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Introduccion

Muchas enfermedades neurologicas se manifiestan por altera-
ciones de la vision o de los movimientos oculares y exigen de
la cooperacion entre neurdlogos v oftalmélogos. Un principio
practico muy importante es considerar que todo sintoma visual
de aparicion aguda, como diplopia, amaurosis o pérdida de un
campo visual, requiere una evaluacién urgente, a menuda por
ambos especialistas, porque puede ser sintoma de un proceso
grave que requiere una actuacion terapéutica inmediata.

Recuerdo anatomofisiologico

Los sistemas visual v oculomotor forman tun conjunto funcional
cuya revision completa estd fuera del alcance de este capitulo.
Solo se mencionardn los conceptos basicos.

Sistema visual

Los receptores primaries (conos y bastones) estin en la retina.
Su activacion produce impulsos eléctricos que estimulan las
células ganglionares cuyos axones se agrupan en el nervio opti-
co, v tras la decusacion de las fibras procedentes de la retina nasal
en el quiasmag se dirigen por la cintilla dptica hacia el ganglio
geniculado lateral. A partir de alli forman diferentes vias. Lnas
proyecciones se dirigen hacia el drea visual primaria (sistema
geniculocalcarino). Otro sistema tiene conexiones subgerticales
v a los tubérculos cuadrigéminos superiores, donde intervie-
nen en la regulacion de los movimientos oculares. Un tercer
contingente se proyecta hacia las dreas visuales asociativas.
Las lesiones en el sistema retinogeniculocalcarino van a dar
lugar a defectos de la agudeza visual (AV) v del campo visual.
Las lesiones que afectan a la micula (rica en conos) o al haz
papilomacular en la via dptica prequiasmatica produciran un
descenso importante y precoz de la AV. La proyeccidn de las
células de la retina sobre el drea visual primaria (V1 o drea
calcarina) se hace de forma retinotépica. Cualquier lesién en
esa via dard lugar a la pérdida de una parte del campo visual,
diferente segiin la topografia lesional. Las lesiones en la retina
o en la corteza occipital pueden dar lugar a escotomas punti-
formes tinicos o miiltiples. Las lesiones en las vias (quiasma,

i 21 8. Elsevier Espafa, 5.L.U. Reservados todos los derechos

cintilla Gptica, radiaciones opticas) producen defectos campi-
métricas mas extensos, comao uuadmnlanopsia o hemiannpgia
de diferente tipo.

La proyeccion de las imagenes del campo visual sobre la
retina es cruzada, en sentido tanto vertical como horizontal. Las
fibras procedentes de la retina nasal se decusan en el quiasma.
Las fibras de la retina nasal de un lado y latemporal del otro
siguen por la cintilla ptica hasta el ganglio geniculado lateral,
y de alli por las radiaciones dpticas hasta la corteza calcarina.
Esto hace que los defectos campimétricos retroquiasmaticos
afecten al hemicampo visual contralateral (fig. e6.1).

En el plano vertical, las imdgenes del campo visual superior
se proyectan sobre las retinas inferiores, v a la inversa. Desde la
retina hasta la corteza galcarina se mantiene esa disposicion de
las fibras. Por ello, la lesion de las radiaciones parietales y del
labio superior de la eorbeza calcarina da lugar a defectos campi-
métricos inferiores, mientras que las lesiones de las radiaciones
tempaorales y del Jabio inferior de la corteza calcarina producen
defectos campimétricos superiores (fig. e6.2).

Los axenes de las células ganglionares que no se decusan
en el guiasma se dirigen hacia las capas 2, 3 y 5 de las seis que
tiene el cuerpo geniculado lateral. Por el contrario, las fibras
procedentes de los axones que decusan en el quiasma terminan
éhlascapas 1,4y 6. Lascapas 1y 2 {rm,__,nocelu]amq} del cuerpo
geniculado Iatn:ra] dan lugar al sistema M. Esta via comienza en
células ganglionares de la retina, capaces de una actividad fasi-
carapida, y tras la sinapsis en el ganglio geniculado, proyectan
hacia el drea visual primaria, pero también hacia otras dreas,
en particular V5, encargada especificamente del procesamiento
visual del movimiento. Las capas 3 a 6 (parvocelulares) dan
lugar al sistema cromatico v proyectan hacia ireas extracal-
carinas, como V2 y V4 en el giro fusiforme. Se han descrito
mas de 30 ireas visuales asociativas cu yas lesiones producen
alteraciones visuales complejas.

Sistema oculomotor

La finalidad de todo el sistemna oculomotor es la de fijar el objeto
en la févea, que es el punto de maxima AV. Durante la fijacién
hay unos micromovimientos continuos de los ojos no percepti-
bles a simple vista. Pueden observarse algunos movimientos
rapidos horizontales (sacadas) que apartan los ojos del punto



82 T2 (TTTVICN S Neurooftalmologia

de fijacion, que se recupera enseguida. Estas sacadas (square
wave jerks) son muy abundantes en situaciones patologicas,
como las lesiones cerebelosas, la parilisis supranuclear pro-
gresiva o la atrofia multisistémica.

Los ojos se encuentran normalmente alineados en todas las
posiciones de la mirada por la accién sinérgica y combinada de
los seis miisculos que los sostienen en el interior viscoso de la
orbita. El sistema oculomotor estd organizado jerarquicamen-
te; los micleos de los nervios oculomotores estin regulados por
los centros de la mirada horizontal en la protuberancia v de la
mirada vertical en el mesencéfalo, v estos, a su vez, por diversas
dreas corticales, subcorticales y el sistema vestibulocerebeloso.

Los grupos neuromusculares del II1, IV v VI pares son la via
final comiin de todos los tipos de movimientos oculares. Sus
lesiones producen estrabismo paralitico y diplopia. En la figu-
ra eb.3 se esquematiza la inervacion y las posiciones diagndsticas
de los nuisculos oculomotores, y en la tabla et.1 la semiologia de
sus lesiones.

La funcién del componente central del sistema oculomotor
es la de generar movimientos de ambos ojos. Las lesiones de
estos centros o «niicleos» para la mirada horizontal v vertical
no producen, habitualmente, ni estrabismo ni diplopia, sino
parilisis de la mirada de tipo nuclear. Las lesiones en los sis-
temas corticales y subcorticales que regulan esos centros o
nicleos de la mirada producen paralisis supranucleares. La
diferencia fundamental es que en las parilisis nucleares se pier-
den los movimientos reflejos, que se conservan en las pardlisis
supranucleares.

Tipos de movimientos oculares

Hay dos tipos de movimientos oculares: rapides {sacidicos)
v lentos. Existen cinco sistemas anatdémices distintos para su
regulacion (tabla e6.2).

El sistema sacddico produce movimientos eculares muy rapi-
dos para fijar nuevos objetos. Son también movimientos saci-
dicos los que se desencadenan por estimulos auditivoes, los del
estadio REM del suefo v la fase rapida del nistagmo vestibular.

Se producen por una descarga fasica de neuronas bursl, en
la formacién pontina paramediana y en el niicleo intersticial
rostral del fasciculo longitiidinal medial (irFLM). Las neuronas
burst estin normalmente inhibidas por las neuronas omnipausa
del micleo rafe interpasito. En el bulbo hay otras neuronas
inhibidoras de las fdsicas que frenan la amplitud de las sacadas.

La alteracién'de las neuronas «fisicas» ocasiona la pérdida
de la capacidad de generar sacadas, mientras que se conservan,
al menos en parte, los movimientos lentos de persecucion, los
optocinéticos v los oculovestibulares, como ocurre en la atrofia
multisistémica y en la parilisis supranuclear progresiva. La lesion
de las neuronas reguladoras de las sacadas es la base fisiopatolo-
gica de movimientos oculares rapidos incontrolades espontinecs,
como el fliter ocular, el opsoclono y la inestabilidad de la fijacidn.

El drea frontal de la mirada es el centro de mayor jerarquia
jpara producir los movimientos sacidicos desencadenados volun-
tariamente (a la orden, sin objeto) o bien a objetos ya presentes o
presentados previamente (sacadas anticipadas o guiadas por la
memoria), o bien las antisacadas, que son los movimientos ripi-
dos voluntarios en el sentido opuesto a la diana. El area parietal
de la mirada desencadena las sacadas reflejas a los estimulos
visuales, y al lesionarse se pierde el nistagmo optocinético. Las
vias descendentes de estas areas corticales alcanzan el coliculo
superior y los niicleos del tronco cerebral.

El sistema de persecucidn produce movimientos lentos para
mantener el objeto proyectado sobre la fovea. Si el objeto se
mueve demasiado deprisa, cambia de direccion o de velocidad
de movimiento v se pierde su proyeccidn en la fovea, entra en
juego el sistema optocinético, que desencadena una sacada para
refijar el objeto en la févea. Cuando el sistema de persecucion
funciona mal, el seguimiento es «saltatorio», porque continua-
mente entra en juego el sistema optocinético. Un seguimiento
irregular es un hallazgo muy frecuente en la clinica v muy
inespecifico en su significado semiolégico.

El sisfema vestibular tiene como finalidad mantener estable
la imagen en la retina durante los movimientos de la cabeza.
Es el origen del reflejo oculovestibular.

El sistema de vergencias oculares permite que los ojos se dis-
conjuguen (convergencia-divergencia) para mantener la visién
binocular y estereoscipica en toda la profundidad del campo
visual. La convergencia se acompana de dos sincinesias: la de
acomodacion del eristalino v la miosis de la pupila.

Diplopia; paralisis oculomotoras
y paralisis de la mirada

Diplopia

Es la sensacion subjetiva de vision doble de los objetos. El pacien-

te puede referir la diplopia como vision «borresa» y se sospecha
que es una diplopia porque la visitn monocular es normal.

Diplopia monocular

Se debe a defectos de refraccidn deformidades de la retina y
maculopatias, cuerpos extranos intraoculares o subluxacicon del
cristalino. La diplopia monocular y, atin maés, la vision muiltiple
con un solo ojo puedemser un sintoma psicogeno. Algunas
lesiones occipitales cen una vision miltiple (poliopsia
¥ palinopsia). Perpeen tal caso no son todos los objetos los que
tienen perfiles.désdoblados, sino que un objeto aparece repe-
tido en el campo visual.

Diplopia binocular

Se produce por la pérdida del alineamiento de los ejes oculares.
imdgenes no se proyectan al cerebro desde puntos homalo-
gos de las retinas. La diplopia binocular se debe a varias causas:

® Lesiones intraorbitarias que desplazan el globo ocular. Se
pueden acompafar de exoftalmos, edema papilar, pérdida
de visién y dolor. La tomografia computarizada (TC) o la
resonancia magnética (RM) detectan el proceso causal.

= Miastenia gravis y botulismo: la miastenia puede imitar
cualquier tipo de paresia oculomotora o de la mirada, y es
un paso recomendable hacer una prueba de edrofonio en
todo paciente con diplopia (v. cap. 25).

» Miopatias como la distiroidea y otras. Pero en muchas
miopatias oculares (distrofias musculares
degenerativas, miopatias mitocondriales) los musculos
oculares se afectan de manera tan lenta y tan simétrica
que los pacientes con grave restriccion de la mirada
no tienen, sin embargo, diplopia.

® [esiones de los nervios oculomotores o sus nicleos
del tronco del encéfalo, que pueden ser aisladas o
combinadas.
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En los primeros tres grupos de esas causas de diplopia, el
diagndstico preciso del tipo de diplopia o de los miisculos
paréticos no tiene demasiado interés en la prictica neuroligica
ordinaria, pues de ello no dependen ni el diagnéstico ni el
tratamiento. En el caso de las lesiones de los nervios oculomo-
tores, el diagnéstico preciso de la diplopia es mds importante,
sobre todo cuando la paresia oculomotora es aislada y no hay
otros signos neuroldgicos asociados, puesto que de ello puede
depender el diagndstico y el tratamiento correcto del paciente.

El diagndstico preciso de la diplopia se hace con pruebas ins-
trumentales (de Hess-Lancaster), pero algunos datos de la anam-
nesis y del examen clinico (v. cap. 1) pueden ser muy orientadores:
= 5ila diplopia es horizontal, la paresia serd de uno de los
rectos intermos o externos.
5i empeora en la visidn cercana, serd de uno de los rectos
internos (o una insuficiencia de la convergencia), y si
empeora al mirar a lo lejos, serd de un recto externo
{0 insuficiencia de la divergencia).

Las diplopias oblicuas se deben al defecto de uno de los
miusculos oblicuos.

La mayoria de las diplopias verticales adquiridas en el
adulto son por paresia del oblicuo superior.

La diplopia se incrementa (las imagenes se separan més)
cuando los ojos se mueven en el sentido de la accion del
miisculo parético. La diplopia se incrementa en el sentido
contrario a un miisculo patolégico (miositis) porque
restringe el desplazamiento.

La imagen falsa es la mas periférica de las dos y esta v
desplazada en el sentido de la accion del miisculo
parético. La imagen del ojo que no fija es la imagen falsa.
En la paresia de un recto externo el paciente la cabeza
en el mismo sentido del miisculo parético para compensar
la diplopia.
En la paresia del oblicuo superior el pﬂ(iente inclina y gira
la cabeza (la mandibula apunta al lado parético, signo de
Bielschowsky). v

Paralisis nculnmutnﬂras

Las paresias ocu pueden deberse a lesiones intra-
axiales (en el trongo cerebral) o extraaxiales (en el nervio propia-
mente) v, en especial en este iltimo caso, pueden ser miiltiples.

Paresias motoras aisladas por lesiones b
intraaxiale. ’
Son semiolégicamente diferentes a cuando las les.ionéﬂ s0n
extraaxiales. Las dos razones principales son:

1.

Por la proximidad anatémica a otras e-strug'ni'as (vias
sensitivas, motoras, cerebelosas) las lesiones del tronco

cerebral, aunque sean pequefias, producen sindromes
complejos.

Por la decusacion de parte de sus fibras o de todas
ellas, las consecuencias de las lesiones de los pares
oculomotores son diferentes si son nucleares o
tronculares (tabla 6.1).

Paresias oculomotoras por lesiones extraaxiales

Pueden ser aisladas o combinadas entre si v con la paralisis de
otros pares craneales. Pueden faltar los signos v sintomas de le-
zion del tronco cerebral.

La neuropatia oculomotora aislada més frecuente es la del
V1 par, seguida por la del III par. En el 25% de los casos, apro-
ximadamente, la pardlisis es combinada de dos o mids pares
oculomotores. La eticlogia es variada, pero en el 20-30% de las
0Casiones no se l]ega?u diagnéstico. La causa mas frecuente
en términos generales es la isquémica por microangiopatia. Si
el paciente tiene dolor, hay que descartar un aneurisma, un
tumor o un sindrome inflamatorio, pero la paresia isquémica
también e cursar con dolor. Ante un paciente con una
paraligis oculomotora aguda v aislada hay division de opinio-
Nes s la necesidad de hacer pruebas de imagen cerebral.
Esl sticamente la probabilidad de una lesion gompresiva
Es.'baja (10-15%), pero, a pesar de ello, alguncs gpinan que se
deben practicar. v

ELII nervio craneal (figs. 6.1 v e6.4) ineryados musculos recto
superior (ambos lados), oblicuo menar, fecto inferior, recto in-
terno y elevador del parpado famlmgladns}, y lleva las fibras
parasimpdticas que contraen el esfinter del iris. Hay diferen-
cias semiolégicas entre las lesiones nucleares o tronculares
del IIl nervio craneal (v. tablas.1). Su lesién produce diplopia
binocular en casi todas las posiciones de la mirada, con ptosis
palpebral y midriasis sies completa, y en tal caso el ojo esta
desviado hacia ﬁm%nh‘npia] por la accion del recto externo
(dependiente del V1 v hacia abajo (hipotropia) por la accién
del oblicuo supevior (dependiente del IV par). Las lesiones
compresivas ervio (herniacion del uncus del hipocampao,
aneurisma de la arteria comunicante posterior, fistula carotido-
caw , tumor) dafan casi siempre las fibras parasimpaticas
que estan situadas en la periferia del nervio (porcidn superoin-

a) y producen midriasis. Las lesiones isquémicas (diabetes,

;Zriusdermis, vasculitis) suelen situarse preferentemente en

+ el interior del nervio v, en general, no producen trastornos de
la pupila. Pero no son raras las excepciones a estas reglas.

