suelen sobrevenir al cabo de algunos dias de la vacunacion y se
caracterizan por una afectacion habitualmente bilateral (80%), con dolor asociado
en un 60% vy edema de papila en el 80% de los casos. La patogenia de la neuritis
optica en estos pacientes se atribuye a una respuesta inmune frente a los
antigenos del nervio optico estimulada por la vacunacion (Walter G. v cols., 2010).

Tratamiento.

El Optic Neuritis Treatment Trial (ONTT) es un estudio prospectivo vy
multicéntrico que distribuyvd al azar 448 pacientes con neuritis optica en tres
grupos de tratamiento: placebo oral, prednisona oral (PDN) 1 mg/ kg/dia durante
14 dias, v metilprednisolona (MPDN) endovenosa 250 mg cada 6 horas durante 3
dias, seguida de PDN oral 1 mg/kg/dia durante 11 dias. Cada periodo de
tratamiento iba seguido por un periodo breve de disminucion de la dosis oral, a 20
mg el dia 15, v 10 mg los dias 16 y 18, sin administrar PDN el dia 17, v
prescribiendo los tratamientos orales en una sola dosis matinal (Shams P. v cols.,

2000)). El ONTT concluyod que:




- El tratamiento de la neuritis optica con corticosteroides no mejora el resultado
visual final aunque los pacientes tratados con corticoides intravenosos mejoraron

mas rapidamente que aguellos sin tratamtiento.

- El tratamiento exclusivo con PDN oral estd contraindicado en los pacientes
afectos de neuritis optica.

la utilizacion de los agentes inmunomoduladores, especialmente el interferon
beta-la, es hoy en dia motivo de controversia. Tiene una eficacia demostrada a
corto v medio plazo en la esclerosis multiple recurrente-remitente y en los
sindromes clinicamente aislados con alto riesgo de “convertir en EM”. Requieren
inveccion, tienen efectos secundarios y un elevado coste sanitario8. Sin embargo,
se trata de una opcion terapéutica que deberia ser considerada de forma seria
frente una neuritis optica de etiologia presuntamente desmielinizantel, pues
estudios sobre la historia natural de la enfermedad demuestran que a los 20 a 25
afios después del diagnéstico casi el 90% de los pacientes con EM tendran una
incapacidad importante (Frohman E. y cols., 2006)

Neuropatia Optica Isquémica (NOI):

Representa un grupo de desordenes isquémicos del nervio optico (Hayreh S.,
2000). Esta entidad constituye un infarto de la papila y mas raramente de la
porcion posterior del nervio Optico no relacionado con procesos inflamatorios,
desmielinizacion, infiltracion o compresion tumoral o congestion orbitaria difusa
(Glaser J., 2004).

Clasificacion: La neuropatia optica isquémica (NOD mundialmente se clasifica en:
Anterior (NOIA), la cual se caracteriza por la triada de un defecto pupilar
aferente, un defecto del campo visual y un edema del disco optico; v

FPosterior (NOIP), en donde no suele haber edema del disco optico (Sedwick L.,
1996).

La NOIA y la NOIP a su vez se subclasifican en dos grandes grupos! Arteritica
{(NOIA-A v NOIP-A), asociada a arteritis de la temporal o de células gigantes
(ACG), v No Arteritica (NOIA-NA y NOIP-NA) o ldiopatica {(Weger M. vy cols.,
2001).

Segun estudios realizados, la NOI constituye la neuropatia 6ptica no glaucomatosa

mas frecuente en paclentes mayores de 50 afios de edad (Gonzalez A. v cols,,
2005).
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Factores predisponentes: Dentro de esta categoria estan todas aquellas entidades
que de una manera u otra se asocian con la susceptibilidad del nervio o6ptico a los
procesos isquémicos (Tabla 15 ). (Gonzalez A. v cols., 2005),

Clinica

Edad’ l.a edad promedio en que tiene mayor incidencia la NOIA-NA es a los 60
anos. Existe un 10 % de la poblacion en que ocurre esta entidad con edades
menores a 45 afios. Por otro lado, la NOIA-A se presenta casi exclusivamente en
pacientes con mas de 70 afios de edad (Hayreh S. y cols., 1998).

Factores predisponentes sistémicos | Factores predisponentes locales

» Hipertension Arterial .

Diabetes Mellitus

Accidente cerebrovascular
Enfermedad cardiaca isquémica
Desdrdenes tiroideos
Ateroesclerosis

Enfermedad de la cardtida
interna

Arteritis de células gigantes
Vasculitis

Migrafa y otros desdrdenes
Vasoespasticos

Hemorragia sistémica masiva

Disco optico pequefio

« Edema marcado del nervio
Optico

» Drusen del nervio dptico

+ Hipertensidn ocular

» Anomalias congénitas

* Localizacidon de las zonas
vasculares limitrofes watershed
con respecto al nervio éptico

* Todos aquellos factores

sistémicos que actuan en los

vasos nutrientes del nervio

optico

= Hiperhomocistinemia
*  Apnea del suefio
» Drogas

3

ries (Gonzalez A. v cols., 2005

Sexo. Aungue de manera general no existen grandes diferencias en cuanto a la
distribucién de las NOIs por sexo, en sus estudios, Hayreh y otros han encontrado
en las NOIA-NA una ligera prevalencia del sexo masculino, mientras que en la
Arteritis de Celulas Gigantes se observd lo contrario (Hayreh S,y cols,, 1998).

