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Pupila de ADIE asociada a neuropatia craneal
Adie’s pupil Associated to Cranial Neuropathy
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Resumen

Objetivo/método: La pupila de Adie secundaria a multiples causas o idiopatica, presenta midriasis,
paresia de la acomodacion, hipersensibilidad a agentes colinérgicos, dificultad en vision proxima,
y fotofobia.

Resultado/Conclusiones: Paciente con paresia del VI nervio recurrente secundaria a cordoma de
clivus y resuelta con toxina botulinica en recto medio, cirugia y tomoterapia del tumor. Con 18 afios
refiere vision borrosa de cerca, sordera izquierda, y midriasis OD. La RM mostro leve adelgaza-
miento de los nervios Opticos. La pupila de Adie podria estar asociada a la neuropatia consecuencia
de la tomoterapia, o ser un hallazgo casual sin relacion con la toxina botulinica previa.
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Summary

Purpose/Method: Adie’s pupil secondary to multiple causes or idiopathic, is identified because of
mydriasis, palsy of accomodation, denervation cholinergic hypersensitivity, reduced near vision
and photophobia.

Results/conclusions: patient with recurrent sixth nerve palsy secondary to clivus chordoma, resol-
ved with botulinum toxin in medial rectus, tumor surgery and tomotherapy. When she was 18, pre-
sented reduced near vision, left deafness, and RE mydriasis. Resonance magnetic imaging showed
mild optic nerve thinning. Adie’s pupil might be associated to cranial neuropathy secondary to
tomotherapy, or a casual finding not related to previous botulinum toxin
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Introduccion

La pupila ténica de Adie se produce general-
mente por lesion en el ganglio ciliar y/ o nervios
ciliares cortos. Entre sus causas se han descrito
infecciones, tumores, cirugias orbitarias, enfer-
medad neuroldgica, traumatismos, idiopatica,
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etc. (1). Se caracteriza por midriasis, con para-
lisis segmentaria del esfinter del iris, respuesta
tonica a la luz y a la convergencia, paresia mo-
derada a la acomodacion e hipersensibilidad por
denervacion a los agentes colinérgicos. Afecta
a mujeres jovenes (70%), esporadica, unilateral
(80%), aunque posteriormente se puede hacer
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bilateral (20%). Se puede asociar con una dis-
minucion de los reflejos osteo-tendinosos (s. de
Holmes-Adie) (1). La clinica consiste en difi-
cultad en la vision proxima, adaptacion a la os-
curidad y fotofobia (2).

Caso clinico

Paciente de 4 afios con diplopia, cefalea e
infeccion de vias respiratorias altas, sin enfer-
medades previas. La agudeza visual era 1 en
ambos 0jos, torticolis con cara derecha y limi-
tacion de la abduccion del ojo derecho (OD)
(fig. 1). Resto de la exploracion ocular era nor-
mal. Se diagnosticé de paresia del VI nervio.
El estudio neurologico y las pruebas de imagen
con RM craneal no demostraron ningtn hallaz-
go, filiando la paresia como idiopatica o virica.

A los tres afios, nuevo episodio de diplopia,
con endotropia de 20° y limitacion abducion
OD grado -1. Se administré toxina botulini-
ca: Botox® (Allergan, Inc, Irvine, California,
USA), 5 ui en recto medio OD, resolviéndose
el cuadro. Una nueva RM demuestra cordoma
de clivus, que es intervenido quirdrgicamente.
Con 8 afios refiere nuevo episodio de diplopia
horizontal. A la exploracién motora se objeti-
va endotropia intermitente, sin limitaciéon en
las ducciones, ni torticolis. Test de Worth no
supresion, TNO negativo. Una nueva RM ob-
jetiva crecimiento tumoral por lo que es ope-
rada por segunda vez asociando tomoterapia.
La paciente se mantuvo estable, hasta la ulti-
ma revision, con 18 afios, en la que referia vi-
sion borrosa en mirada de cerca e hipoacusia
izquierda. La agudeza visual era 1 con -2,75 D
en la vision de lejos y 0.5 en ambos ojos en la
vision cercana (se corrige con +1 D). Test de