Las causas mas frecuentes de parilisis del Il nervio son: isque-
mia del nervio, tumores (meningiomas, adenomas de hipofisis),
aneurisma de la cardtida o comunicante posterior, traumatismo
craneal, hernia transtentorial, meningitis, lesién isquémica del
tronco cerebral (fig. e6.5). Un porcentaje menor que en los otros
nervios oculomotores, queda de etiologia desconocida. Es el

Tabla 6.1 Diferencias semiclogicas entre las paresias oculomotoras por lesiones nucleares o tronculares

1l par Paresia oculomotora del ojo homolateral, del recto superior Paresia oculomotora exclusiva del ojo
contralateral {inervacion cruzada) v del elevador del parpado bilateral homolateral (incluida la pupila)

IV par Paresia del oblicuo mayor contralateral (inervacion cruzada) Paresia del oblicuo mayaor homolateral

Vi par Paresia de todos los movimientos de la mirada horizontal (envia fibras Paresia solo del recto externo homolateral
al recto interno contralateral)




84 CAPITULD - 6 LG E I GNIE!

Figura 6.1 Parilisis del Nl par. Midriasis y paralisis de l0s misculos el superior,
recto interna y recto inferior. Las fechas indican la direccidn de la miraga.

nervio que mas a menudo se ve afectado en el herpes oftdlmico.
El diagndstico de mononeuropatia isquémica es probable en
una persona de mas de 45 afnos, con diabetes u otros factores
predisponentes de la arteriosclerosis, ¢on una paresia brusca y
completa pero respetando la pupila. En'tales casos, las pruebas
de diagnodstico necesarias sonm pocas y el prondstico es bueno.
En el extremo opuesto estd el paciente mas joven, sin factores de
riesgo vascular, con una paresia progresiva, con dilatacién de la
pupila u otros signes nélrolégicos anormales, en quien el
estudio de imagen, analisis, liquido cefalorraquideo (LCR),
etc. debe ser completo. La mayoria (alrededor del 90%) de los
aneurismas que gomprimen el [II par tienen 5 mm o mas de
didmetro y se detectan mediante angio-RM o angio-TC. Oteo
signo que orienta a una etiolngia compresiva (flumor o aneuris-
ma) es la aparicion de sincinesias entre diferentes misculos
inervados por el Il nervio craneal. Las mas frecuentes son la
elevacion palpebral o la miosis en la aduccion.

EL IV nervio craneal inerva el miisculo oblicue superior o
mayor, cuya paresia produce una diplopia vertical con hiper-
tropia y exciclotorsion del ojo parético. La diplopia empeora al
mirar hacia abajo y al lado contrario. El ojo parético es el que
produce la imagen més baja de las dos. El paciente compensa
la diplopia inclinando y rotando ligeramente la cabeza con
la mandibula apuntando al lado parético (fig. 6.2) (signo de
Bielschowsky). La causa mds frecuente de parilisis del IV par
son los traumatismos craneales seguidos de las lesiones isqué-
micas. La afectacion aislada de este nervio sin causa aparente
es frecuente. Es raro que un aneurisma o un tumor produzcan
paresia aislada del IV par. A veces la supuesta paresia del IV
par es la descompensacion de una foria congénita.

Parasia dal recto exlemo deracho

Figura 6.2 Esquemna del giro de la cabeza para compensar la diplopia. En A, para
compensar la paresia del recto extemna derecho, & cabeza gira en ese mismo sentido
en el plano harizontal. En B, para compensar ladiplopia por paresia del ablicuo
superior derecho, la cabeza se rata ligeraménieyse inclina hacia delante y a la
imuierda. En ambos casos, la cabeza se mueve en el sentido de la accion fiskeldgica
que ejerceria el moscubo parético sobre elglobo ocular correspondiente.

El VI nervio craneal inerva el miisculo recto externo cuya
paresia produce diplapia horizontal con endotropia del ojo
parético. La diplopia empeora al mirar a lo lejos. La imagen
mis alejada dedalinea media es la del ojo afectado. El paciente
compensa la diplopia rotando la cabeza hacia el lado del muis-
culo parético (v. fig. 6.2).

La paresia aislada y aguda del VI par en el adulto es a menu-
dovidiopatica, reversible y sin secuelas. Se atribuye a procesos
inflamatorios o a isquemia si el contexto de patologia vascular
delpaciente (diabetes, hipertension, etc.) asi lo sugiere. Causas
frecuentes de parilisis del VI par son los tumores del seno
cavernoso y del clivus, el traumatismo craneal v la esclerosis
muiltiple (EM), mientras que los aneurismas rara vez se pre-
sentan asi. En la hiperlenqir]n intracraneal (HIC) el VI nervio
craneal se comprime contra el ligamento petroclinoideo, v
el paciente presenta paresia umlateral o bilateral del VI par
(fig. 6.3). Otras causas de pardlisis bilateral del VI par son la
carcinomatosis meningea, el sindrome de Miller Fisher, el sin-
drome de Wernicke-Korsakov y las meningitis de predominio
basal (tuberculosis, hongos, borreliosis, etc.).

Dos sindromes que simulan una paresia del VI par bilateral
son el espastno de convergencia v 1a pardlisis de la divergencia. Ambos
cursan con endotropia que se resuelve al tapar un ojo. El espasmo
de conpergencia se acompana del resto de la sincinesia de la vision
cercana: miosis pupilar y acomodacién del cristaline (con miopi-
zacion). Suele ser de causa psicogena. La panilisis de lo divergencia
se observa en las lesiones del dorso del mesencéfalo, los traumatis-
mos cranecencefalicos y la HIC, entre otras causas (fig. 6.4).
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Figura 6.3 Paresia bilateral del recta externo en una meningitis fubsrculosa en rermision. Las fechas indican la direccion de la mirada

Figura 6.4 Seudoparesia del VI par (paresia de la divergencia) por lesin (hematoma) del dorso del mesencétalo. A. En posicion primaria de la mirada hay un esirabisma
canverpente. B y C. Ambos ajos tienen una abduccion normal ar separado. 0. TC que demuesira ka lesion.

En el sindrome de Mabius, la agenesia del VI par se asocia
con parilisis facial (también por agenesia de su niicleo) o de
otros nervios bulbares, retraso mental y otras anormalidades
del desarrollo. La mirada vertical es normal.

El sindrome de Duane puede ser unilateral v no producir, sin
embargo, diplopia. De hecho, la vision es normal. La agenesia
del motor ocular externo impide la abduccion del ojo. Suele
haber una inervacién aberrante del recto externo por el III par,
lo que produce, en la aduccién, una cocontraccion del recto

interno y del externo con retraccidn del ojo y disminucion de
la hendidura palpebral. La aduccién puede acompanarse de
movimientos verticales asociados, habitualmente hacia arriba.

Faralisis combinadas de nervios oculomotores

Sus principales causas son: traumatismos, aracnoiditis basal,
infiltracion tumoral y lesiones vasculares o expansivas en el
SEN0 CAVernoso.
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Sindrome de Tolosa-Hunt

Cursa con dolor frontoorbitario seguido de paresia de los ner-
vios oculomotores. Se considera una forma focal (en el seno
cavernoso o en la fisura esfenoidal) de la inflamacion orbitaria
idiopdtica (v. mds adelante). La RM detecta una sefial anormal
en esas estructuras que se realza con gadolinio. El sindrome
puede ser alternante de lado y recidivante. El diagndstico final
de este sindrome es por exclusion de otras etiologias (enferme-
dad de Wegener, sarcoidosis, infiltracion linfomatosa, etc.) y
por la recuperacion con los corticoides.

Sindrome de C. Miller Fisher

Combina la oftalmoplejia (intra- y extraocular) con ataxia y
arreflexia. Se presenta de manera aguda con elevacidn de las
proteinas en el LCR, y por su evolucidon benigna se considera
de naturaleza inflamatoria, préxima al sindrome de Guillain-
Barré. De hecho, hay formas intermedias entre ambos sindro-
mes. De manera muy especifica se han detectado anticuerpos
antigangliésido (GOQ1b) en este sindrome (v. cap. 24).

Sindrome del seno cavernoso

Se caracteriza por la afectacion posible de los tres nervios oculo-
motores mas la primera rama del trigémino (oftilmica). En las
lesiones mas posteriores se puede afectar también la segunda.
El estado de la pupila es variable (puede haber sindrome de
Horner, una pupila parética por lesion parasimpatica del 111
par o una combinacion de ambas). 5i el retorno venoso de la
orbita estd comprometido se afade exoftalmos (mas frecuente
en las lesiones mas anteriores). Las causas principales son los
aneurismas de la cardtida, las fistulas carotidocavernosas, los me-
ningiomas, otros tumores v las trombosis venosas:

Sindrome de la fisura esfenoidal

Es similar al del seno cavernoso por la afectacion de los nervios
oculomotores y la primera rama del frigémino. Puede haber

exoftalmos dependiendo de la causa (tumor). Si la lesion se
extiende hacia el vértice de la 6rbita hay un descenso de la AV
por lesién del nervio éptico.

Paralisis de la mirada

Las paralisis de la mirada no producen, en general, diplopia y
muchas veces el paciente no es consciente del defecto, que solo
se encuentra en la exploracion. Tienen un gran valor diagnds,
tico neurolégico tanto para la topografia lesional como, a veces,
para la etiologia del cuadro clinico.

Son diferentes si la lesion estd en los centros (o niicleos del tron-
co) en vez de en la corteza o en los ganglios basales (tabla e6.3).

Paralisis nuclear de la mirada horizontal

El centro de la mirada horizontal esta situado en la formacion
reticular pontina paramedial (FPPM) préxima al niicleo del VI
par (fig. e6.6). Los centros pontinos estan conectados entre si
v con el niicleo del Il par (via fasciculo longitudinal posterior
o medial} para activar o inhibir los misculos que intervienen
en la mirada horizontal a uno y otro lado. Cada FPPM de la
mirada lateral produce los movimientos ripidos-sacadicos
hacia el mismo lado. Si se conservan las neuronas motoras del
niicleo del VI par que recibe aferencias directas de los micleos
vestibulares, puede conservarse el reflejo oculovestibular.

La parilisis de los movimientos horizontales suele acompa-
narse de paresia facial y trigeminal del mismo lado y de déficit
motor y /o sensitivo del hemicuerpo contralateral (sindromes
alternos protuberanciales).

Paralisis nuclear de la mirada vertical

El centro de la mirada vertical se encuentra en el tegmento del
mesencéfalo (tras el polo superior del micleo rojo). Las neuronas
fasicas se encuentran en el micleo irFLM (fig. e6.7). Elintegrador
neural de los movimientos verticales es el nicleo intersticial
de Cajal. La lesion de los dos niicleos irFLM produce parilisis de
la mirada vertical tanto hacia arriba,como hacia abajo, y tanto
para los movimientos voluntarios como automiticos (p. €., la
orientacién a un ruidoe), asi como para los movimientos reflejos
en los reflejos oculocefilico y oculovestibular. En infartos o
lesiones diminutas de EM es posible observar lesiones unilate-
rales de un solo micleo rFLM. Dado que este micleo inerva los
miisculos depresores unilateralmente y los elevadores bilateral-
mente, una lesidn finica produce una paresia homolateral de la
mirada haciaabajo, pero bilateral en la mirada hacia arriba. En
los infartos més extensos, las parilisis de la verticalidad de la
mirada pueden ser dificiles de observar por la disminucion del
nivelde consciencia y otros defectos neurolégicos asociados.

Las neuronas que producen los movimientos verticales hacia
arriba y abajo estin entremezcladas en el niicleo irFLM, sin for-
mar estructuras separadas. Por ello, los casos glinicos descritos
con disociacion de la parilisis de la verticalidad, solo hacia arriba
osolo hacia abajo, se deben probablemente a la lesion selectiva
de las vias eferentes de los nicleos irFLM hacia los nicleos del
Il v IV pares. Asi, las lesiones de la comisura posterior producen
parilisis de la mirada vertical hacia arriba, pues es por donde
decusan las fibras implicadas én ese movimiento, mientras que
las fibras para la mirada hacia abajo van mas ventrales proximas
al micleo rojo y, por eso, las pardlisis aisladas de la mirada hacia
abajo suelen ser pox fas lesiones prernibricas.

Sindrome dnrsal_ﬁél mesencéfalo (sindrome pretectal
o de Parinaud)

Se produce por compresiones de la comisura posterior o dilata-
ciones del acueducto. Cursa con una paresia de la supraversion
a layque se asocian: a) alteraciones de las vergencias: puede
prayocar paresia de la convergencia o endotropia por parilisis
de'a divergencia (seudoparesia del VI par) (v. fig. 6.4) y nis-
tagmo retractil; b) retraccion palpebral (en ocasiones ptosis), v
c) disociacién en los reflejos pupilares: habitualmente pupilas
dilatadas con reflejos fotomotores perezosos o ausentes (diso-
ciacion cerca-luz). Las fibras del reflejo fotomotor son mads
dorsales que las del reflejo de vision cercana y se lesionan antes
en compresiones extrinsecas. El fendmeno contrario puede
ocurrir con las lesiones intrinsecas del mesencéfalo.

Paralisis de la convergencia-divergencia

La parilisis de la convergencia es dificil de apreciar porque
muchas personas no saben hacer el esfuerzo correspondiente, y
se necesita reforzar el estimulo y la orden para que lo intenten.
Esto es mis frecuente en las personas de miés edad. Se asocia
habitualmente con otros sintomas v signos del sindrome dorsal
del mesencéfalo. Cuando es aislada, sin asociarse con alteracio-
nes pupilares ni con paresia de la mirada hacia arriba, se debe
sospechar un origen psicogeno.
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La parilisis de la divergencia se ha comentado previamente
como causa de seudoparesia del VI par bilateral.

Parélisis supranucleares de la mirada

Se producen cuando la lesién afecta a las estructuras dience-
filicas o corticales por encima de los centros del tronco y de
los micleos de los pares craneales. Se alteran los movimientos
ripidos voluntarios de origen frontal (fig. e6.8) o los de origen
parietal desencadenados por estimulos visuales (fig. e6.%), pero
se conservan los movimientos reflejos oculovestibulares. Las
parilisis supranucleares de la mirada horizontal de origen cor-
tical se deben a lesiones del drea frontal de la mirada y pueden
ser unilaterales o bilaterales; las parilisis de la mirada vertical de
tipo supranuclear se deben a lesiones de los ganglios basales y
dela region subtalimica, y acompafian a muchas enfermedades
degenerativas como la parilisis supranuclear progresiva y otras.

Paralisis internucleares

Son trastomos debidos a la interrupcion de la conexién entre
los nicleos oculomotores.

Oftalmoplejia internuclear anterior

Se debe a la lesion del fascicule longitudinal posterior (o
medial) que conecta el miicleo del VI par y la FPPM de un la-
do con el niiclec del 11 par contralateral para activar el recto in-
terno en la mirada horizontal {fig. e6.10). La oftalmaplejia
internuclear anterior (OLA) puede ser unilateral o bilateral.
Se manifiesta por la lentitud o ausencia de sacadas en el ojo
aductor homolateral a la lesion (como si fuera una paresia del
recto interno), mientras que el ojo abductor tiene sacudidas
que simulan un nistagmo (videos 6.1a y 6.1b). Pero esas sacu-
didas son en realidad sacadas dismétricas. Si el paciente pue-
de hacer el movimiento de convergencia se disipa la duda de
que pueda ser una paresia del rectointerno. Puede haber otros
trastornos asociados, como estrabisme (skew), nistagmo vertical
o rotatorio, etc. La causa més frecuente de OLA, sobre todo si es
bilateral, es la EM, pero se puede observar en cualquier lesidn
del tronco (isquemia, tumar, encefalitis, etc.).

Oftalmoplejia internuclear posterior

Es muy rara y dedificil diagndstico. Se debe alesiones rostrales
de la protuberaneia y sus manifestaciones son las inversas de
la OIA. Las sacadas son lentas en el ojo abductor y el aductor
tiene sacudidas nistigmicas.