Momento del rcfust En muchas publicaciones se argumenta v existe el consenso
de que la mavoria de los pacientes (73,3 %) refiere la pérdida visual en tempranas
horas de la mafiana o al despertar de una siesta (Hayreh S. vy cols., 1997). Estas
horas de comienzo del evento también se describen en Ja NOIA (Hayreh S. v cols.,
1998 v Woldemussie E. v cols., 2001). Otro de los aspectos interesantes en el
comportamiento de las NOIA-NA es su marcada incidencia en los meses de mas
alta temperatura (Hayreh S. v cols., 1998).




La agudeza visual puede variar desde 20/20 (menos frecuente) hasta no
percepcion luminosa. Hay una disminucion importante de la sensibilidad al
contraste, asi como de la vision del color {Gonzalez A. v cols., 2005).

Examen fisico’ En los primeros dias de producirse la NOI-NA se observa en el
ojo afecto un disco 6ptico edematoso, el cual puede abarcar todo el disco o solo
un sector del mismo, correspondiente al mas afectado. Cuando el cuadro es muy
incipiente, el edema no necesariamente es palido. La palidez se instaura en la
medida en que evoluciona el cuadro. A nivel de la capa de fibras nerviosas se
constatan hemorragias en astilla de variable cuantia. Otro elemento encontrado
puede ser el infarto de la capa de fibras nerviosas (manchas algodonosas). Es
comun encontrar en el “periodo de estado” una muy leve celularidad en el vitreo
posterior. A las 2-3 semanas aun esta presente el edema, pero se hace mas
evidente la palidez del disco (Fig. 57). En un término de 2 a 3 meses ¢l edema se
reabsorbe y se hacen méas visibles las
lineas  demarcatorias  del edema o
pseudopliegues coroideos, como también se
les conoce, Existen algunos casos como en
los pacientes diabéticos en que el edema
puede demorar un tanto mas de lo normal
en reabsorberse (Hayreh S., 2000).

Es muy importante sefalar que el edema
del disco en las NOI-NA en ocasiones es
indistinguible de los producidos por otras
entidades  como  las neuritis  oOpticas -
sobretodo  las wvirales, mmunologicas o
posvaccinales~ v es entonces cuando el
detallado interrogatorio y los examenes
complementarios se hacen indispensables
para el correcto diagnoéstico diferencial
{(Gonzalez A. v cols.. 2005).

Cuando se examina el ojo C(’?ntralate‘ral e (Gonzilez A. v cols.. 2005).
generalmente se encuentra un disco optico
pequefic con una excavacion que puede
estar ausente (Cox T., 1999).

Exdmenes complementarios’ Es indispensable la realizacion de todos aquellos
examenes complementarios que esclarezcan el estado sistémico del paciente en el
orden de controlar todos los factores de riesgo (Gonzalez A. y cols., 20095).

Eritrosedimentacion y proteina C reactiva’ Cuando se encuentran cifras de
eritrosedimentacion elevadas en pacientes con NOI el diagnostico de NOI-A se
refuerza, sobretodo en pacientes con mas de 60 afos de edad. Algunos autores
validan el anterior planteamiento pero en estudios recientes de larga data se ha
encontrado un gran nimero de casos con eritrosedimentacion normal y biopsia de
arteria temporal positiva para arteritis de células gigantes (ACG): incluso las
cifras de proteina C reactiva han resultado, por si solas. especificas v ain mas si
se asocian con la eritrosedimentacion elevada (Nagy V., 2004).




. La angrografia fluoresceinica’ Resulta ser un elemento importante en el estudio
de la circulacidon sanguinea del nervio optico v la red coriocapilar peripapilar tanto
en estado de salud o enfermedad, lo que demuestra la gran variabilidad
interpersonal en la distribucion del territorio de irrigacion de las arterias ciliares
cortas posteriores en el nervio optico v la region peripapilar, tal como lo
demuestran las dreas de “watershed” en dichas estructuras. En los dias iniciales
del proceso isquémico es posible diferenciar la forma arteritica de la no arteritica
de manera bastante confiable si en el estudio angiografico se observa un defecto
de Henado de la red coriocapilar peripapilar, lo cual ocurre muy raramente en la
NOIA-NA (Hayreh S., 2000). En las NOI se observa un profuso escape de la
fluoresceina en las areas dafadas y edematosas. Incluso algunos autores le
atribuyen a la angiografia f{luoresceinica valor diferencial entre las formas
arteriticas v no arteriticas (Valmaggia C. y cols.. 1999).