Figura 1. Se aprecia limitacion de la abduccion de OD
por paresia de VI nervio craneal.
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Worth y TNO, versiones, ducciones, vergencias
y cover fueron normales. Se observo anisocoria
con midriasis de OD (fig. 2), y disminucion del
reflejo pupilar directo y consensual. La biomi-
croscopia demostré6 movimientos vermiformes
de la pupila de OD. Fondo de ojo, OCT, y cam-
pimetria fueron normales. A la semana presento
midriasis bilateral y la realizacién de la prueba
de la pilocarpina diluida al 0,2% result6 positi-
va por lo que se diagnostico de pupila de Adie
aguda. La paciente es remitida a neurologia y
otorrinolaringologia, que diagnostico de sorde-
ra subita izquierda sin etiologia conocida. La
RM craneal demostr6 leve adelgazamiento no
significativo de nervios Opticos en su porcion
pre-quiasmatica, pero sin otras alteraciones en
la via optica; no se observan restos tumorales,
ni alteracion en los trayectos del 111 y VI pares
craneales, excepto un manguito tumoral alrede-
dor del VI (fig. 3).

Discusion

La pupila de Adie, la causa mas frecuente de
pupila ténica, comienza bruscamente, y en el
70-90% de los casos asocia una disminucion de
los reflejos osteo-tendinosos (3). De acuerdo a
la literatura revisada, es el primer caso descri-
to de pupila de Adie asociada a una paresia del
VI nervio de etiologia tumoral. El diagnostico
de idiopatica se debe hacer después de un ex-
haustivo estudio incluyendo pruebas de neuro-
imagen y serologia, que descarten otras causas
implicadas en su aparicion (4). La asociacion
de sordera subita con pupila de Adie se ha des-
crito en alglin caso raro en la literatura como
manifestaciones de sindromes paraneopléasicos
(5). En este caso, la inyeccion de toxina botuli-

Figura 2. Anisocoria derecha.
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Figura 3. En el corte axial de la RM craneal con secuen-
cia de pares craneales, se visualiza que el trayecto (fle-
chas azules) del VI nervio derecho estd mas engrosado
que el izquierdo.

nica, que ha sido descrita como causa inmedia-
ta de midriasis por lesion del ganglio ciliar, se
puede descartar ya que habian pasado 10 afios
del tratamiento. La segunda causa que debemos
contemplar es el tratamiento con tomoterapia
que es una técnica de radioterapia de intensidad
modulada mediante imagen guiada por TAC.
Tiene mayor efecto sobre las tumoraciones
malignas con menor afectacion de estructuras
circundantes. Entre los efectos secundarios se
han descrito: hiperpigmentacion, dermatitis, hi-
poacusia, conjuntivitis, pérdida de AV, catarata,
etc. No se ha descrito asociacion de la tomote-
rapia con pupila de Adie, pero el cuadro brus-
co de aparicidn asociado a la hipoacusia aguda
pueden ser efectos secundarios, que requiere
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estudio evolutivo para valorar otras posibles
complicaciones, como la atrofia de los nervios
opticos, debido al adelgazamiento que presen-
tan en la porcion pre-quiasmatica. La pupila de
Adie asociada a neuropatia craneal se ha repor-
tado muy raramente en la literatura (3). Son re-
comendables los estudios electrofisiologicos, y
los estudios de neuro-imagen sobre todo si exis-
ten signos y sintomas neuroldgicos asociados a
la pupila de Adie, que permitirdn comprender
mejor la etiopatogenia de esta entidad (3,6). El
tratamiento, en caso de sintomatologia, consiste
en la correccion de AV de cerca con +1 esférico
D, o la pilocarpina al 0,125% (1 gota/dia) (7).
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