Sindrome «de la una y media»

Resulta de la combinacion de una parilisis de la mirada en un
sentido (una) v de la oftalmoplejia internuclear envel otro (i media)
(fig. e6.11). Puede ocurrir tanto en el plano vertical, por lesiones
en el mesencéfalo, como en el plano horizontal, por lesiones en
la protuberancia, que son mucho mas frecuentes. En el sindrome
en el sentido horizontal el paciente solo puede abducir un ojo. En
el sindrome en el sentido vertical, uno de los cjos no asciende ni
desciende y el otro conserva uno de los dos movimientos.

Apraxia ocular

Los pacientes no pueden desencadenar voluntariamente los
movimientos sacidicos ante un estimulo visual. Seria mids correc-
to denominarla parilisis congénita de la mirada voluntaria. Es

mas frecuente en el plano horizontal que en el plano vertical. El
sintoma caracteristico de la parilisis en el plano horizontal es
la sacudida brusca de la cabeza cuando el nifio quiere fijar un
nuevo objeto. El giro de la cabeza hacia el objeto se acompana de
un cierre de los parpados; los ojos se desvian en sentido contrario
por efecto del reflejo oculocefilico. Tras abrir los pdrpados y con
una o dos maniobras de giro de la cabeza en un sentido y otro,
consiguen fijar el objeto en la macula.

La apraxia ocular puede ser idiopdtica, congénita, en nifios
sin lesiones cerebrales conocidas. Mis a menudo se asocia
con hipoplasia del cuerpo calloso o del vermis o con lesiones
corticales, v se acompana de estrabismo, retraso psicomotor
y otras anomalias neurclogicas, Bs caracteristica de la ataxia-
telangiectasia, de otras ataxias recesivas (v. cap. 23) y de diver-
s0s trastornos (Aicardi, Joubert, Pelizaeus-Merzbacher, etc.).
La parilisis en el plano vertical es sobre todo sintomiética de
las neurolipidosis, de la enfermedad de Niemann-Pick de tipo
C y de encefalopatias perinatales. Entre las causas adquiridas
de apraxia ocular destacan las encefalitis autoinmunes con
anticuerpes anfi-Ma o anti-NMDA. Los nifios con la variedad
idiopdtica de esta parilisis pueden mejorar con el desarro-
llo. Eni lps demas casos el trastormo es estable o empeora si la
enfermedad es progresiva.

Apraxia de la apertura ocular

Se denomina asi a la incapacidad de los pagientes para abrir los
ojos a la orden, sin que exista debilidad {plosis) ni cierre forzado
(blefaroespasmo). Se observa en la enfermedad de Parkinson y
otras enfermedades degenerativas de los ganglios basales. Los
pacientes presentan periodos prolongados de cierre no forzado
de los ojos v son incapaces deabrirlos. Arrugan la frente en el
intento de abrir los ojos, pero los parpados siguen caidos. Muchos
pacientes se provocan laapertura con la mano. Aunque se deno-
mina «apraxia», es ible que sea una inhibicién del miisculo
elevador. En ocasion debe a espasmo de la porcion pretarsal
del orbicular, y en gtras coexiste con auténtico blefaroespasmo y
con otros mosl tos oculares anormales, como desviaciones
ténicas («crisis oculdgiras»), y también con parilisis supranu-
cleares de la mirada (en la parilisis supranuclear progresiva).

nvimient_ns oculares anormales
voluntarios

El nistagmo se debe a una mala funcién de los sistemas que
ayudan a mantener las imdgenes estables en la retina (sistema
de fijacion, reflejo oculovestibular o integrador visual).

Se distinguen el nistagmo «en resorte» v el pendular. El nis-
tagmo «en resorfes, o con sacudida rapida, es un movimiento
ocular anormal con una fase lenta primaria y una fase rapida
de compensacién; la direccidén de la fase rapida sirve para
denominar, por convencidn, al nistagmo. El nistagmo pendular
es una oscilacidn a la misma velocidad en los dos sentidos, va
zea horizontal o vertical.

Nistagmo «en resorte»

Puede ser aparente ya en la posicién primaria de la mirada,
pero en general es mds amplio v evidente cuando se desplaza
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lamirada en el sentido de la fase rdpida y se aumenta, por tan-
to, la excursidn del ojo en la fase lenta o primaria. El nistagmo
«en resortes es propio de las lesiones del sistema vestibular
periférico o central. El nistagmo vestibular periférico es, con
frecuencia, horizontal y rotatorio, con una direccion fija y una
velocidad constante de la fase lenta, v se asocia con un vértigo
rotatorio intenso y manifestaciones vegetativas (v. cap. 7). Las
lesiones vestibulares centrales (vestibulocerebelosas) producen
nistagmo variable con la mirada y con una velocidad creciente
o decreciente de la fase lenta o primaria. Los nistagmos por
lesiones centrales pueden ser «puros»: horizontal, vertical o
rotatorio (video 6.2a).

Las lesiones en el mesencéfalo producen un nistagmo verti-
cal o un nistagmo retractil (el ojo parece que entra y sale lige-
ramente de la 6rbita) (video 6.2b). También suele ser de origen
mesencefilico (aunque puede aparecer con otras localizaciones
lesionales) el nistagmo «en dientes de sierrar», en el que un
ojo sube y otro baja (o see-saw). Las lesiones en los niicleos
vestibulares del bulbo producen un nistagmo rotatorio puro
(video 6.2¢c). Las lesiones expansivas en el agujero occipital que
lesionan el flaculo provocan un nistagmo que bate hacia abajo.

Nistagmo pendular

Siempre es de origen central v hay dos tipos principales: el
congénito y el adquirido. El nistagmo pendular congénito es,
en unos casos, horizontal (la mayoria de las veces) y en otros,
vertical. El nistagmo puede cambiar con la mirada (p. e, es
claramente sinusoidal en la posicidn primaria v con sacudidas
mds rapidas en las posiciones excéntricas). Aunque puede ser
aislado e «idiopdtico», suele asociarse a trastornos congénitos
de la visidn, como acromatopsia, hipoplasia del nervio 6ptico
o de la fovea, albinismo y enfermedad de Down, entre otras
muchas causas. A pesar del nistagmo, muchos pacientes tienen
una buena vision.

El nistagmo pendular adquirido se observa en fases avan-
zadas de la EM o en algunas leucodistrofias. Se atribuye a la
lesion del haz centro tegmental y de las otras vias que conectan
los micleos oculomotores con las vias olivocerebelosas, por lo
que se asocia al sindrome del temblor velopalatino. Es muy
variable y puede cambiar el plano del penduleo, e incluso un
ojo puede ir desfasado con el otro, con movimientos cadticos
(pero lentos, no rapidos como el opsoclono) (video 6.2d).

Miorritmia oculomasticatoria

En este sindrome coexisten contracciones ritmicas continuas
de la mandibula sincronas con oscilaciones oculares disociadas de
vergencia. S5e ha descrito como patognomdénico de la'enferme-
dad de Whipple cerebral (v. cap. 15).

Miogquimia del oblicuo mayor

Esti producida por descargas oscilatorias rapidas de baja
amplitud que causan un movimiento de torsion de un ojo.
Duran menos de 10 segundos y producen una sensacion de
diplopia intermitente, borrosidad visual o temblor del ojo. Se
diagnostica al comprobar el movimiento del ojo cuando mira
hacia abajo y adentro, bien con el oftalmoscopio o bien con la
lampara de hendidura. Es un trastorno idiopitico y benigno
que responde a carbamazepina o gabapentina. 5i no hay res-
puesta, se puede intentar un tratamiento quirirgico (tenec-
tomia del oblicuo superior y miectomia del oblicuo inferior

ipsilateral) o infiltracién con toxina botulinica. Algunos autores
sostienen que este sindrome se puede deber a compresiones
del nervio a su salida del mesencéfalo por bucles de la arteria
cerebral posterior v que puede mejorar con la descompresicn
quirtirgica.

Bobbing y otros movimientos oculares
rapidos anormales

Bobbing

Consiste en sacudidas verticales cenjugadas con la fase rapida
hacia abajo v la lenta hacia arriba (¥ideo 6.3). Son periddicos
y de frecuencia variable, pero, en general, baja (alrededor de
uno por segundo). 5e han descrito variantes de este movi-
miento en las que la sacudida inicial hacia abajo es lenta y
la recuperacion rdpida {inverse bobbing), o bien con direccidn
hacia arriba de la fase rapida en lugar de hacia abajo (reverse
bobbing). Pero el significado semiolégico de todos ellos es
similar, indicati¥e de una lesién aguda protuberancial. Se han
descrito algunos casos en comas toxicos y en la encefalitis por
anticuerpos anti-NMDA. Los pacientes pueden tener, ademas,
otros tipes de parilisis de los movimientos horizontales, nis-
tagmio pendular vertical, pardlisis facial, disminucion.del nivel
de consciencia, rigidez de descerebracion y otres signos de la
lesion del tronco.

Dismefria ocular

Los movimientos sacidicos pasan o nwo llegan al punto de fija-
cidn (sacadas hipermétricas o hipométricas). Suelen deberse
a lesiones del vermis del cerebelo y de los micleos fastigios.

Fluter ocular

Son oscilaciones rapidas y breves al término de cada sacada en
el plano horizontall Soft sacadas de refijacion v se deben a la
disfuncion de Iasyrcmas «pausax, lo mismo que el opsoclono.

Opsoclone

Consiste en movimientos conjugados de los ojos, rapidos y
cadticos en todas direcciones (video 6.4). Empeora con la fija-
cign. Con frecuencia se asocia a mioclono generalizado y ataxia
gerébelosa. La etiologia es muy variada. Hay una variedad
idiopdtica, probablemente inflamatoria postinfecciosa, que
puede responder a los tratamientos con corticoides e inmuno-
globulinas y a otros tratamientos sintomiticos, como clonaze-
pam o piracetam. En casos de postinfeccion estreptocicica se
han detectado anticuerpos antineuroleucina. Se ha asociado
con anticuerpos antirreceptor gangliénico de acetilcolina. En
los nifios se asocia con frecuencia a neuroblastoma (50% de los
casos). En los adultos, alrededor del 20% de los sindromes de
opsoclono-mioclono son paraneoplisicos, la mayoria asociados
con anticuerpos anti-Ri y con neoplasias de mama con dege-
neracion cerebelosa o con anticuerpos antiglicina en el cincer
de pulmdn. En estos casos, la evolucion tras el tratamiento del
cincer y la inmunoterapia es variable. También se ha descrito
en pacientes con anticuerpos anti-NMDA, y con teratoma pero
sin anticuerpos anti-NMDA. Otros casos se deben a diferentes
trastornos toxicos (triciclicos, opidceos, antiepilépticos, neu-
rolépticos, venlafaxina, etc.), metabdlicos (estados hiperos-
molares), tumores y hemorragias de tronco y tidlamo. Entre las
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infecciones se ha descrito en encefalitis por citomegalovirus v
virus del Nilo occidental.

Crisis oculogiras

Son movimientos conjugados mas a menudo en el sentido verti-
cal hacia arriba. Son rapidos pero no sacidicos, de cardcter ténico,
espasmodico, que sostienen los ojos en esa posicion durante
varios segundos o minutos. El paciente puede interrumpir o no el
maovimiento anormal transitoriamente. A menudo los ojos se des-
vian no solo hacia arriba sino también a un lado v se acompainan
de otros espasmos distinicos de los musculos del cuello o de la
mandibula. Las crisis pueden ser violentas y dolorosas. Eran
caracteristicas de las secuelas de la encefalitis letirgica. Pueden
ser una manifestacién precoz de la enfermedad de Wilson o un
efecto secundario de los farmacos antidopaminérgicos, incluso
de los débiles que se usan como antieméticos (metoclopramidal,
antivertiginosos (sulpirida) v de otros (cetirizina, carbamazepina,
lamotrigina, oxcarbazepina, imipramina, inhibidores selecti-
vos de la recaptacidn de serotonina [ISRS], etc.). En estos casos
son espontineamente transitorias, pero si son intensas se debe
administrar, para aliviarlas, un anticolinérgico por via parenteral
(biperideno). Si se hacen cronicas como secuela de la encefalitis o
como parte del sindrome de la distonia tardia por neurolépticos,
pueden ser resistentes a todos los farmacos.

Wk Gelr.ég Via del reflejo
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Trastornos de las pupilas

Las pupilas reciben inervacién pupilodilatadora simpdtica v
pupiloconstrictora parasimpitica (fig. 6.5). El tamafio pupilar
depende del equilibrio entre ambas. El defecto de una de ellas
o el exceso de la otra tienen efectos similares sobre el tamafnio de
la pupila, aunque no sobre sus reacciones reflejas o quimicas.
Elbrazo aferente de los reflejos pupilares, tanto a la luz como
a la acomodacion, es la via visual, mientras que para el reflejo
cilivespinal es el trigémino o el haz espinotalamico.

Las anormalidades pupilares (excluidas las debidas a una pato-
logia local del globo ocular) son secundarias bien a una lesion
estructural en las vias pupilares, o bien a un trastorno funcional,
amenudo por farmacos. Las lesiones intraoculares (p. ej., el glau-
coma agudo) producen midriasis.

Los firmacos que causan miosis intensa méis a menudo
son los opidceos, los anticolinesterdsicos (en el tratamiento
de la miastenia), la nicotina, la a-metildopa y los colirios de
pilocarpina o s@pila.res (glaucoma crinico). Los que producen
midriasis (extrema v arreactiva) son los colirios de atropina o
fenileffina y la ingesta importante de farmacos como anticoli-
nérgicos, antidepresivos triciclicos, antihistaminicos o efedrina.
Lascocaina, la intoxicacion por setas y el botulismo también
producen midriasis.
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Figura 6.5 Esquema de las vias anatomicas de los reflejos fotomodor en A y de acomodacidn en B. A. Fara el reflejo fotormotor, la via aferente procede de |a retina

(frazo nararya) v, sin hacer sinapsis en el ganglio geniculado, alcanzz la regin pretectal, donde hace sinapsis con infermeuronas que provectan a ambos nicleos de
Edinger-Westphal, de donde parte 1a via pupiloconstrictora parasimpatica (frazo rojo). B. Fara el reflejo de acomodacidn, |a via aterente (frazo naranfz) procede de la refina,
hace sinapsis en el ganglio geniculado y alcanza el arga wisual primaria, desde donde se proyecta hacia el rea pretectal para hacer sinapsis con intermeuronas que se
proyectan de manera bilateral hacia el nicleo de Perlia, de donde parle la via eferente {frazo rojo).
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Tabla 6.2 Principales anomalias pupilares

Lesion del nernvio optico Mormal Abolido Mormal Mormmnal

Lesion del |l par Midriazsis Abolido Abolido Abclida

Pupilas de Argyll Robertson Miosis imegular Abolido Abolido Mormal

Pupila de Adie Midriasiz ligera Muy lento o abolido Muy lento o abaolido Mormal {tanica)

Recuperacion lenta
Sindrome de Horner Micsis Mormal Mormal Mormmal
'
Ocasionalmente pueden verse midriasis intensas en los smdrnme de Pu“"nur d“ Peﬂt

pacientes con descargas adrenérgicas agudas. Las anorma- - .
lidades pupilares que pueden encontrarse en el coma estin  Es el inverso del sind de Horner, aunque traduce la misma

descritas en el capitulo correspondiente (v. cap. 10). Las de mas
interés clinico general son las que se describen en la tabla 6.2.
A pesar de su gran valor semiol6gico, las alteraciones de las
pupilas rara vez son sintomaticas. Solo las dilataciones de
las pupilas suelen ser percibidas por los pacientes, bien por
la fotofobia (porque las pupilas no se cierran para reducir la
iluminacién excesiva) o por la borrosidad visual para la vision
cercana (leer).

Sindrome de Horner (sigs c6.12 v e6.13)

Es la asociacion de miosis y disminucién de la hendidlg
palpebral por ptosis palpebral superior leve y elevacion del
parpado inferior que provoca un enoftalmos (apa ). Puede
haber disminucidn de la sudoracion en la segiin el
nivel lesional. La miosis nunca es en punta de alfiler. La ptosis
tampoco llega a tapar la pupila e impedir la vision. Los dos
datos basicos de la pupila de Horner es que no se dilata en
la oscuridad (lo que si ocurre en Ia aﬁsmﬁa fisioldgica) ni
tampoco reacciona al colirio de cocaina al 4%, pero si al de
apraclonidina al 1%.