. Polencrales evocados visuales y electrorretinograma a patron. 1Los potenciales
evocados visuales mas que diagnostico tienen valor a la hora de evaluar la
evolucion de la enfermedad o los efectos de medicamentos utilizados. El
electrorretinograma a patron constituyve un elemento de avuda en el diagnostico
diferencial de la NOIA-NA sobretodo con las neuritis opticas en las cuales el
registro de N95 no se ve tan afectado como en las primeras (Gonzalez A. v cols.,
20056).

Diagnostico diferencial

Diagnostico diferencial etiolégico” .o primero que se debe tener en cuenta ante el
diagnéstico de NOI es su diferenciacion entre su etiologia arteritica o no
arteritica. Existen algunos elementos (Tabla 15) que, aunque no son absolutos,
son una guia importante y util (Gonzalez A. y cols., 2005).

Neuropatia Optica Areritica No arteritica

Isquémica

Edad > 55 afios Cualguier edad (> en
adultos)

Sexo > mujeres » Hombres

Aguderza visual Pérdida menos profunda

Pérdida masiva

Poco frecuentes

Claudicacion a la
masticacién

Muy frecuentes

Cefateas en regiodn
temporat

Muy frecuentes

Poco frecuentes

Amaurosis fugax

Muy frecuentes

Poco frecuentes

Eritrosedimentacidon

Acelerada o normal

Normal o acelerada

Negativa o positiva

Proteina C reactiva Positiva

Edema Muy péalido Patido
Biopsia de la arteria Positiva o negativa Negativa
temporal

Atrofia posedema Excavada Plana

Angiografia fluoresceinica

Defecto de llenado de la
arteria coroidea
peripapilar (> nasal)

No defecto o minimo

¢ (Gonzalez A,




Tratamiento médico

Hasta la actualidad no existe ningun tratamiento eficaz capaz de revertir por
completo el proceso de deterioro visual ocasionado por la isquemia aguda o
cronica del nervio oOptico. Si bien es clerto lo anterior, existen una serie de
medidas que se pueden tomar en el orden de mejorar el estado visual tanto en lo
que respecta a la agudeza visual como al campo visual (Gonzalez A. v cols., 2005).

Aunque los tépicos que se detallan a continuacién por si solos no han demostrado
ser del todo Gtiles en el tratamiento de las NOls, el uso de los mismos en
combinacién y previa individualizacion de cada paciente aumenta la calidad visual
de ellos. Recordar que la NOI es una enfermedad multifactorial, por lo que muy
probablemente no existirda un medicamento o proceder quiruargico que solucione
por si solo tan catastrofico evento (Gonzélez A. v cols., 2005).

Aspirina’ Las propiedades beneficiosas del uso del acido acetil salicilico (ASA) en
las NOIA-NA resultan bastante controversiales, sobretodo en evitar el infarto del
nervio optico contralateral. En sus estudios retrospectivos, algunos autores han
encontrado que el ASA reduce el riesgo de NOIA-NA en el segundo ojo (Salomon
0. v cols., 1999) mientras que otros estudios prospectivos de larga data (7 afios)
lo refutan (Beck R. y cols., 1997). Cada dia es mas fuerte la creencia de la
multifactorialidad de las NOIs v que en su patogenia la aterosclerosis constituve
un factor mas. Aun asi, en la practica diaria se encuentran pacientes con factores
que evidentemente sugieren la causa tromboemboélica. Es en estos casos en los
que resulta de gran importancia el uso del ASA y otros medicamentos que
protegen el sistema cardiovascular (Gonzalez A.'y cols., 2005).

Brimonidina’ La brimonidina topica (tartrato) ha sido utilizada en varios estudios
de experimentacion en modelos animales resultando beneficiosa como agente
neuroprotector de las células ganglionares, tanto en la elevacion de la presidon
intraocular (PIO) como en la injuria directa del nervio optico (Wheeler L. y cols.,
2001: Yoles E. vy cols., 1999 v Fazzone H. v cols., 2003). A pesar del efecto
protector en modelos animales, en los ensayos clinicos {(abortados) el resultado
ha sido negativo, es decir, no se muestran diferencias estadisticamente
significativas con el grupo control (Fazzone H. y cols., 2003). Algunos autores
postulan que la brimonidina no alcanza en niveles apropiados el nervio optico, no
disminuye la PIO a niveles tan bajos como para mejorar la perfusion en el nervio
optico v su accidon neuroprotectora de las células ganglionares estd a nivel de la
retina v no en el nervio como tal (Gonzalez A. v cols., 2005).

Vitaminas y acido folico’ Las vitaminas y los folatos constituyen un elemento
esencial en el metabolismo celular y funcionamiento equilibrado del endotelio
vascular (Title L. v cols., 2000; Woo K. v cols., 1999 y Santiesteban R. y cols,,
1988) por lo que su prescripcion en los pacientes con NOIA-NA pudiera constituir
un pilar importante en la atenuacion de la injuria y disfuncion endotelial (Weger M.

v cols., 2001).

Ozono’ No existe referencia en la bibliografia acerca del uso del O en las NOls
(Gonzalez A. v cols., 2005).




Fsteroides La NOIA-A constituye una de las pocas y reales emergencias en la
oftalmologia (O'Day J., 2001). La falta de un tratamiento agresivo y oportuno
constituye un riesgo inminente de pérdida visual masiva, incluso de ambos ojos.
Ante la fuerlte sospecha de ACG no se debe esperar a realizar la biopsia de la
arteria temporal homoénima para iniciar el tratamiento. Incluso después de
realizada la biopsia no debe esperarse el
resultado v sélo ante un reporte negativo del
patdlogo se debe interrumpir la medicaciéon
(Gonzalez A. y cols., 2005).

Ante la sospecha de la NOIA-A se debe
solicitar una VSG y biopsia de la arteria
temporal;  instaurar el tratamiento con
prednisona de minimo 100 mg (Img por Kg de
peso) durante dos a cuatro semanas v a partir
de entonces ir disminuyendo gradualmente la
dosis hasta llegar a la dosis de mantenimiento
que sera aquella que mantenga normal la VSG
y que elimine los sintomas del paciente. El
tratamiento se mantendra durante 6 meses y
se haran controles periodicos de la VSG.

(http://enfermedadesdelnervicoptico.blo
gspot.com/  Servicio de  Oftalmologia
Hospital Sotero del Rio).

Las terapéuticas  quirtrgicas han  sido
desarrolladas pero hasta ahora sin éxito probado (Gonzélez A. y cols., 2005).

Neuropatia o6ptica compresiva: La neuropatia optica compresiva puede ser
producida por tumores (gliomas, meningiomas, hemangiomas, entre otros) (Fig.
59) por aneurismas o por un aumento del volumen de los musculos extraoculares
(orbitopatia tiroidea) Una comdicion de suma importancia en oftlamologia
constituye la Neuropatia Optica Compresiva en el contexto de una fistula
carotideo cavernosa(Suarez ¢. y cols., 2007).

Sus manifestaciones clinicas consisten en disminucién de la agudeza visual,
alteracion  del reflejo  fotomotor (con defecto pupilar aferente relativo),
alteraciones del campo visual (generalmente escotomas centrales). Puede
acompafiarse de exoftalmo en grado variable. En el fondo del ojo la papila 6ptica
se puede presentar normal o con diversos grados de palidez, lo que depende del
tiempo de evolucion de la lesion que comprime el nervio. A veces hay edema de
papila, pero no es frecuente (Suarez c. vy cols., 2007). El signo patognoménico en
el caso de las fistulas es la presencia de vasos en sacacorcho. Se clasifican: de
acuerdo a su etiologia en Traumaticas y Espontaneas, la clasificacion
Hemodinamica en Bajo flujo v Alto Flujo vy la Anatémica las divide en Directas e
Indirectas {tipo B, C. D se consideran malformaciones A-V durales mas
frecuentes). Los estudios de neuroimagenes, como la tomografia computarizada y
la resonancia magnélica nuclear. confirman el diagnostico (Bengoa A. vy cols.,
2003).

o

{ratamiento’ Para las Fistulas de Drenaje Anterior! Cirugia Endovascular,
Radioterapia, Cirugia Estereotaxicay Compresion Carotidea intermitente.




En este {tem resulta necesario el desglose de una de las patologias consideradas
emergencias neuroftalmologicas como 1o es la Orbitopatia Tiroidea.

l.a orbitopatia tiroidea (OT) es una enfermedad debilitante del sistema visual,
caracterizada por presentar cambios de los tejidos blandos orbitarios v
periorbitarios debidos a un proceso inflamatorio, o a la consecuencia del mismo, v
que generalmente se relaciona con alteraciones endocrinas sistémicas de la
glandula tiroides, causando una alteracion significativa en la calidad de vida de los
afectados (Pérez 1. v cols., 2002). La enfermedad de Graves (miopatia endocrina)
es la afeccion sistémica que se asocia mas frecuentemente a diplopia,
oftalmoparesia e infiltracion de los musculos extraoculares. Produce debilidad
moderada de la extremmdad proximal del muasculo. Se halla incrementada la
incidencia de miastenia gravis en estos pacientes (Miller y cols., 2005).

La orbitopatia de Graves puede ocurrir meses a aflos antes de que exista
evidencia clinica o de laboratorio de disfuncion tiroidea: es lo que se llama
“enfermedad de Graves eutiroidea” (Miller v cols., 2005).