Se debe a una interrupcidn de la via simpatica ipsilateral
a cualquier nivel de su tra . Para distinguir las lesiones
preganglionares de las p#é?inmms se requiere la prictica
de una prueba can colirios (tabla e6.4). La anhidrosis de la
hemicara se observa en las lesiones proximales a la bifurcacién

de la carotida.
Las causas %sindmme de Horner se relacionan con la

topografia (tabla e6.5). En casi todos los casos se acompafa
de otros sintomas y signos que orientan el diagnastico ¥ las
pruebas complementarias que se deben realizar. C do el
sindrome de Horner se presenta aisladamente casj, nunca se
encuentra una lesion en las exploraciones complementarias
(v. fig. e6.13). Por ello, algunos autores, ante un sindrome de
Horner aislado, proponen simplemente descartar un tumor
del vértice pulmonar. La lesidn del centro cilioespinal en la
médula o de las raices C8-D1 se debe sobre todo a tumores,
traumatismos v siringomielia. En el cuello se observa por
adenopatias, bocio, trombosis o diseccion de la cardtida v, a
veces, después de cualquier intervencion quirirgica en esa
region. En la region paraselar-sifon carotideo se puede obser-
var en aneurismas, disecciones de la carotida, granulomas y
turmores diversos. En el tronco cerebral es frecuente en los
infartos de la region lateral del bulbo, en la siringobulbia y
en otras lesiones intraaxiales.

r

localizacion lesional. Se caracteriza por la aparicion, en el lado
de la lesién, de midriasis con reacciones pupilares normales,
aumento deslas didura palpebral y exoftalmos (aparente).
Puede asociar hiperhidrosis facial ipsilateral. Se produce por
hiperactividad simpatica localizada.

La midriasis episidica benigna es transitoria y predomina
en jovenes con migrafna. #
Pupila de Adie e

Se debe a la denervacion parasimpadtica del esfinter del iris y de
los miisculos ciliares por una lesion ganglionar o posganglionar
dentro de la 6rbita. Inicialmente suele'ser unilateral. En la fase
aguda, la pupila estd dilatada, apﬂ;é responde a la luz vy la aco-
modacion estd paralizada. Luegé se produce una reinervacién
andmala y fibras destinadas a los muisculos ciliares alcanzan
el iris. En la luz ambientabnormal la pupila anémala estd mads
dilatada, y frecuen te es de perfil irregular (discorica).
La visidén cercana p ard una miosis lenta y persistente
(tonica) (fig. en.14). La instilacion de una solucién colinérgica
débil (pilocarpi 0,125%) provoca una intensa contraccion
pupilar soloen la pupila denervada. Con el paso del tiempo,

la pupilade Adie puede hacerse midtica.
La{z:pilntunia de Adie es mas frecuente en las mujeres
entre los 20 y los 40 afos. Muchas veces es asintomidtica y se
bre casualmente. La molestia més habitual es el deslum-

bramiento con luz brillante por el retraso de la reaccidon a la

" luz. Suele asociarse con una abolicién de alguno de los reflejos

osteotendinosos (sindrome de Holmes-Adie). La etiologia es
desconocida. Puede observarse como secuela o asociada con
algunas polineurcpatias. La asociacidn, muy rara, del sindrome
de Holmes-Adie con hipohidrosis segmentaria se denomina
sindrome de Ross, y se supone que es debida a la degene-
racion de las dos proyecciones posganglionares, simpatica y
parasimpatica.

Pupilas de Argyll Robertson

Ambas pupilas estin midticas y a menudo son irregulares. No
responden a la luz, o lo hacen muy levemente, pero el reflejo de
acomodacion estd conservado (fig. e6.15). Esta disociacion es el
dato cardinal, junto con la conservacion de la AV. Se debe a una
lesicn de la via del reflejo pupilar a la luz rostral a los niicleos
oculomotores, desde el techo del mesencéfalo hasta una lesion
selectiva de algunas fibras dentro del III par o de los nervios
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ciliares. Es tipica de la neurosifilis, pero también se presenta
en la diabetes, el alcoholismo, la amiloidosis, la linfomatosis,
la lepra, la neuritis hipertréfica, la enfermedad de Refsum, la
enfermedad de Lyme y la EM.

Defecto pupilar aferente o pupila
de Marcus Gunn

Las lesiones completas del nervio dptico interrumpen el brazo
aferente del reflejo fotomotor, por lo que la estimulacidn del ojo
ciego no provoca reflejo fotomotor ipsilateral ni contralateral,
mientras que la iluminacién del ojo sano produce una miosis
intensa en ambos ojos. En los pacientes con una afectacion
parcial del nervio dptico, o en los que se recuperan de una com-
pleta, la iluminacion de cada ojo produce un reflejo fotomotor
normal. No obstante, si se iluminan las pupilas alternativamen-
te de forma rdpida, con un ritmo aproximado de 1 segundo
en cada ojo, se observa que cuando se pasa del lado sano al
patolégico, la pupila del lado patolégico se dilata en lugar de
mantenerse contraida (video 6.5). El defecto pupilar aferente
relativo es muy especifico de las lesiones del nervio éptico.
Mo se observa en las pérdidas de visidn por lesion macular-
retiniana ni en los pacientes simuladores o con pérdida de
visidn psicogena.

Exoftalmos W

Es la protrusion del globo ocular respecto del plano frontal de
la drbita. Se puede medir mediante los milimetros gque separan
el borde de la cérnea (limbo) del borde de los parpados. El exof-
talmdémetro permite medir mas exactamente ladistancia entre
la superficie corneal y el borde orbitaria lateral, que oscila en-
tre 21 y 24 mm (depende de la edad yla raza). No debe haber
miis de 2 mm de diferencia de uno a otro ofo. La misma distancia
se puede medir bien en las pruebas de imagen. Hay exoftalmos
desde la infancia en personas con anomalias de conformacicn
del crineo y de la drbita (p. gj., en el sindrome de Crouzon) que
pueden empeorar durante el crecimiento y en la edad adulta.

Las causas de exoftalmos adquirido se resumen en el
cuadro 6.1. Muchas lesighes orbitarias producen dolor, especial-
mente las de naturaleza inflamatoria, como la miositis orbitaria,
el seudotumor orbitario, la granulomatosis de Wegener o la
tromboflebitis del seno cavernoso. Otros sintomas asociados
al exoftalmes yal dolor, como paralisis oculomotora y pérdida
de AV, enrojecimiento ocular, edema, etc., son comunes ymuy
importantes para orientar clinicamente el diagndstice, que
depende, esencialmente, de la neuroimagen.

Seudotumor orbitario o inflamacion
orbitaria idiopatica

Enalgunos pacientes que consultan por exoftalmos y dalor ocu-
lar, las pruebas de neuroimagen no demuestran un tumor, de
ahi el nombre de «seudotumors, sino un engrosamiento de los
muisculos (fig. 6.6) de la grasa y de las fascias de la drbita, que
se realza con el contraste. Cuando se afectan solo los musculos
se habla de miositis orbitaria. La base histoldgica es una infla-
macion de tipo crénico linfoplasmocitario que afecta a todos
los tejidos de la drbita y, en particular, a la grasa y los musculos,
pero también puede extenderse a las meninges del fondo de la
orbita y del seno cavermnoso (sindrome de Tolosa-Hunt).

CUADRD 6.1 Principales causas de exoftalmos

Tumores y procesos expansivos

Glioma del nervio dptico

Neurofibroma del nenvio dptico v de los nenvios oculomotores
Linfagioma

Hemangioma capilar y venoso

Sarcomas (de Ewing, granulocitico, etc.)

Leucemias y linfomas

Meningioma

Matdstasiz

Tumores de las glandulas I.agimale,

Procesos inflamatorios y vasculitis
Calulitis orbitaria
Micsitis v seudaturnor ibitano idiopéatico

Oftalmopatia hi ircidea (enfermedad de Graves)
Mucocels
Granu de Wegener

Trombaflebitis del sano cavernoso

rocesos
s carotidocavernosas &
Quistes dermaoides v
Fracturas de la &rbita /
Displasias dseas /

Se considera idiopitica cuando se han descartado focos
infecciosos de vecindad, alteraciones tiroideas, infiltracion
linfomatosa, celulitis orbitaria v enfermedades sistémicas, en
particular granulomatosis de Wegener, enfermedad por IgG4,
sarcoidosis y panarteritis nudosa. Algunos casos son secunda-
rios a herpes zéster dftdlmico. En caso de duda estd indicada
la biopsia diag,nﬁ?i ca. Rara vez la extension de la inflamacién
puede producirfeaccion meningea con anomalias en el LCR, o
bien estenesis de la cardtida intracavernosa y signos de isque-
mia gerebral. La respuesta al tratamiento corticoide (predniso-
na, 1 mg/kg) suele ser buena, y los pacientes notan alivio del
dalor y regresion del exoftalmos. En 1 0 2 meses se puede retirar

gresivamente el tratamiento. En los casos rebeldes se debe
currir a la azatioprina o a la radiacién (2.000 g).

Oftalmopatia tiroidea

Se observa en el curso de la enfermedad de Graves-Basedow,
mis a menudo en mujeres de mediana edad. La oftalmopatia
puede ser el primer signo de la enfermedad tiroidea. Tiene un
curso subagudo e indoloro, pero hay casos malignos con una
evolucién muy ripida que pronto pone en peligro la integridad
del globo ocular. La restriccion de la movilidad ocular es mayor
hacia arriba. Puede haber diplopia, enrojecimiento e irritacién
ocular, sequedad conjuntival, descensode la AV y retraccicn palpe-
bral. En la TC y en la EM se aprecia el engrosamiento fusi-
forme de los musculos. Esta miositis se debe a una reaccion
inmunolégica mediada por anticuerpos contra el musculo v
otros tejidos de la orbita, debida a la proliferacion de células B
que, a su vez, estd causada por la reduccion de las células T
supresoras. El tratamiento de la oftalmopatia tiroidea no es
solo la correccion del hipertiroidismo, sino el tratamiento
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Figura 6.6 Miositiz orbitaria. A. Expftalmos e inyaccidn conjuntival. B. AM en la que se aprecia que los misculos extraoculares, principalmente los rectos externos y el recto
inferior derecho (flechas), estan engrosados y con hipersefal.

corticoide. Cuando este falla v la AV esti amenazada se recurre
a la radioterapia o a la cirugia descompresiva.

El resto de las causas de exoftalmos, como tumores, malfor-
maciones vasculares, histiocitosis X, osteomielitis, metistasis,
etc., se diagnostican por las pruebas de imagen v la biopsia, y
se tratan de acuerdo con su naturaleza.

Trastornos de la agudeza visual

Las lesiones de la retina o del nervio dptico producen defec-
tos campimétricos y descenso de la AV solo del gjo corres-
pondiente. Las lesiones retroquiasméticas producen defectos
campimétricos, habitualmente bilaterales, pera se puede
conservar la AV macular. Las lesiones de la corteza occipital
provocan trastornos visuales complejos que pueden alterar la
AV, el campo vy las funciones superiores de reconocimiento y
orientacion visuales.

Las lesiones maculares suelen producir fotopsias, pérdida
de AV y distorsion de las imagenes (metamorfopsia, microp-
sia) {tnb]n ef.6). Los bordes de los objetos parecen borrosos y
a4 VeCes son |11|:erprr:tadns por los pacientes como visidn doble
(que persistird en visién monocular). Suelen tener también un
escotoma central. La péfdida de AV es mayor de cerca que
de lejos, mientras que en las neuropatias dpticas se afecta
igual en ambas situaciones. En las maculopatias el descenso
de la AV serd proporcionalmente mayor que la discromatop-
sia (en las neurepatias dpticas suele ser al revés). Un dato
fundamental en el diagnistico diferencial entre estas des
entidades es la ausencia de defecto pupilar aferente relativo
en las maculopatias.

Las lesiones de la via dptica anterior también producen
pérdida de la discriminacién de los colores (qug es mono- o
binocular). La acromatopsia central que se debe a lesiones del
giro fusiforme afecta al hemicampo contralateral. Los foto-
rreceptores para el color son los conos, de los que hay tres
tipos, con sensibilidad distinta a las diferentes longitudes de
onda de la luz, que se perciben como rojo-verde-azul. Los
defectos congénitos de los conos producen discromatopsia,
que puede ser diferente segiin qué tipo de receptor estd ausente
o es andmalo. Afectan a ambos ojos; los pacientes no son cons-
cientes del comienzo del defecto ni cambian con el tiempo.
Los defectos graves congénitos de los conos que permiten solo
una visién monocromatica se acompanan también de mala AV,
Los defectos adquiridos de la visidn coloreada son, en general,

claramente percibidos por el paciente cuando afectan a la visién
central, pero puedén ser solo de un sector del campo visual,
moenoculares @binoculares. En las lesiones del nervio dptico
puede haber desproporcion entre la pérdida precoz e intensa
de la diseriminacién de colores (rojo-verde) y el descenso de la
AV, que puede ser leve, mientras que en las lesiones maculares,
como regla general, la discromatopsia ocurre en el'eje azul-
amarillo v es paralela o menor que el descenso de Ta AV.

Una manera prictica y didactica de expanerlas alteraciones
de la AV es en funcidn de su presentacion y eévolucion, asi co-
mo de la afectacion unilateral o bilateraljfabla 6.3 y fig. 6.7).

Pérdida unilateral de la vision de presentacion
aguda y transitoria

La pérdida siibita transitoriade la visién en un ojo, 0 amaurosis
fugaz unilateral, es apreciada enseguida por el paciente, que
la confirma al cerrar undu otro alternativamente. El paciente
que no ha hechoesta prueba puede tener una hemianopsia
homdnima que él afribuye a la pérdida de vision de un ojo.

Se ha sugeridd que se pueden distinguir cuatro tipos de
amaurosisdugaz. El tipo 1 es el debido a embolias arteria/
arteria (dela cardtida a la arteria central de la retina). El tipo 2 es
por hipoperfusion en pacientes con obstruccion de la cardtida,
o par arteritis. El tipo 3 se atribuye a vasoespasmo 0 a un aura
migrafnosa. El tipo 4 es idiopatico.