La incidencia de la enfermedad de Graves (independiente de las manifestaciones
orbitarias) es de 13,9 casos por 100.000 habitantes por afio en Estados Unidos ,
con predominio del sexo femenino, siendo su incidencia en mujeres de una mujer
por cada 5.000 habitantes/afo v en varones de 1 por 25.000 habitantes/afio, segin
algunos autores. La edad de presentacion de la orbitopatia tiroidea presenta
aparentemente un pico bimodal de incidencia, tanto en hombres como en mujeres,
con grupos de edades de 40-44 anos y 60-64 afos en mujeres v 45-49 afos vy
65-69 afios en hombres, pero el rango de edad puede oscilar entre los 25 a 65
afios (4). La edad media de presentacion es ligeramente mayor en hombres que en
mujeres, Bl 10-12% de los pacientes con enfermedad de Graves van a presentar
signos vy sintomas clinicos de OT, mientras que la gran mayoria solo presentara

formas subclinicas (Pérez J. v cols., 2003).
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Los musculos extraoculares son el primer foco de enfermedad tiroidea dentro de
la orbita. La afectacion de la motilidad estd presente en un alto porcentaje de
pacientes con la enfermedad. Los estudios de imagen y anatomopatologicos
{infiltracion de linfocitos v células plasmaticas con edema —fluido intersticial~ en la
capa de tejdo conectivo que envaina las fibras musculares) demuestran
afectacion del tejido muscular con respeto del tendon, a diferencia de la
enfermedad inflamatoria idiopatica de la 6rbita o de la miositis orbitaria (Miller v
cols., 2005).

Ecografia modo A v B

i &

vientre muscular con tendon de insercion normal. Baje

{corte  sagital). grosamiento  del

reflectividad interna en modo A (sugiere inflamacién). (modificado de Pérez J. v cols., 2003).

Son atiles USG en modos A v B, TC con cortes axiales y coronales y RMN de
orbita. El blanco autoinmune primario parece ser los fibroblastos orbitarios mas
que las células musculares. Se desconoce cual es el antigeno orbitario que es
reconocido por los linfocitos T. Estas células liberan citoquinas que estimulan la
proliferacion de fibroblastos y su consecuente sintesis de GAG. Aunque los
musculos se hallan engrosados, la morfologia de las células musculares se

mantiene intacta (Miller y cols., 2005) (Fig. 59).

Sintomas y signos: diplopia, proptosis, edema de parpados vy conjuntiva vy

neuropatia 6ptica compresiva (Miller y cols., 2005).




stadios tempranos -+ engrosamiento de mausculos y limitacion de la motilidad
ocular, la cual si es simétrica no producira diplopia aunque sea muy severa. Aun
asi, la mavoria de los casos presentan compromiso asimétrico (Miller v cols.,
2005). Se ha llegado a detectar aumento del tamafio muscular en el 63% de
pacientes con OT sin clinica oftalmologica, y con mucha frecuencia. bilateralidad
en las formas clinicamente unilaterales. Mc Nutt y cols. han establecido el
diametro a partir del cual deben ser considerados patologicos cada uno de los
muasculos rectos! 5,2 mm para el medio, 5,1 mm para el lateral, 4,8 mm para el
superior v 4.4 mm para el inferior, pero hay que tener en cuenia que estas
mediciones pueden variar facilmente con pequefios cambios en el angulo del
transductor, También se considera patoldgica una diferencia superior a 0,5 mm en

el diametro del mismo musculo en cada orbita (Pérez J. y cols., 2003).

Hay una restriccion mecanica de los masculos (test de duccion forzada positive) v
afectacion de la velocidad de los movimientos sacadicos (Miller y cols., 2005).

Al progresar la enfermedad tiroidea, la infiltracion y el edema producen pérdida
de tejido muscular que es sustituido por fibrosis, por lo que la proptosis puede ser
minima pero existir diplopia. En este estadio los estudios de imagen muestran
musculos de tamano normal o incluso adelgazados (Miller y cols., 2005).

Clasificacion

Existen muchas clasificaciones de la Orbitopatia Tiroidea, entre ellas, la mas
utilizada desde 1969 fue la de la Asociacion Americana de Tiroides (ATA),
dirigida por Werner, también Hamada NOSPECS, que actualmente tiene un interés

historico por tener poco valor en el aspecto clinico, terapéutico v de pronodstico.
Clasificacion segin la gravedad (NOSPECS) (Werner S., 1977):

07 sin signos ni sintomas

' s6lo signos

o alectacion de tejido blando

HI: proptosis

IV afectacion musculatura

Vi afectacion corneal

VI pérdida de vision
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Muchos autores como Rootman, Dolman, o Mourits con su propuesta de
clasificacion clinica de actividad (clinical activity score o CAS), prefieren
clasificar la enfermedad orbitaria tiroidea en términos de su espectro de
presentacion clinica, basandonos en la presencia o no de factores inflamatorios
que nos revelen la actividad de la enfermedad ) (Dolman P. y cols., 2002).

Existe una ampha difusion del término de orbitopatia infiltrativa o no infiltrativa,
también Hamada por algunos autores enfermedad tipo 1 o tipo 2. que se basa en
las diferentes formas clinicas de la enfermedad segin su mayor afectacion
muscular (restriccion) o grasa. Esta forma de analizar la OT no es incorrecta,
pero preferimos no utilizarla, ya que sugiere una dicotomia patogénica, que no

esta comprobada.

Esta definicion ademas presenta la OT como dos tipos de enfermedad o dos tipos
rigidos de presentacion, lo que clinicamente no es correcto por el amplio abanico
de presentaciones clinicas que desarrollan estos pacientes, entendiendo nosotros,
que la expresion clinica de la enfermedad es producto de las caracteristicas
propias de cada individuo (edad, sexo, raza, etc), asi como de los factores
concomitantes de la enfermedad (cigarrillo, control del estado metabdlico,
enfermedades asociadas como diabetes, etc) segun hemos descrito en la
fisiopatologia de 1a OT.

Se  describe una clasificacion de  tipo préactico, sin tratar de explicar
conceptualmente la enfermedad, sino mas bien buscando la aplicacion clinica, para
una decision terapéutica en el momento de ver al paciente en la consulta. El
objetivo es establecer si la enfermedad esta en una fase activa 0 no activa,
definiendo la actividad de la enfermedad en términos de inflamacion. Una vez
determinado esto, evaluamos la severidad de la afectacion (leve, media, grave).
La enfermedad no activa, no muestra signos ni sintomas de inflamacion en el
momento de presentacion, es una enfermedad que ha tenido una forma larvada en
su comienzo o es la evolucion de una forma activa que ha respondido al
iratamiento o que ha frenado espontaneamente su actividad Péfrez J. v cols.,
2003) (Fig. 60).

Los determinantes clinicos de actividad son:

- Inicio reciente de la OT.

— Inicio agudo de la enfermedad.

- Progresion de la enfermedad (percepcion del paciente de estar peor).
- Dolor o sensacién retrobulbar.

"""""" Dolor a los movimientos oculares.

— (Grado de variabilidad de los sintomas {(empeoramiento matutino).




- Inflamacion palpebral (hiperemia, edema).

— Inflamacion conjuntival (hiperemia, quemosis).

- Progresion del exoftalmos, la retraccion v de la vision doble (Perez J. v cols.,
2002).

. Los recuadros A v B evidencian pacientes

con marcados cambios por la  orbitopatia tiroidea (estrabismo, exoftalmos, retraccion palpebral vy
redistribucion grasa) pero sin signos de actividad inflamatoria. Los recuadros C v D muestran  dos

pacientes con  actividad  inflamatoria  evidente (quemosis, hiperemia palpebral-conjuntival, edema
palpebral) ademas de  presentar exoftalmos, retraccion v estrabismo Gnodificade de Pérez J. v cols,,

2003

Se han descrito signos paraclinicos de actividad de la enfermedad, como son:

Variacion en la reflectividad de los musculos extraoculares en la ecografia

modo A.
—————— Tiempo de relajacion mayor en T2 en RMN,
— Concentracién de glicosaminglicanos en orina o suero.

Scintillografia orbitaria positiva con octreotido (Pérez J. v cols., 2003).

— Scinitllografia orbitaria positiva con Galium-67-citrato (Konuk O. y cols.,
2002).
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Diagnostico  diferencial:  Enfermedad inflamatoria idiopatica de la orbita,
infiltracion tumoral, congestion venosa orbitaria, triquinosis (Trichinella spirallis).

Diagnédstico:
- IEstudios de imagen ya mencionados

- Pruebas de sangre: T3, T4, TSH v T3 por captacion de resina. T3 v T4
por radioinmunoanalisis. La T3 por captacion de resina analiza la saturacion de la
slobulina captadora de tiroxina; dicha globulina reduce su afinidad en condiciones
como embarazo, hepatitis, cirugia reciente, insuficiencia renal y farmacos -
estrogenos, corticoides, fenitoina—. [ndice de T4 libre: estima la cantidad de
hormona tiroidea libre que es eficaz a nivel tisular (Gorman C., 1998).

Prueba de supresién de Werner: valorar cualquier “escape” de la tiroides
de su control normal por la TSH. En estos pacientes tampoco habra incremento de
la TSH luego de administrar TRH (Otero E., 2002).

Tratamiento’

En caso de orbitopatias clinicamente inactivas, con ligeros o minimos
cambios palpebro-orbitarios puede realizarse tratamiento sintomatico,
segun las molestias que refiera el paciente, como puede ser (Perez J. vy
cols., 2003):

<" Retraccion palpebral: B-bloqueantes (guanetidina) o toxina botulinica.
= Fotofobia, lagrimeo: Gafas de sol.

* Sensacion de cuerpo extrafo: Lagrima artificial,

» Lagoftalmos: Uso de gel (oclusion nocturna).

e Diplopia: Prismas’.