Isquemia retiniana transitoria

La isquemia en el territorio de la arteria oftdlmica produce
pérdida de todo o parte del campo visual del ojo. El escotoma
con frecuencia sigue una evolucién «como un telén que des-
ciende o corre» 0 una mancha que se aclara por el centro segiin
progresa hacia la periferia. Su principal causa es una embo-
lia arteria-arteria desde una placa de ateroma en la cardtida
interna hacia la arteria oftilmica v, de alli, a la arteria central
de la retina. Son posibles otras fuentes embdlicas (corazén,
aorta) con otros sintomas deficitarios cerebrales. Suele durar
segundos o minutos. En la funduscopia se ve en ocasiones
el émbolo en las arterias retinianas. Un examinador experto
puede distinguir que el color del émbolo es blanco cuando es
de contenido fibrinoplaquetario, o amarillo y brillante si es de
colesterol (fig. 6.8). En este caso es atin mds probable que pro-
ceda de una placa de ateroma. Se diagnostica y trata como un
ataque isquémico cerebral (v. cap. 16).
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en funcion de la presentacion y de si la topografia es uni- o bilateral

Subita y fransitoria Amaurosis fugaz (embolia retiniana)
Migrana retiniana

‘Vasoespasmo

Tabla 6.3 Clasificacion de los trastornos de la agudeza visual de interés neurclégico (no debidos a lesiones del globo ocular)

Papiledermna
Isquemia basilar
Migrana de tipo basilar

Meuropatia optica isquémica
Meuritis dptica
Neuropatia oplica hereditaria

Aguda (algunas son
parcialmente reversibles)

WNeuropatia toxica

MNeuropatia optica hereditaria (Leber)
Apoplejia hipofisaria

Neuritis optica bilateral (Devic)
Isquemia o infarto occipital

Prograsiva y cronica Compresiones Compresicnes (Iurmares, aneurismas)
Enfermedades degenerativas hereditaras
Esclerosis multiple y otras enfermedades desmielinizantes
Sifilis y otras meni'g?ijs cronicas
Intoxicaciones, posfadiacion
Sindrome de & silla turca vacia
Papilede Gnico
.I..EI. ﬁ ...I.rw..l. it .....".!..I..n."...
_[—Z8 — . N
I'u'lontlmlﬂr_ Bm?nu‘\
| I - I I | :
Stinita i ' Répica Ateracion del refiejgy, . Anosognosia
Indaolora In Ligaro dolor fotormotor Alucinaciones
Transitonia Defacto Escotoma cantral Posible pay Confusicn
Positile émbolo el campo Con o sin papilitis i
en & fonda de ojo “a l ;L*‘ l
! 97 . ol
Amaurosis fugaz ‘cpalia dptica Neuropatia éptica quiasmética| | Geguera cortical
Ateromatoss sq inflamatoria HIC Lesién bioccipital
carotidea - o
| ST I
Eco-Doppler, A, L A An, LCR
angio-AM, angio-TC WVSGE y PCR elevadas dlisis Compresian, Infartos, anoxia,
: i Arteritis de cflulas hade EM | proceso expansivo ECJ, LMP
_/ gigantes li;gaa causas Hidrocetala
Artiag : Correccion de los I o L L l
cirugia, angi fig factores de nesgo —
- vascular Coricoides %‘&r‘ Corticoides i.v, Tratamianto Tratarmiento
Antiagregantas L » de la causa de la causa

Figura 6.7 Diagrama de decisiones ante la pérdida de agudeza visual aguda (m0 se incluye la migrafa). ECJ. enfermedad de Creutrieldt-Jakob; EM, esclenosis miltiple;

HIC, hipertension infracraneal; i.v., via intravenosa; LCR, liquido cefalo
evocados; poo.. via oral; VSG, velocidad de sedimentacidn globular. ()

v

Vasoespasmo retiniano &

Se considera que el vasoespasmo retiniano es la causa de algu-
nos casos de amaurosis unilaterales transitorias y repetidas,
principalmente en jovenes sin factores de riesgo vascular,
fumadores, migrafiosos o por el efecto de firmacos o drogas
vaspactivas. Esta amaurosis no es stibita, como en los casos de
embolia, sino progresiva y generalmente con reduccidn concén-
trica de la vision de la periferia hacia el centro. Ocasionalmente
se sigue de dolor ocular, periocular o hemicrineo (v. «Migrafa
retiniana» en el cap. 9). Los episodios son facilitados por estrés,
exceso de tabaco o falta de suefio. Pueden responder a trata-
miento preventivo con antagonistas del calcio.

: LMP leucoencefalopatia multifocal progresiva; PCR, proteina C reactiva; PE. potenciales

Papiledema

Estd provocado por la compresion del nervio dptico o por la
HIC. No produce alteracion permanente de la AV hasta que
estd muy avanzado. Previamente puede producir amaurosis
momentinea v reversible («eclipse visuals) (v. cap. 12). Es
particularmente caracteristico de la HIC «idiopatica», de la
que no rara vez es el sintoma de presentacion, pues faltan los
otros sintomas de los procesos expansivos. Los eclipses suelen
ser bilaterales, muy breves, se repiten a menudo y coinciden
con momentos en los que el paciente hace una maniobra que
aumenta la presion intracraneal, o también pueden ocurrir por
la mafiana al levantarse.
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Figura 6.8 Embolo de colestenal en la arferia central de |a refina.

El papiledema puede ser franco, con hemorragias y exuda-
dos peripapilares (v. figs. 12.5 y 12.6), 0 mds leve, en cuyo caso
requiere confirmacion mediante angiografia con fluoresceina,
tomografia de coherencia éptica (TCO) o ecografia para dis-
tinguirlo de las drusas papilares (fig. 6.9). El defecto campimé-
trico caracteristico del papiledema moderado es el aumento
de la mancha ciega, pero segtin evoluciona puede haber otros
defectos, como amputacién del cuadrante nasal y escotomas
arciformes, que pueden llegar a una reduccién concéntriga
del campo visual. La AV se altera cuando hay una evolucién
prolongada v se afecta el haz papilomacular. Es urgente reducir
la presion intracraneal para evitar la evolucion hacia la atrofia
optica definitiva.

Fenomeno de Uhthoff

En este caso, la borrosidad visual se produce por la eleva-
cién de la temperatura corporal. Es unsintoma caracteristico
de la fase de secuelas de una neuritis dptica, y casi exclusivo de
la EM.

Pérdida aguda unilateral de la vision,
reversible o no reversible

La pérdida de vision aguda pero momentinea, como en la
amaurosis fugazgfiene tres causas principales: la isquemia reti-
niana, la del negvio éptico v la neuritis Sptica. Mas raramente se
debe a una neuropatia dptica tixica (alcohol metilico, ambliopia
tabaco-alcoholica) o metabdlica-hereditaria (enfermedad de
Leber) (cuadro e6.1). En la tabla 6.4 se resumen las caracteris-
ticas principales de las neuropatias dpticas mas frecuentes. Hay
una clara interaccion entre estos tiltimos factores. En personas
portadoras de las mutaciones del ADNmt que subyacen en la
neuropatia optica hereditaria tipo Leber, el tabaquismo y, en
menor medida, el alcohol contribuyen al desencadenamiento
de la sintomatologia.

Isquemia retiniana

Las causas y la clinica inicial son iguales que la de la amaurosis
fugaz, pero el dano es permanente. Puede afectar a la arteria
central de la retina o a una de sus ramas. 5i la isquemia afecta
a la arteria central de la retina, la micula puede resaltar como
una mancha «rojo cereza» en la funduscopia (fig. e6.16).

Figura 6.9 _Drusas peripapilares que simulan un papiledema.

Neurapatia dptica isquémica

La isquemia del nervio éptico depende de un infarto, casi
siempre de su porcidn distal, que esta irrigada por ramas ter-
minales de las arterias ciliares posteriores, y es visible como una
papilitis en el fondo de ojo (FO) (fig. 6.10A a C). Una isquemia
posterior con FO normal es mucho mas rara.

No se debe a embolias, sino a arteriolopatias por dos grandes
etiologias: la arteritis de células gigantes (u otras arteritis mas
raramente) y la arteriosclerosis en pacientes diabéticos o hiper-
tensos. La hipoplasia congénita del disco éptico predispone a
esta patologia. Otros factores asociados son la hiperlipidemia v
la hipotension arterial nocturna (tratamientos antihipertensivos
excesivos). Se han descrito casos tras ingesta de sildenafilo y
otros inhibidores de las fosfodiesterasas, pero casi siempre en
pacientes con otros factores de riesgo vascular.

La pérdida de visidn suele ser ripida y sin dolor. En algunos
casos, la pérdida visual es progresiva. Estos casos progresivos
se suelen observar en pacientes con obstrucciones ateromatosas
de ambas cardtidas.

El defecto campimétrico mds caracteristico es de tipo
altitudinal, sobre todo de la mitad inferior del campo visual
(v. fig. 6.10B), aunque no es patognoménico. La discriminacién
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Tabla 6.4 Caracteristicas clinicas de las neuropatias dpficas mas habituales

Edad Cualguiera < 40 =50 30-50 para Cualquiera < 40
meningicma
Infancia para
glioma
Lateralidad Bilateral Unilateral Unilateral Unilateral Bilateral Bilateral (MOHL
(puede ser de comienzo
asimétrico) asimétrico)
Dolor Cefalea Retroocular que Infrecuente No Mo ’ Mo
aumenta con el
movimiento del ojo
Pardida de AV Preservada Subaguda Aguda Progresiva Lentamente Subaguda
hasta fase progresiva (NOHL)
avanzada Lentamente
’ progresiva (00
Vigion del calor Preservada Alterada Puede ser normal da Afectacion precoz | Alterada
hasta fase
avanzada
cv Aumento Defecto central Defecto alti Alteracion variable | Escotoma Escaloma
de la mancha centrocecal centrocecal
ciega v
Reduccion -
periférica ' o’
Papila (fase aguda) | Edema Mormal: 2/3 Edema (puede ser MNormal Mommalo MOHL: normal o
Edema: 1/3 segmertario) hiperémica hiperémica
/ Ojo contralateral con ‘,"
excavacion peguena »
Papila (fase Borramiento Paicvn'lpnraj Palidez segmentaria | Palidez | 1 Palidez temporal | Palidez temporal
cronica) y palidez 9
Pronostico visual Reversible si .IBI‘ID ariable Variable Puede mejorar Malo
; : o
fratamiento 15% de recumencia o f
precoz contralateral
alos 5 anos /
Enfermedades EM, NMO HTA, DM > | Neurofbromatosis | Malnuiricisn Enfermedades
asociadas Excluir AT * y Cancer mitocondriales
ADD, atrofia dptica inante; AT, anentis de la termporal; AV agudeza viswal; W, campawisual; DM, diabetes melitus; EM. esclerosis miliple; HIC. hipertensidn
intrecraneal; HTA, ension arterial; MOHL, newropatia dptica hereditaria deLd;lerﬂ na, neurcpatia dplica isguémica anterior no arteritica; NMO, newomielitis dptica.
;
»
de colores esta relativamente preservada. En esta neuropatia El pronéstico funcional es malo tanto en la variedad arterios-
dptica isquémica no se ven émbolos en el FO. Lo carac-  clerdtica como en la arteritica, aunque en la primera puede haber

teristico es un edema pélido de la papila, a Veces con alguna
hemorragia «en astilla» y el estrechamienta dfjs arteriasa la
salida de la papila (v. fig. 6.10A).

Se debe sospechar la arteritis de células gigantes en todo
anciano con cefalea, especialmente nocturna, fiebre, alteracicn
del estado general, polimialgia reumitica, claudicacion dolo-
rosa de la masticacién, paresia oculomotora y aumento de la
velocidad de sedimentacion globular (VSG) o de la proteina C
reactiva (PCR). Hay que tener en cuenta que hasta el 17% de
los pacientes con arteritis de células gigantes tienen la VSG
normal. La biopsia arterial es obligada si presentan cualquie-
ra de los sintomas antes citados. 5i no presentan ninguno v
la V5G v la PCR son normales, es altamente improbable que la

biopsia sea positiva.

algunas recuperaciones de la AV, pero no del defecto campimé-
trico. ngtum medida terapéutica inmediata ni la descompresicn
del nervio dptico se ha demostrado que sean eficaces. En la arteri-
tis de células gigantes, la recuperacion de una mquenua del nervio
optico suele ser muy pobre, por lo que lo mds importante es su
prevencion mediante un diagndstico precoz v un tratamiento cor-
ticoide adecuado. El tratamiento inicial es prednisona (1-1,5 mg/
kg de peso). Algunos autores comienzan con pulsos intravenosos
{i.v.) de metilprednisolona (250-500 mg,/dia durante 3-5 dias).
El riesgo de recidiva en el ojo contralateral es elevado (hasta el
30-40% en los pacientes diabéticos, hipertensos o ateromatosos v
en el 100 de los pacientes con arteritis si no reciben tratamiento
corticoide). En caso de recidiva se pueden observar el edema de
papila en el ojo recién afectado y la atrofia en el antiguo (fig. 6.10D).
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Figura 6.10 Meuropatia dptica isquémica anferior (NOIA) derecha en fase aguda en dos casos. A. Fondo de ojo del caso 1: edema de papila y hemorragia «en astillas.
B. Campo visual del casoe 1: escotoma altitudingl inferior. G. Tomografia de coherencia optica del caso 1: engrosamienta de ka capa de fibras nerviosas (linea negra)
gue sobrepasa el limite normal (banda verds). O, Caso 2: NOIA en el ojo derecho y atrofia papilar en el ojo izguierda por ofre episodio pravio.

Neuritis dptica inflamatoria Las etiologias posibles son: neuritis postinfecciosas (virus v

bacterias), enfermedades inmunolégicas (lupus eritematoso,
Es una enfermedad de la juventud (rara pasados los 50 afos),  sindrome de Sjogren, colitis ulcerosa) v, sobre todo, la EM y
con el pico de mixima incidencia enla tercera y la cuarta déca-  la neuromielitis optica (NMO) de Devic, en la que la afecta-
das de la vida y un neto predominio femenino (2:1). cion simultinea o sucesiva de ambos nervios es mds frecuente
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Figura 6.11 Meurilis dplica. La flecha indica |a hipersefial del nervio oplico
inflamado.

(v. cap. 20). En alrededor del 50%: de las ocasiones representa
la primera manifestacion de una EM, y en mujeres jdvenes ese
porcentaje puede alcanzar con el tiempo el 75% en las zonas
geograficas con mayor prevalencia de EM. La presencia de
lesiones periventriculares en la EM o de anomalias en el LCR
ibandas oligoclonales de [gG o IgM) aumenta las posibilidades
de evolucion a una EM. La RM en secuencias especiales (STIR)
permite detectar las dreas de inflamacidn en el interior del
nervio dptico (fig. 6.11).

Suele haber dolor espontinec o al movimiento del ojoantes
del descenso de la AV. La pérdida de vision se instaura de forma
ripida en unas horas pero no bruscamente. El paciente describe
el defecto como si viera a través de humo o niebla, ¥ es raro que
alcance una amaurosis total. El defecto campimétrico mis fre-
cuente es un escotoma central o cecocentral, pero no son raras
otras alteraciones del campo. La pérdida de la discriminacién
de colores es precoz e intensa, y los pacientes dicen que todo
se ha vuelto gris, o que los colores son difuminados y borrosos.

El aspecto del FO depende de la localizacién de la inflama-
cidn. Se verd un edema de papila si la lesion estd proxima al
globo ocular; pero si la lesion es mas posterior, lo que ocurre
en dos tercios de los casos;, el FO sera normal. Con la limpara
de hendidura se puedén ver otros indicios de inflamacién
intraocular; hay también «manguitos» perivenosos en las
venas de la periferia de la retina. La TCO permite apreciar
el engrosamiento de la capa de fibras nerviosas retinianas en
la fase aguda de las neuritis anteriores (serd normal en esta
fase en las retrobulbares), coincidiendo con la pérdida de AV.
Aproximadamente al mes v medio de evolucién comienza
a apreciarse un adelgazamiento de dicha capa refiniana por
degeneracion axonal, que se correlaciona bien conla AV al final
de la evolucion. Por este motive, la TCO puede ser 1itil para
el ensayo de firmacos con un posible efecto neuroprotector.

La evolucién espontinea es hacia la estabilizacién en 2 se-
manas ¥ hacia una mejoria subjetiva casi total en unos dias o
semanas mas, pero las secuelas subclinicas (detectables por
el aumento de la latencia de los potenciales evocados visuales,
alteraciones en la discriminacidn de colores, hipersensibili-
dad al deslumbramiento o defecto pupilar aferente y palidez
papilar) son la norma. Es frecuente que esas exploraciones
complementarias detecten anomalias subdlinicas en el ojo contra-
lateral en los casos de EM. En la NMO el prondstico es peor.

Algunos pacientes pueden tener alteraciones episadicas
de la vision en el ojo afectado, como, por ejemplo, eclipses

Figura 6.12" Falide
I3 neuritis Gplica {paciente con esclerosis moltiple).

del sector termporal de ambas papilas en la fase de secuelas de

momentineos con el calor o el ejercicio (fendmeno de Uhthoff).
En estadios crdnicos con mala evolucion la papila estara atrofi-
ca, especialmente en el sector temporal (fig. 6.12).

Los esteroides en altas dosis por via sistémica (metilpred-
nisolona, 1.000 mg i.v./3 dias) seguidos de prednisona oral
(1 mg/kg peso,/11 dias) son moderadamente beneficiosos. Se
reduce el tiempo de recuperacion, pero no mejora el estado
funcional a largo plazo. La misma pauta de corticoides, seguida
de interferdén [i-1a en los pacientes con alto riesgo de evolucion
hacia la EM por tener lesiones en la RM cerebral, redujo la
conversion a EM del 50 al 33% a los 3 afos. Los corticoides solo
por via oral son ineficaces y aumentan el riesgo de recidiva.

Neuropatia dptica inflamatoria recidivante crénica

Este tipo de neuropatia éptica, conocida con el acrénimo inglés
CRION, se caracteriza por episodios repetidos de neuritis
dptica de ambos ojos (habitualmente de modo secuencial),
con intenso dolor ocular e importante descenso de la AV. Los
pacientes responden muy bien a los corticoides e incluso se
hacen corticodependientes, de manera que la supresion del
farmaco desencadena otro episodio. Se han comunicado buenos
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resultados con inmunoglobulinas i.v. No hay lesiones en la RM
ni bandas oligoclonales en el LCR. Se han comunicado casos
relacionados con los anticuerpos anti-MOG. Hay que descartar
una enfermedad de Devic, un lupus eritematoso o una sarcoi-
dosis como principales causas de neuritis optica recidivante.

Neurorretinitis

Es una variedad de neuropatia dptica infecciosa/inflamatoria
que produce un descenso rapido de la AV y que se caracteriza por
la inflamacidn de la papila (papilitis) v de la retina, donde adopta
tipicamente la forma de una «estrella macular» (fig. en.17). La
causa mas frecuente es la bartonelosis (enfermedad por «arafazo
de gato»), seguida de rickettsiosis, toxoplasmosis, uvenoneu-
raxistis, etc.; ademas, la neuropatia dptica isquémica, la HIC
idiopdtica y la retinopatia diabética pueden simular el mismo
cuadro clinico. El prondstico funcional de los pacientes con cau-
sas infecciosas correctamente tratados es favorable.

Perineuritis dptica

Esta entidad rara se debe a una inflamacion de la vaina del ner-
vio dptico. Se considera una forma localizada de la inflamacién
orbitaria idiopdtica o secundaria a diversos procesos inflamato-
rios. Cursa con dolor que se acentia al mover el ojo, descenso
de la AV, defectos campimétricos variados, papiledema, a veces
exoftalmos y otros trastornos asociados. El diagnéstico se hace
por EM. Se trata con corticoides v el prondstico a largo plazo
v las recaidas dependen de la causa.

Pérdida visual aguda bilateral
Ceguera cortical

Se debe a una isquemia simultanea de las dreas visuales occi-
pitales por embalia en la porcion distal del tronco basilar, de
donde nacen ambas arterias cerebrales posteriores (v. mads
adelante).

Apoplejia pituitaria

Se debe a la expansidn brusea, por necrosis o hemorragia intra-
tumorales, de un adenama de hipofisis (v. cap. 21}, lo coal
comprime ambos nervios v el quiasma dpticos. Ademads del
descenso de la AV, cursa con cefalea, oftalmoparesia, bajo nivel
de conscienciay posibles signos meningeos.

Neuropatia dptica aguda bilateral

Tiene dos etiologias principales: la enfermedad de Leber v las
enfermedades desmielinizantes, en particular la enfermedad
de Devic, pero casi el 60% son idicpaticas.

Meuropatias dpticas hereditarias

La base patologica fundamental es la degeneracion de las células
ganglionares de la retina y sus axones, con atrofia del nervio opti-
co. La heterogeneidad genética es amplia (herencia autosémica
dominante o recesiva, ligada al cromosoma X o mitocondrial).
Todas las variedades comparten los rasgos clinicos principales,
que son la afectacion bilateral, la pérdida de la visidn central,
la discromatopsia v la palidez inicial del sector temporal de las
papilas por el predominio lesional sobre el haz papilomacular.
Mo hay tratamiento curativo, aunque los complejos vitaminicos
vy olras coenzimas pueden ser parcialmente titiles.

Atrofia dptica autosomica dominante o enfermedad de Kjer

Se debe mayoritariamente a mutaciones en el gen OPA1, que
codifica una proteina de la cresta mitocondrial. La penetrancia es
incompleta y la expresividad, variable. Esto puede explicar que
se encuentren mutaciones en casos aparentemente esporddicos
en proporcidn muy variable (del 0 al 45%). En una familia puede
haber casos subclinicos y otros graves con ceguera total. En los
casos clasicos la enfermedad comienza antes de los 20 afios
por discromatopsia con escotoma central, y progresa inexora-
blemente, aunque en algunas mutaciones puede haber periodos
de estabilidad o mejoria transitoria. Algunos pacientes tienen
sintomas asociados, como sordera o un sindrome que remeda
la EM, v en algunos casos de comienzo infantil (hasta el 20%
en algunas series) tienen una enfermedad multisistémica (sin-
drome de atrofia Optica «plus») que incluye oftalmoplejia, ataxia,
sordera, polineuropatia y miopatia con fibras Cox negativas y
«fibras rojas rotass. Exeepcionalmente, los pacientes presentan
las manifestaciones multisistémicas sin neurcpatia dptica.

Meuropatia optica hereditaria de Leber

Suele camenzar entre los 11 y los 30 afios, aunque se puede
retrasar basta los 60 y predomina en los hombres. Excepcio-
nalmiénte afecta a nifios o a mujeres. Hasta el 40% delos casos
carecen de historia familiar, probablemente por falka de datos,
puesto que las mutaciones de novo son excepeionales. Se han
descrito varias mutaciones puntuales del ABNmt, aunque no
todos los casos las presentan. Las mutaciones mas frecuentes
son m.3460G> A, m11778G> Ay m14484T>C, y son responsa-
bles de la mayoria (> 95%) de estasmeuropatias. Afectan al
complejo [ de la cadena respiratoria mitocondrial. La penetran-
cia de la enfermedad va en gramparte ligada a la homoplasmia
o heteroplasmia de la herengia mitocondrial. Factores exdgenos
como el tabaco v, en mengr medida, el alcohol influyen en la
gravedad del cuadro clinico.

Los portadores de la mtitacion en fase presintomatica pueden
tener anomalias en'el FO (telangiectasias alrededor de la papila
dptica), edema capa de fibras nerviosas, engrosamiento
de la banda temporal (haz papilomacular) en la TCO, pérdida
de discriminacion de colores (eje rojo,/verde), sensibilidad al
confraste reducida, etc. En general, la pérdida de AV es de
ambgs ojos, simultineamente (25%) o mds a menudo (75%)
con un retraso de unas 8 semanas entre uno y otro lado; el
gomienzo es ripido, pero progresa en unas 4 semanas. Puede
haber algo de dolor v fendmenos de Uhthoff. El aspecto del
FO en la fase aguda es variable; puede ser normal (20% de los
casos) o mostrar hiperemia de la papila con proliferacién de
vasos telangiectisicos. Las hemorragias intrarretinianas suelen
aparecer algo mas tarde. La capa de fibras nerviosas de la retina
degenera y a los 6 meses, como promedio, se instaura la atrofia
optica definitiva. El prondstico y el cuadro clinico son algo
diferentes entre las distintas mutaciones, siendo peores con la
m.11778G > A, intermedios con la m.3460G> A v algo mejores
con la m.14484T>G, en la que es posible observar recuperacio-
nes de la AV incluso afios después del ataque inicial. Ademads
de esta mayor o menor gravedad de la neuropatia Gptica, en
el prondstico influye el que se asocien o no otros trastornos
neuroligicos (sindrome Leber «pluss), como temblor, distonia, neu-
ropatia periférica, arritmias cardiacas o lesiones similares a
las de la EM (en la mutacion m.11778G> A). La idebenona
{andlogo de la coenzima Q) ha demostrado cierta eficacia en
el tratamiento de estos pacientes. Ademis de los sindromes ya
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mencionados, la atrofia ptica puede estar presente en otros
muchos sindromes o enfermedades hereditarias definidos
por otras caracteristicas, como el sindrome de Wolfram, la
enfermedad de Friedreich, algunas variedades de enfermedad
de Charcot-Marie-Tooth, paraplejias espasticas, etc.

Enfermedades desmielinizantes y autoinmunes

En la EM es rara la afectacion simultinea de ambos nervios
dpticos, que suelen lesionarse en brotes sucesivos separados en
el iempo. Por el contrario, en la enfermedad de Devic y en la
encefalomielitis aguda diseminada es habitual que se lesionen
simultineamente ambos nervios o el quiasma (v. cap. 20), lo
que también ocurre en el lupus o en el sindrome antifosfolipido.

Pérdida progresiva o cronica de la agudeza
visual

Se incluyen en este apartado los casos de evolucion prolon-
gada cuando el paciente no identifica bien el comienzo de la
pérdida de visién o cuando se detecta en un reconocimiento
oftalmolégico. S5i es monocular, la causa mas frecuente es una
compresion del nervio dptico por un proceso expansivo local.
5i es bilateral, hay que sospechar una HIC crdnica, aracnoiditis
optoquiasmatica, tumores de la regién supraselar, sifilis, neu-
ropatia dptica toxico-carencial v enfermedades degenerativas
familiares. Un caso particular de lesion unilateral o bilateral
del nervio dptico lo constituye la radionecrosis diferida tras
radioterapia de procesos expansivos proximoes al quiasma
optico (generalmente adenomas de hipéfisis); su prondstico
funcional es pésimo (v. cap. 21).

Compresiones del nervio dptico

Estin producidas por tumores, como 1o meningiomas de
la vaina del nervio éptico o los gliomas del nervio dptico, v
procesos inflamatorios, como el sepdotumor orbitario. Las
pruebas de RM son esenciales en estos casos para demostrar
las lesiones compresivas.

Neuropatia dptica tdxico-carencial

Los estados toxico-carenciales tienen gran tendencia a producir
neuropatia dptica, posiblemente por la alteracién del metabolis-
mo energético La neuropatia toxico-carencial mas comiin es
la alcoholice-tabiquica, en la que los pacientes malnutridos
suelen tener carencias de vitamina B, y acido félico u atras
vitaminas del grupo B. Algunos pacientes pueden ser cavencia-
les por malabsorcion o dieta mondtona sin intoxicacién (como
ocurrié en la epidemia de Cuba entre los afios 1992 y 1993).
En otros pacientes, los niveles en sangre de las vitaminas son
normales, pero mejoran con su administracion, lo que sugiere
un defecto de utilizacién mas que una carencia.

El comienzo y la progresidn del déficit visual es subagudo,
a veces bastante rdpido v simétrico. La clinica caracteristica
es el descenso de la AV asociada a escotoma centrocecal (por
afectacion del haz papilomacular), discromatopsia y congesticn
de las papilas dpticas sin extravasacidn del contraste en la angio-
grafia con fluoresceina. Es frecuente que haya signos asociados
de polineuropatia periférica o degeneracién cordonal medular.

El tratamiento consiste en la abstencion de los toxicos v la
2 administracién urgente de complejo B por via parenteral. Solo
si el tratamiento es precoz evita las secuelas definitivas.

r. Fotocopiar sin autorizacién es un delito.
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Figura 6.13 Defecho campimetrico en una compresion de l unibn optaquiasmatica
par meningioma de |4 region s2kar. Amaurosis de un ojo y defecto temparal en el ofn.
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Sindromes guiasmaticos

Los sindromes quiasmaticos suelen ser de naturaleza com-
presiva [v. « Tumores de la region selar» en el cap. 21), aunque
a veces son de origen inflamatorio, desmielinizante o toxico
(mexaférmao). Cuando la compresion es simétrica, da lugar a
una hemianopsia bitemporal que es tipica de esta localizacion.
El défecto se detecta mads precozmente si se explora el campo
con indices de colores (rojo). 5i la compresion es asimétrica pro-
duce un defecto mucho mayor en un lade queten el otro (esco-
toma de la unidn del nervio dptico con el guiasma) (fig. 6.13).
Esto se explica por la longitud variable de los nervios opticos
y el crecimiento asimétrico de los tumores.

Casi todas las compresiones del guiasma producen cuadros
clinicos progresivos subagudos ocronicos.

Trastornos de la vision de origen central

En el cuadro 6.2\s¢ presenta una clasificacién clinica de los
trastornos de la wisicn central, entendiendo por tales los que se
deben a lesionesCorticales o subcorticales hemisféricas poste-
riores al ganglio geniculado lateral (temporoparietooccipitales).
Se pueden distinguir los trastornos que dependen de la lesion
dela certeza calcarina que alteran la funcién visual primaria, v
los que se deben a la lesion de las dreas visuales asociativas. Las
lesiones en el drea visual primaria producen escotomas abso-
lutos. Las lesiones en las dreas asociativas producen defectos
del reconocimiento visual (agnosias) y otros trastornos que se
estudian también en el capitulo 11. Se han descrito en el primate
mis de 30 dreas implicadas en diferentes funciones visuales.
Los impulsos visuales procedentes del drea calcarina pasan
a las otras cortezas visuales en dos corrientes principales, ven-
tral y dorsal, con interconexiones entre ellas (fig. £.14). Ambas
corrientes procesan las caracteristicas de los objetos pero con
distinta finalidad fisiolégica. La corriente dorsal, dirigida
hacia las dreas de la convexidad occipital y dreas parietales,
se encarga de tareas visuoespaciales que responden a la pre-
gunta: ;donde esti v como hago el movimiento para coger
el objeto? La corriente ventral hacia las cortezas occipitales y
temporales inferiores y mediales sirve al reconocimiento de
las caracteristicas del objeto y para responder a la pregunta:
squé es esto? La incapacidad de reconocer un objeto que se ve
se denomina agnosia visual. Estas dreas temporales inferiores
tienen importantes conexiones con el sistema semantico v la
memoria para poder denominar el objeto y compararlo con
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experiencias previas. Esto da lugar a diferentes niveles o tipos
de agnosia visual.

Los defectos observados en los pacientes se conforman
con esa division funcional, pues es posible apreciar defectos
mds o menos especificos de cada una de las variedades de la
funcion visual. Asi, los pacientes pueden reconocer el objeto
que tienen dificultad para alcanzar o, a la inversa, cogen bien
el objeto cuyas caracteristicas no aprecian o no reconocen;
precisamente lo reconocen al palparlo. El paciente puede
tener una alteracién grave de la percepciton espacial (medida
por mala discriminacién visual del tamafio y la orientacién
de un objeto), mientras que la accién visuomotora es normal
(apreciada por la capacidad del paciente para abrir y orientar
la mano adecuadamente al tamafio y posicion del objeto). A la

CUADRO 6.2 Aleraciones de la vision de origen central

Pérdida de la imaginacién visual

Defectos del campo visual:

* Escotomas

»  Hemianopsia

+ Ceqguera cortical

Inatencidn o negligencia visual

Alucinaciones visuales:

+  Simples y complejas

* Poliopsia, palinopsia y aloquiria

Distorsiones o ilusiones visuales: '
*  Metamorfopsias

*  Inversidn de los obijetos
Agnosias

Otros trastomos

Funcionalidad

mator de la mana)

Via ventral

Qcipitotemnparal
{depdésito saméntico)

LG0mo s dleanza? 3&:13 dptica

Funcionalidad

L0ué es esto?

inversa, un paciente puede reconocer visualmente de manera
precisa el tamafio y la posicion de un objeto, pero no es capaz
de alcanzarlo adecuadamente con la mano (ataxia dptica o
apraxia visuomaotora). Esta divisidn funcional en dos grandes
corrientes no es absoluta, y hay nodos o conexiones en red
entre ambos sistemas.

Algunas de las dreas visuales asociativas que integran
diversas funciones visuales reciben impulsos visuales que
no vienen de la corteza calcarina; por ello, esta puede estar
completamente destruida y, sin embargo, el paciente conser-
va visiones «residuales» en un campo visual andpsico. A la
inversa, el paciente con una lesidn en esas dreas asociativas
que respeta el drea calcarina conserva la visién primaria, pero
puede perder otras caracteristicas del objeto, como el color o
el movimiento.

Las bases anatomofisiolégicas de la visidn residual en el
campo anopsico, o blindsight, residen en conexiones desde
el coliculo superior o desde el cuerpo geniculado hacia las
dreas V3 y V5. La primera prueba que se obtuvo en primates
de blindsight es€l desencadenamiento de sacadas a un objeto
en el campo anopsico. Los pacientes la pueden referir espon-
tineameénte como una sensacion, dificil de explicar para ellos
mismog, de que hay «algo~ en el campo andpsico; y si miran
hacia@l, la mayor parte de las veces, mis de lo que responderia
al azar, hay efectivamente algiin objeto o persona: Una tarea
para ponerla de manifiesto es de «eleccién forzosas. 5i se le
presenta un estimulo (p. €., una cara en eleampo andpsico),
niega que lo vea, pero si a continuacion se le obliga a que elija
para esa cara un nombre entre varios, que incluye el verdadero,
acierta mds veces que por azar. Otro fipo de visidn residual se
denomina el fendmeno de Riddoch. En este caso, el paciente no
ve el indice estitico (p. ej., el dedo del explorador en el campo
andpsico), pero detecta su movimiento e incluso la direccion
del desplazamiento.