Importante la simplificacion clinica y terapéutica de una enfermedad tan
compleja como la OT, v puntualizar las bases de su tratamiento:

~— “1os pacientes con orbifopatia activa (en fase inflamatoria) deberan ser

tratados con medicacion antunflamatoria como son:

e Esteroides: Via Oral, Intravenosa o Intraorbitaria (Pérez J. y cols., 2003).
Siendo el protocolo de administracion intraorbitaria la inyeccidon para
bulbar de 0.5 m! de Triamcinolona en la porcion infero externa de la
drbita, inyectado con aguja # 23 G en una jeringa de insulina, en numero
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de cuatro dosis, se la administra bajo anestesia tépica (Zegada J. y cols.,
2009)

¢ Radioterapia.
¢ Inmunosupresores.

— Los pacientes con orbitopatia no activa (en fase no inflamatoria)
deberan ser tratados quirtrgicamente (de ser necesario) segun la
rehabilitacion requerida (Pérez J. v cols., 2003):

« “Descompresion orbitaria.
e Retraccion palpebral.

« Estrabismo.

» Lipectomia periorbitaria.
+ Blefaroplastia”.

-— Los pacientes, independientemente de la fase en que estén (aunque
generalmente suelen estar activos), que presenten compromiso importante
de la funcion visual por neuropatia Optica compresiva o por riesgo de
perforacion  corneal deberdan ser tratados como urgencia meédico-

quirargica (Pérez J. v cols., 2003):
« Agresivo tratamiento médico.
« Cortisona [.V (pulsos o bolos) / Radioterapia.

« Descompresion orbitaria de urgencia (asociada a tratamiento médico

agresivo).

En caso de pacientes con mala respuesta al tratamiento esteroideo, diabéticos que
necesiten su uso prolongado, enfermos con dlcera gastrica o cualqguier otro caso
en que el uso de corticoides desee evitarse o disminuirse se puede utilizar

tratamiento con drogas alternativas como (Pérez J. y cols., 2003):
1. Inmunosupresores:

« Ciclosporina (3-bmg/kg/dia).

« Azatioprina (2 mg/kg/dia).

» Ciclofosfamida (2 mg/kg/dia).




* Metotrexate (20 mg/semana).

-

2. Tratamientos en fase de estudio:

» Somatostatina v analogos.

o Inmunoglobulinas 1v.

» Complementos minerales antioxidantes.
« Colchicina.

Orbitopatia no actival Es el objetivo de esta revision recalcar el gran valor del
diagnostico precoz v por lo tanto del tratamiento temprano de esta enfermedad,
para evitar las alteraciones orbitarias que produce las fase inflamatoria y que son
solo susceptibles a tratamiento quirtrgico, por lo que debemos considerar este
Gltimo como el fracaso del tratamiento de la OT. El tratamiento de la OT no activa
es de tipo quirtrgico-rehabilitador, no debemos pensar en la cirugia como un
tratamiento cosmeético o plastico porque no lo es, los cambios perioculares vy
orbitarios no son producto del envejecimiento natural de los pacientes sino de un
proceso morbido que altera la anatomia normal de la orbita del paciente y coloca
sus estructuras (globo ocular, parpados, grasa, etc) en lugares anatomicamente

incorrectos. (Pérez J. v cols., 2003).

Tradicionalmente se recomienda un esquema gradual vy ordenado para la
rehabilitacién quirtrgica de los pacientes, haciendo cirugia por etapas, segtn las

necesidades del enfermo, de la siguiente manera (Pérez J. y cols., 2003):
— Descompresion orbitaria (Osea v Grasa).

- Estrabismo Restrictivo.

— Cirugia palpebral (retraccién).

— Blefaroplastia~Lipectomia periorbitaria

Nuevos tratamientos:

Etanercept (Enbrel): es un inhibidor del factor de necrosis tumoral alfa. Se emplea
en la artritis reumatotde v en la psoriasis (Sanchez M., 2006),

Rituximab: es un anticuerpo monoclonal quimérico murino/humanoc que se une
especificamente al antigeno CD20 que se halla en la membrana de las celulas B,
produciendo lisis. Se emplea en linfomas no Hodgkin (Hueva V., 2011; Nielsen J. v
cols., 2009; Khanna D. y cols., 2010 y Salvi M. v cols., 20086).




Rapamycin (Sirolimus o Rapamune): droga inmunosupresora empleada para
prevenir el rechazo en el transplante de 6rganos. Es un macrolido producido por
el Streptomyces hygroscopicus. Inhibe la respuesia a la interleucina-2 vy, por
ende, bloguea la activacion de células Ty B

Neuropatia Optica traumatica: El nervio optico puede ser lesionado en forma
directa o indirecta en un traumatismo. En forma directa por heridas abiertas con
balazos o cuchilladas. En forma indirecta en traumas frontales contusos severos,
como en una caida de altura o un accidente automovilistico, en estos casos puede
ir acompafiada o no de fractura del canal optico (Suérez c. y cols., 2007).