Dela 0

4 Donde esta & objeto? ntacidn aspacial

Trastornos
clinicos
disociados
(Potzl, Holmas)

Defectos clinicos

Agrosias visuales lineas, formas,
figuras, objetos)

Colores, palabras, cars

Figura 6.14 Representacion esquemdatica de kas dos vias del procesamiento visual en las dneas asociativas, |a funcion que cumplen y sus principales defecios. Las flechas

rojas simbolizan Lis inerconexiones entre |as vias ventral y dorsal.
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La disociacién contraria segiin la cual el paciente ve un obje-
to inmovil pero no lo ve en movimiento es extraordinariamente
rara (v. «Acinetopsia» en el cap. 11) y se atribuye a la lesidn
en V5, el rea especializada en la percepcion del movimiento.

Pérdida de la imaginacion visual

La imaginacidn visual es la capacidad de recuperar imigenes
visuales de la memoria voluntaria o involuntariamente; se
facilita con el cierre de los ojos y la concentracion, y permite
volver a «ver» las imigenes del pasado. Las caracteristicas de
los objetos imaginados v los percibidos son muy similares. Los
estudios con tomografia por emision de positrones (PET) sugie-
ren que las dreas primarias y asociativas se activan durante la
imaginacion visual de una manera fisiolégica, pero no en el
mismo orden ni con la misma intensidad. Algunos pacientes
con ceguera cortical con lesidn en V1 conservan, al menos en
parte, la imaginacién visual intacta.

Otra funcién imaginativa visual es la capacidad de rotar
mentalmente un objeto en el espacio (p. ej., una construccidn
tridimensional). Los estudios con EM funcional durante esta
rotacion mental indican que se activan las mismas dreas fron-
tales, parietales y occipitales que intervienen en la percepcidn
de un objeto en movimiento, en su seguimiento v en su locali-
zacidn espacial, como si fueran las mismas estructuras las que
participan en la sensacidn primaria, en la percepeion v en la
imaginacidn visual.

La pérdida de la capacidad de rememorar imdgenes visua-
les, incluidos los suefios, se denomina sindrome de Charcot-
Wilbrand. Los pacientes no pueden imaginar un abjeto v lo
dibujan muy mal, mientras que lo copian mucho mejor.

Defectos del campo visual de origen central
Defectos campimeétricos parciales

Las lesiones de la via dptica retroquiasmatica desde la cinti-
la (figs. e6.18 y e6.19; v. también fig. e6.17) hasta la corteza
occipital producen defectas del campo visual, que consisten
en una hemianopsia (total @ parcial) homdnima contralateral
a la lesion (fig. 6.15). Baslesiones de las radiaciones opticas
temporales y del labio inferior de la corteza visual occipital
producen un defecto campimétrico superior, mientras que la
lesién de las radiaciones parietales y del labio superior de
la corteza visual occipital dan lugar a un defecto campimétrico
inferior (fig. 5.16; v. también fig. e6.2). Los defectos por lesion
de las radiaciones dpticas son con frecuencia incongruentes
(distintos en uno y otro oja).

Las lesiones circunscritas pueden producir pequefios esco-
tomas. En algunos pacientes que han sufride lesiones andxicas
corticales el defecto campimétrico consiste enuna multitud de
pequefos escotomas; tienen un campo visual moteado que les
hace extraordinariamente dificil reconocer algunos estimulos
visuales complejos (p. €., un texto o una figura geométrica).
Por ello, pueden ser tomados como ejemplos de alexia o de
agnosia para los objetos cuando, en realidad, tienen un defecto
perceptivo.

Las lesiones isquémicas de la propia corteza calcarina por
infartos de la arteria cerebral posterior pueden dejar intacto el
polo occipital donde proyecta la macula, porque recibe irriga-
cion de la arteria cerebral media. En casos de infarto bilateral,
el respeto de la vision macular en ambos hemicampos deja

C

Figura 6.15 Ay B. Infarfo occipital inquierdo. €. Defecto campimétrico homonima
derecho.

al paciente con una visién tubular («a través de cafiones de
escopetas).

Defecto campimeétrico bilateral total
(doble hemianopsia) o ceguera cortical

La ceguera cortical es secundaria a una lesién bilateral del
drea calcarina (o sus fibras aferentes) sin respeto de la visién
macular. Se debe mas a menudo a un infarto del territorio de
ambas arterias cerebrales posteriores (fig. 6.17) o a lesiones
andxicas por hipoperfusion o por intoxicacién por CO. Otras
causas son la encefalopatia posterior reversible y la enferme-
dad de Creutzfeldt-Jakob.
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Figura 6.16 Ay B. RM que demuesira las leskones occipitales bikaterales del labio
superior de las areas visuales primarias. G y . Defectos altitudinales inferiores
bilaterales del campo visual.

FH 9 head

Figura 617 RM. Lesiones bilzlerales de los lobulos accipifales que produjeron
ceguera de fipo corfical.

CUADRO E.3 Caracteristicas semioldgicas de la ceguera cortical

Comienzo habitualmente sdbito

lgnorancia o negacion del defecto (anosognosia) («ceguera de la
ceguera- o sindrome de Anton)

Indiferancia afectiva hacia el trastomo

Fabulaciones sobre la causa del defecto y sobre su capacidad de visidn
(p. &]., dicen que son capaces de leer o leen una pagina en blanco)
«Seudorreconocimiento visual fabulante- {una vez que reconoce

un objeto por el tacto, lo describe dé rmanera fantasiosa)
Consgenvacion de los reflejos pupilares v normalidad del fondo de ojo

Sus caracteristicas semiologicas se resumen en el cuadro 6.3.
Los pacientes pueden ho ser conscientes de su defecto (ano-
sognosia), v fabulan sobre el motivo por el que no ven bien
¥ sobre sus propias facultades visuales. Asi, al tiempo que el
paciente no deseribe un objeto ni sus caracteristicas cuando se
le presenta wisualmente, una vez que lo identifica por el tacto
aseguraggue lo ve perfectamente, y describe fantisticamente
sus carackeristicas, aunque sean completamente erréneas (reco-
nocimignto fabulante). Lo mismo hace con una hoja de papel
en blanco o con un texto, v en ambos casos fabula y «lee» su
contenido inexistente.

Se conservan los reflejos pupilares y el FO es normal. La
onda P100 de los potenciales evocados visuales puede estar
alterada en su amplitud y morfologia, dependiendo de la exten-
sidn cortical de las lesiones.

Las lesiones necrdticas por infartos suelen dejar secuelas
definitivas. En las anoxias, el pagiente puede pasar de una fase
de ceguera total a otra de recuperacion, al menos parcial. La
visidén puede estar distorsionada (metamorfopsia), ademads de
presentar ilusiones y aluginaciones. Los pacientes ven, pero les
cuesta mucho reconofes letras, figuras o dibujos. Denominar
a esta situacion como de agnosia visual es discutible, dada la
intensidad de los défectos perceptivos.

Inatencion o negligencia visual

Las lesiones de la corteza visual primaria (irea 17, estriada
o galcarina) dan lugar a hemianopsia homdnima contrala-
teral. Lesiones en otras dreas visuales que forman parte de
un circuito frontoparietal producen hemiinatencion visual.
Estructuras criticas de ese circuito son el lI6bulo parietal inferior,
la porcién posterior de la circunvolucién temporal superior y
el fasciculo frontoparietal. La distincidén entre hemiinatencién
y hemianopsia no siempre es ficil (tabla 6.5) y pueden coexis-
tir. En general, las lesiones de la via dptica anterior producen
hemianopsia pero no inatencidn y el paciente explora bien el
campo andpsico. En la hemiinatencidn visual el paciente no
explora bien el hemicampo contralateral (v. cap. 11).

Alucinaciones, ilusiones y distorsiones
visuales

Los pacientes con defectos de la via dptica anterior (reti-
na, nervio 6ptica) pueden tener alucinaciones e ilusiones
visuales, fotopsias, vision deformada o distorsionada de
los objetos, etc. (v. tabla e6.6), pero la mayoria de estos
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Tabla.5 Diferencias entre una hemianopsia por lesion cortical y una hemiinatencion visual

Hemianopsia 17 (calcarina) Mo Si S Conservado Mormal
por lesion cortical
Hemiinatencion | Circuito Derecho Mo {chocan Mo (variable Abolido Ignoran un lado
wvisual frontoparietooccipital en los objetog) de una prueba (con estimulos del dibujo o del
a oira) dingidos al lado texto
ae la lesion)

trastornos de la vision, especialmente los mas complejos,
tienen un origen cortical, aunque en algunos estudios no se
encontraron diferencias entre las lesiones anteriores v las
posteriores.

Alucinaciones visuales

Son visiones irreales en forma de figuras simples o complejas.
Pueden ser luces o chispas, figuras geométricas o figuras
elaboradas. Las alucinaciones visuales aparecen en muchas
situaciones diferentes. Son pasajeras tras un golpe en la cabe-
za, en el aura de una migrafia o durante una crisis epiléptica
focal. Aparecen por efecto de muchos farmacos (L-dopa,
dopaminérgicos, anticolinérgicos) o drogas (LSD, mescalina v
otros alucinégenos), o en estados de privacidon de se I
v alcohol (delirium tremens). Las alucinaciones hipnagogicas
ocurren en el momento del adormecimiento; son similares
a los ensuenos, pero con UNa mayor impresion realidad.
Pueden presentarse en cualquier persona, almente en
el suefio de siesta tras privacion de suefio nocturno, pero son
caracteristicas de las crisis de suefio Ry de los pacientes
con narcolepsia.

Una alucinacidn especial es la ¥isién de uno mismo, que
se denomina autoscopia. Si se combina con sensaciones mas
complejas somestésicas de estar separado del propio cuerpo
se denomina heautoscopia. Esta alucinacidn se ha descrito
en la literatura novelesca. Hay casos clinicos documentados en
relacion con crisis 5, ¥ tiene una fuerte asociacidn con
ideas suicidas, aunque excepcionalmente puede ser agradable
o de sosiego. i

En las alucinaciones de los estados psicéticos predomina
el cnmpnnu%rba] o auditive sobre el visual. Mo es ra.y:l'
que el paciente las perciba como amenazantes y angustigsas,
v no las critica como inexistentes en la realidad. Sin embargo,
en las alucinaciones por lesiones corticales o por efqﬁ) de los
firmacos dopaminérgicos (siempre y cuando ng produzcan
delirio), las alucinaciones visuales de figuras humanas son
mudas y no se dirigen verbalmente al paciente; que, en general,
asiste plicidamente a la alucinacion e incluso, a veces, 1a critica
como irreal.

En las lesiones focales agudas occipitales es relativamente
frecuente la aparicién de alucinaciones formadas y complejas
(escenas familiares o de otro tipo) en el campo hemiandpsi-
co. En los pacientes con ceguera cortical estas alucinaciones
pueden ser tan intensas que den lugar a un estado de aspecto
confuso-onirico.

Las lesiones diencefilicas o del tronco cerebral también dan
lugar a alucinaciones visuales complejas (alucinosis peduncu-
lar), con o sin trastornos del suefio asociados.

. . - v
Distorsiones o ilusiones visuales

Consisten en la vision deformada de figuras reales (mas
grandes [macrepsial,mas pequenas [micropsia], o alejadas
o modificadas). Estas distorsiones visuales pueden ocurrir
transitoriamente durante un aura migrafiosa o epiléptica.

Las la corteza basal occipital, proximas a las que
producen cromatopsia, dan lugar a distorsiones visuales en
un hemiicampo. Esta drea cortical estd probablemente destinada
en esperial a mantener la capacidad de percibir como constante
el fo de un objeto o su color, al margen de las condiciones
ambientales (distancia, Angulo de visién, intﬂisichd'de la uz).

La ilusién de ver las cosas invertidas en‘el plano verti-
cal («cabeza abajo~) se observa en lesiones corticales, pero
también del tronco y de las conexiones cerebelosas (infartos
selectivos del territorio de la rama medial de la arteria cere-
belosa posteroinferior). ]nclina;:im;e% del plano vertical de la
vision son comunes en lesiones del tronco y del cerebelo. Los
pacientes, muy molestos e ingapacitados por el desequilibrio
v los otros trastornos, no suelen referir espontineamente estas
distorsiones visuales, gue son, cuando se buscan de forma
deliberada, relativa te frecuentes.

Ohiras distorsipn isuales son el desplazamiento de los
objetos, generalmente hacia el centro, y los fendmenos de
poliopsia, pali ia y alestesia:
= Poliopsia. Es la vision miltiple de un solo objeto presente

de manera real en el campo visual.
= Palinopsia. Es la reaparicion en el campo visual de un

Jobjeto visto previamente y ya no presente.

‘ Alestesia visual. Es la transposicién de un objeto de

uno a otro campo visual; la alestesia es mas frecuente

del hemicampo izquierdo al derecho v asociada a

heminegligencia visual.

Agnosias visuales

Se denominan agnosias visuales los defectos en el reconoci-
miento visual que no depende de la vision primaria, la cual esta
conservada. Se distinguen clisicamente las agnosias visuales
aperceptivas de las asociativas. Los avances en el conocimiento
de la funcién de las dreas visuales asociativas permiten expli-
car y relacionar estos defectos con la funcion especializada de
las dreas visuales. Ya se ha mencionado previamente que la
especializacion funcional de las dreas visuales se confirma en
la clinica cuando se observan pacientes que han perdido un
tipo de funcién visual y no otra, segiin la localizacion de la
lesidn, aunque como es normal, dada la complejidad del cerebro
humano, esas separaciones funcionales no son absolutas. Las
agnosias visuales se exponen con mds detalle en el capitulo 11.
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Preguntas

1. ;En cudl de los siguientes casos la pupila es siempre
midridtica (en la luz, en la oscuridad, en la acomodacién)?
a_ Al aplicar colirio de pilocarpina.

b. En el sindrome de Horner.
¢. En el sindrome de Adie.
d. En las lesiones completas del 11T par.

2. 5i las pupilas de un paciente no reaccionan a la luz pero
si a la acomodacidn, se sospechard uno de los siguientes
trastornos:

a. Sindrome de Horner.

b. Lesidn del I1I par.

¢. Pupilas de Argyll Robertson.

d. Instilacién de colirio de atropina.

3. En una persona de 70 afios con cefalea frontotemporal,
aumento de la velocidad de sedimentacién v dolor en las
mandibulas al masticar, el sintoma neurolégico asociado
mas frecuente es:

a. Baja agudeza visual.
b. Oftalmoplejia.
¢. Convulsiones.
d. Parilisis facial.
4. Uno de estos signos o sintomas se observa casi siempre en
la neuritis dptica isquémica:
a. Dolor monocular.
b. Defecto campimétrico altitudinal monocular: v
¢. Embolias en las ramas distales de las arterias retinianas.
d. Descenso progresivo de la agudeza visual.
5. El defecto pupilar aferente relativo es caracterd de:
a. Neuropatia del Il par.
b. Sindrome de Horner.
¢. Pupila tonica de Adie. /
d. Neuropatia dptica.
6. Una diplopia binocular vertical umenta en la mirada
inferior y mejora con la rotacidn cefilica indica:
a. Espasmo de acomodaeidn.
b. Lesidn intraaxial.
¢. Lesidn del I par ¢ L
d. Lesidn del IV pareraneal.
7. Un seguimienta ocular en el plano horizontal en el que el

tinico movimiento posible es la aduccién de un ojo sugiere
gl
a. Elf

b. Tegmento protuberancial. o

c. Niicleo de ambos III pares craneales.

d. Tegmento mesencefilico. W
8. Una disminucidn progresiva y bilateral de la agudeza

visual con una intensa discromatopsia y uneseotoma

centrocecal sugieren: o

a. Neuropatia éptica toxicocarencial.

b. Lesidn occipital.