L.a neuropatia optica traumatica se manifiesta con dismunucion de la agudeza
visual (a menudo muy severa) y alteracion del reflejo fotomotor, que se presentan
en forma mmediata después del trauma. Como muchas veces los pacientes estan
inconscientes y es imposible tomar la agudeza visual, el examen de las pupilas v
la deteccion de un defecto pupilar aferente relativo son fundamentales. Cuando se
puede realizar campo visual, la alteracion mas frecuente es el defecto altitudinal,
especialmente inferior. En los casos en que hay una fractura y compresion del
nervio optico por restos 6seos o por un cuerpo extrafo, puede estar indicada la
cirugia. La utilidad de los corticoides endovenosos no ha sido demostrada, pero
en algunos centros se usan con la finalidad de evitar el aumento del dafio por el
edema postraumatico (Suarez ¢. y cols., 2007).

Neuropatia optica téxica’ Las neuropatias opticas secundarias Onicamente a
deficiencias nutricionales son relativamente infrecuentes ya que lo habitual es que
compartan varias etiologias, como las toxicas y hereditarias (Kerrison J. y cols.,
2000, El consumo continuado de alcohol y tabaco constituye la causa mas comin
de neuropatia 6ptica toxica (NOT), formando la llamada ambliopia tabaco-alcohol
(ATA) que se suele asociar a un déficit en la ingesta de alimentos (Orssaud C. v
cois., 2007 Garcia R. y cols., 2007; Kerrison J. v cols., 2001; Lopez N. y cols.,
2002). Su evolucion es cronica, lentamente progresiva, indolora v de afectacion
bilateral. Debe sospecharse en pacientes con habitos téoxicos v desnutricion que
presentan disminucidon de la agudeza visual de intensidad variable, la cual oscila
desde la simple vision borrosa a la pérdida visual severa e irreversible cuando su
diagnoéstico es tardio, aunque los casos de ceguera total son excepcionales.
Clintcamente, Junto a la pérdida de agudeza visual, aparece como sintoma maéas
precoz la discromatopsia o alteracion de la vision del color asi como un defecto
pupilar aferente relativo (Garcia R, v cols., 2007). La fundoscopia puede revelar
edema o palidez del nervio 6ptico con evolucion hacia la atrofia optica, aungue
habitualmente se encuentra preservado, asi como alteraciones en la campimetria
(escotomas centro~cecales bilaterales) (Franquelo P. y cols., 2010).

Tratamiento: Se basa en la utilizacion intensiva de vitaminas durante al menos 3
meses, dieta equilibrada v abstencion de tabaco v alcohol. El diagnostico precoz
supone una mejoria en la respuesta al tratamiento del deéficit nutricional o del
trastorno por toxicos, mejorando el pronéstico al prevenir las secuelas tardias
(Hsu C. vy cols., 2002).
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Una entidad conocida como Drusen del Nervio Optico merece un apartado en esta
seccion por constiuir un diagnostico diferencial de entidades aqui tratadas.

Los Drusen del Nervio Optico en su mayoria asintomaticos, pero pueden
presentar defectos del campo visual, disminucién de la agudeza visual, u
oscurecimiento transitorio de la vision., Se manifiestan clinicamente por cuerpos
hialinos discretos, mualtiples, amorfos o parcialmente calcificados situados por
delante de la ldamina cribosa. Los cuerpos pueden ser superficiales o profundos
dentro de la papila optica (tipicamente en la region nasal). Los cuerpos hialinos
profundos en los nifios o jovenes pueden simular papiledema (Sitbert M., 2007).

Las Drusas superficiales aparecen como
cuerpos autofluorescentes que son visibles en
las fotografias del fondo de ojo con f{iltro
apropiado  antes de la Inyeccion  de
fluoresceina tinte. Como la progresién de las
drusas interfiere con el suministro de sangre
del nervio optico, varias condiciones pueden
resultar:

e Inflamacion aguda del nervio 6ptico

e Hemorragia

e Neuropatia optica 1squémica

3. (modificado de

Examenes complementarios: Angiografia shop.onjoph.com)
Fluoreseceinica: se evidencia la red capilar no

dilatada con ninguna fuga de colorante en la region peripapilar. Focos discretos
de hiperfluorescencia con tincién tardia de las drusas. La ecografia modo B es
util en la deteccién de drusas profundas (Silbert M., 2007).







Las condiciones presentadas a continuacion  se  consideran  emergencias
neuroftalmoelogicas en vista de que de no instaurarse el tratamiento a tiempo
conducen a una pérdida visual irreversible.

Neuropatia optica isquémica ARTERITICA (ver seccion IV pagina 100)

Neuropatia 6ptica compresiva en el contexto de una fistula carétido—cavernosa (ver

seccion IV pagina 105)

Queratitis ulcerativa y/o neuropatia 6ptica compresiva en el contexto de una

oftalmopatia tirocidea (ver seccion IV pagina 106)
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