¢. Neuropatia dptica isquémica anterior.

d. Neuritis dptica retrobulbar.

w

longitudinal medial #

9. El fendmeno de Riddoch consiste en:
a. Laincapacidad de alcanzar con la mano los objetos
del campo visual.
b. La anomia de los colores.
¢ La percepcidn del movimiento en un campo visual
ciego.
d. La imposibilidad de reconocer las caras.

Respuestas

1. Correcta: d. La midriasis paralitica se debe a la lesion de las
fibras parasimpdticas que acompafian al III par craneal e
inervan el esfinter del iris.

2. Correcta: c. La disogiacién ente el reflejo fotomotor v el
de acomodacion es caracteristica de las pupilas de Argyll
Robertson. En el sindrome de Horner el reflejo fotomotor
directo es normal. Tanto la instilacién de un colirio de
atropina como la lesicn del 111 par producen una midriasis
paralitica sin reflejo fotomotor directo.

3. Correcta: a. r datos de la historia son altamente
indi s de arteritis de células gigantes, v su principal

complicacitn neurolégica es la neuropatia éptica

i mica con descenso de la agudeza visual.
4. ﬂm: b. El defecto campimétrico altitudinal es muy
aracteristico de la neuropatia ptica isquémica, que puede
producir otros tipos de escotomas. No produge dolor ni
diplopia, v el descenso de la agudeza 'lﬂEIy‘ es ripido
o brusco. La isquemia afecta al disco dptico y no hay
embolias en las arterias retinianas distales.

5. Correcta: d. El brazo aferente deliréflejo fotomotor es el
nervio dptico v, por ese mnl:iuﬁ,pa-; relativamente menor
el reflejo fotomaotor di.m:h:ry:ﬁ el consensual en una
neuropatia dptica. b

6. Correcta: d. Produce una paresia del misculo oblicuo

superior, principal 3 torsionador del ojo, cuya posicion

diagndstica es laide, idn-aduceion.

7. Correcta: b. ELsindrome de la «una y media» se produce
por la lesioh'cgmbinada de la formacion pontina
paramedial {que da lugar a la parilisis de la mirada a un
lado [-d’m»] del sindrome) y del fasciculo longitudinal
medial (que da lugar a la parilisis de la aduccidn en el otro
gentido [«medias] del sindrome).

8" Correcta: a. El cuadro clinico es el tipico de una afectacién

" , subaguda de los nervios dpticos con predileccién por los

haces papilomaculares, como ocurre en las neuropatias
toxicocarenciales.

9. Correcta: c. La lesién del drea calcarina con preservacion
de la corteza visual asociativa encargada de la vision del
movimiento permite esta disociacion.
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Figura e6.1 Esquema en el plana horizontal de las vias visugles y de los posibles
defectos de los campos visuales segin la fopografia lesional. Lesiones del nervio
aplico: ceguera monocular (1), escotoma central {1bis) y escotoma alfitudinal (2).
Lesiones del quiasma optico: hemianopsia bitemparal (3), v escotoma de la unicn
del quiasma y el nervio dptico con amansis.de un ojo y hemianopsia temporal del
otro (4). Lesion de |2 bandeleta optica: hemiandpsia homanima (5). Lesion de las
radizciones dpticas: cuadrantanopsia homénima superior por besian del asa temparal
de las radiaciones {6) y cuadrantanopsia homdnima infersor par lesion de las
radiaciones parietales (7). Lesiones del drea visual primaria; hemianopsia homdnima
sin respeto macular {8), ceguea cortical én una lesion bilateral sin respeto de la
macula () y viskon par-caienes de escopela- en lesiones bilaterales con respeto
macular (10). (Modificago de Molle )

Y
w W

1y 2. LESIONES TEMPORALES 3y 4. LESIONES PARIETALES

¥ QCCIPITALES INFERIORES ¥ OCCIPITALES SUPERIORES
Figura e6.2 A. Esquema en el plano vertical de s vias visuales v de los posibles defectos de los campos visuales. Las fibras procedentes de |a refing superior (campo visual
inferiar) van en posicion darsal a fodo lo kargo de 1a via visual y, 3 12 inversa, Las fibas procedentes de |a refing inferior (campo visual superior) ocupan la porcidn ventral de Iz via
visuzl, lanto en el quiasma como en las radiaciones dplicas. Por ello, los defecios campimetricos de las compresiones del quiasma gue comienzan por su parte inferior se inician
en la parte superior del campa visual. Del mismo modo, las lesiones del bucle temparal de las radiaciones opbcas dan lugar a una cuadrantanopsia homanima superiar.

{Contina)




. -

Figura e6.2 {cont.) B. Infario occipital. La lesian (L) afects al labio superior déka cisura calcaring (CC) v produce wna cuadrantanopsia homanima infersor. €. Infario occipital.
La lesion (asfensco) atecta al labin inferior de la CC v produce una cumrﬂ’n‘psia homénima superiar.

"

,

v
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Figura e6.4 Faralisis del lll par izgleerdo sin afectacion pupilar por manonewnapztia diabética. Dbsérvense la plosis y el estrabismo divergente en la posicion primaria de la
mirada {PFM), asi coma la paralisis d81odos los miscubos, excepbo del recto externo.

Figura e6.5 Infarlo mesancetalico muy pequedio que se manifiesta por pardlisis del Il nervio craneal.
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REFLEJO QCULOCEFALICO (+)

\

Figura e6.6 Esguerna de la pardlisis de la mirada por lesidn del centra de la mirada harizantal en la protuberancia del kado derecha. El paciente no pueds mirar
voluntariamente a la derecha, y no hay respuesta hacia ese lado, ni en el reflejo oculovestibular ni en el oculocefalico.
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U

MIRADA VOLUNTARLA
DERECHA MIFADA VOLUNTARIA ARRIEA Y ABA,

Figura e6.7 de la parlisis de |a mirada por lesion del cantro
y 4 la izguierda. En el plano verical no hay mavimientas veluntarios ni

10387

age vertical en el mesencétalo. Bl paciente pueds mirar valuntariamente 2 la derecha
pcasiones ka parlisis es selectiva hacia arriba o hacia abajo.
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Figura e6.8 Esguerna de ka pardlisis de la mirada voluntaria por lesidn en el drea oculomatora frontal izquierda. En posicion primaria de la mirada el paciente puede lener
una desviackon conjugada homolaterzl. No puede mirar voluntzriamente al lado contrario (derecha). Los movimientos reflgjos son normales.
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torizacidn es un delito.

Figura e6.9 Esguemna de la paresia de los movimientos oculares rapidos desencadenados par estimulos visuales por lesidn parietal inguierda. EI paciente mira
= woluntariamente a |a izquierda y a la derecha, pero esti inatento o no produce sacadas nomales a los estimulos visuales del lado derecho (no hay nistagmo optocinético
cuando los estimulos vienen de derecha a imquierda).

@ Elsevier. Fotocopiar sin a



S ot sercoro
ascic

medial (FLM) (lzquierdo) Parasia del ojo aductor

en la mirada horizontal
voluntaria y en kos movimientos
reflejos (a la derecha).
Conservacion de la aduccion
en la convergencia.

El ojo abductor tieng
menamientos ristagmicos

4\

ARLA A LA IZAUIERDA

| oftalmoplejia infernuclear por lesian del fasciculo lonoifadinal medial quierdo. Mo suele haber estrabismo en |a posicidn primaria de 2 mirada.
izquierda es normal. En ka mirada a la derecha, el ojoi no aduce o o hace con retraso, mientras que el ojo derecho abduce con nistagma.
uce en el reflejo aculocefilico pero si en la cumme‘
[ ]

&

Figura e6.10
La miradia hori
El ojo izquierdo na



—

(5o el ojo zquierdo)
Figura u sindrome de |a -wna y media- en la mirada hori X del tegmento pontino derecho. Es la combinacian de la pardlisis de la mirada
horizontal al o (wunas=) con ka parilisis de la aduccidn al otro lad ).

O
Cl
0‘
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Momal Homer
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Pupila Hormer Coliio  Pupila Hamar
normal preganglionar normal posganglionar

Cocaina al 5% i :
@ @ @ @ Figura e6.13 Sindromede Homer aislado idiapético (11 afios de evolucidn sin
as0ciarse ninguna ot @nomalia). Obsérvense en |a parfe supenior [ disminucidn
de la hendidura palpebral y en ka parle mferior la ligera miosis.
Hidrosianfetamina al 1%

<@ &> <@ T WS

Apracloniding al 1%

Fardafring al 1% @ @ Osouridad A
O

Figura e6.12 Esguema de k2 pupila de Harner par parlisis simpética. La pupila {inmexdiato)

de Homer se conbrae 4 la iz y a la acomadacidn, pero norse en la oscuridad. B
El colirio de cocaina confirma la paralisis simpaliea fpproduce la dilatacion soko @ ) @ Lz

de |a pupila sana. La apracioniding al 1% invierte la fid de la pupila de Homer, (sostenida)

Io que produce mayor dilztacion de i pupila denervada, sin diferenciar enre pre- o

=/

posganglionar. La hidroxianfetamina y 1 fenilefrina distinguen la denenvaciin .
pre- y pasganglionar. @ @ Wigidn
carcana
r c
Wigidn
lejana J
’ b’
Coliric de o
pilocarping
cabil )

Figura e6.14 Esguema de la pupilotonia de Adie. La pupila de Adie puede ser del
mismo tamano gue 1z narmal en la oscuridad (A). E1 reflejo fotomator inmediato

no se produce, pero una lluminackdn persistente puede hacer confragrse algo

la pupila, que despuwés lambién se dilalara perezosamente (B). La reaccion de
acamodacion es mas rapida, pero su recuperacidn al mirar de nuevo a lo lkejos
tamhbign es més kenta de bo narmal {C). La pupila de Adie reacciona exageradaments
a un calino colinérgica débil que no tiene efecto sobre |2 pupila sana (D).
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Figura e6.15 Esguema de ka pupila de Argyll Robertson. Suelen ocurrr en ambos lades. Su confoma es imegular. No reaccionan a la luz, pena si & la visidn procima

Figura e6.16 A. Embolia en |a arteria ceniral de la refing. B. La macula aparece como una <mancha rojo cereza- sobre |3 palidez isquémica de la refina.

Figura e6.17 Meurorretinitis. Edema de la papila y de la refina con imagen de «estrella macular-.
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Figura e6.19 Lesioniraumatica de la cinfilla dplica con hemianopsia homdnima residual.
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Tabla e6.1 Resumen de las paralisis de los nervios oculomotores

@ Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito.

Recto externo 1 par Horizontal Convergente (+++) Divergencia (mirada lejana) —
Recto intemo Il par Horizontal Divergente (++ +) Convergencia (mirada cercana) | Plosis
Midriasis
Oblicuo menaor lpar | Vertical Abajo v adentro Elevacion-aduccidn Plosis
Extorsion Midriasis
Recto superior Mpar | Vertical Abajo y afuera Elevacidn-abduccion Ptosis
Midriasis
Recto inferiar lpar | Vertical Arriba v afuera Empmsih-abd.‘)n" Plosis
Midriasis
Oblicuo meayor IV par | Vertical Arriba y adentro Depresidn-aduccion -
Intorsicn
Tablaefi.2 Clasificacion de los movimientos oculares
Rapidos Provectar un Movimientos voluntarios a una orden (sinabjeto) o bien guiados Area fromial de la mirada
{zacadicos) chijeto en la por un objeto o de memaria
ftwea (cambiar Movimientos sacadicos reflejos a vizuales periféricos
la fijacion de uno | o auditivos ”
a oiro objeto) Movimientos antisacadicos *
Fijar un objeto del campo visual en movimiento (fase rapida Corteza pm'!mccip'rta]
del nistagmao nptncinéﬁ:* durante rotaciones sostenidas -
Fase rapida del nistagmo vestibular o durante rotaciones breves S'ua_ima wviastibular
Lentos Mantener el objeto | Perseguir un objéto en movimiento fijado en la fovea BCorteza parietal
en la fovea Fase lenta mo optocinético Corteza parietooccipital
& i [sisterna optocinético)
FM del nistagmo vestibular (reflejo oculovestibular) - Sistema vestibular
*rwsrg&ncia i o Sistema de vergencias
/]
Tablae6.3 Ti la mirada

Horizontal (hacia Frontal Mo No Hemiplejia contralateral a la lesion
lado contrario d ‘s Puede haber una desviacién de los ojos hacia el lado
lesion, no-mi I de la lesion, que es vencible con los estimulos rotatorios
hemiplejia) ] 0 caloricos
-

Horizontal (hacia el Protuberancial Mo No Hemiplejia contralateral
lado de la lesion) .J' Paralisis facial o de otros pares

. Abolicion del reflejo occulocefalico o caldrico en el plano

) | horizontal hacia e lado de la lesidn
Oftalmoplejia Tronco (fasciculo P‘ngﬂe Un ojo en posicion Convergencia consenvada
internuclear anterior | longitedinal primaria y el otro Trastornos cerebelosos
posterior) en abduccion Paralisis de otros pares craneales
Vertical (hacia arriba | Ganglios de la Mo Mo Puede haber ofros signos y sintomas del sindrome de
o hacia abajo o en base o region la region pretectal (Parinaud) o de lesidn de los ganglios
ambos sentidos) pretectal basales (parkinsonismo)
Se conserva el reflejo oculocefalico
Meszencéfalo Mo Mo Puede haber otros signos vy sintomas de lesion
mesodiencefalica (somnolencia, temblor, etc.)
Vergencias Mesencéfalo Paosible Convergencia Otros signos y sintomas de lesion mesodiencefalica
o divergencia
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Tabla 6.4 Pruehas farmacologicas para localizar la topografia lesional de un sindrome de Homer

Cocaina al 5% La pupila afectada no se dilata La pupila afectada no se dilata
Hidroxianfetamina al 1% Ambas pupilas se dilatan La pupila afectada no se dilata
Apraclonidina al 1% La pupila afectada se dilata mas gue la sana La pupila afectada se dilata mas que la sana
Fenilefrina diluida al 1% La pupila afectada no se dilata La pupila afectada se dilata

-

Tabla e6.5 Resumen de los diferentes tipos de sindrome de Horner

Preganglicnar-primera | Sistema nenvioso Infarto bulbar Hemicuerpo Si Si
neurona central Tumores ipsilateral
Esclerosis multiple
Siringomielobulbia
Preganglicnar-segunda | Cuello y torax Tumores Hemi Si Si
neurona Traurnatismaos ipsi
Posganglionar-tercera | Cardtida interna Lesiones del seno Minguna o porcién | No Si ’v
neurona CavVEmoso medial de la frente -
Diseccion cargtidea )
Cefalea en raci 4
(cluster &

Fotopsia (chispas, luces) Retinopatias | ativas, inflamatorias o paraneoplasica)
Lesionesde! visuales corticales
Fotopsia inducida por el ento del ojo Na.rup*';? Gpticas
Metamorfopsia y miciopsia Hati@aﬁas (edema macular)
Laﬂu’ de &reas visuales corticales
Ceguera n ictalopia) . Disfuncion de bastones (retinitis pigmentaria)
_‘J Retinopatia asociada al melanoma
-
Intolerancia a la luz (hermeralopia) & Disfuncion de los conos
Descenso de la agudeza visual con el aumento de la tamm_lra Meuropatias dpticas (esclerosis miltiple)
(fendmeno de Uhthoff) o con la luz brillante &
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Hereditarias

Neuropatia optica familiar
Enfermedadas degenarativas del SNC
Taoxicas

Quinina, cloroquina, miambutol
Alcohol metllico

Ambliopia tabaco-alcohdlica
Inflamatorias

Meuritis dptica idiopatica aguda o recurrente crénica (CRION)
Meuritis &ptica en la esclerosis mdltiple
Enfermedad de Daevic

Sindrome antifosfolipido

103.e17

Compresivas

Mucoceles de los senos etmoidal y esfencidal
Granulomas de tipo Wegener
Seudotumor y miositis orbitarios idiopéticos

Tumores de ka drbita (hemangiomas, neurinomas, meningiomas, cloromas)
Gliomas del nervio optico

Meningioma def ala del esfe del surco del offatorio

Tumaores de la regitn de hip&fisis, cranecfaringiomaj
Hipertensién i la (papiledema crénico)
Isquémicas

Por artericloscle . hipertensién arterial)

For gigantes)



