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Resumen

Objetivo: Revisar aquellos estrabismos verticales que se presentan en forma de hipotropia en posi-
cion primaria de la mirada; poniendo especial interés en aquellos que cursan con alteraciones pal-
pebrales. Métodos: Revision bibliografica. Se ha analizado la etiologia, manejo diagnostico y tera-
péutico, haciendo especial hincapi¢ a las novedades publicadas y al diagnostico diferencial entre las
principales entidades. Se ha realizado una busqueda bibliografica utilizando el buscador Pubmed.
Entre los resultados se han seleccionado los articulos y revisiones mas relevantes de los ultimos
anos. Resultados: Se ha revisado la hipotropia en la orbitopatia tiroidea,sindromes adherenciales,el
sindrome de Brown,la pardlisis de la elevaciéon monocular,la paralisis del tercer par craneal y las
fibrosis de los musculos extraoculares. Conclusiones: Las entidades revisadas comparten la hipo-
tropia en posicion primaria de la mirada con limitacion en la elevacion y torticolis menton arriba.
La mayoria de ellas cursan con ptosis o pseudoptosis salvo los estrabismos tiroideos que suelen ir
acompaifiados de retraccion palpebral. La resonancia magnética nuclear estd adquiriendo un papel
importante en el diagnodstico diferencial y en el planteamiento quirtrgico, aunque el test de duc-
ciones pasivas sigue siendo el gold estandar. Las cirugias se ven condicionadas por musculos e
inserciones andmalas,donde la fibrosis y la gran tension muscular van a ser los causantes de las
principales complicaciones.

Palabras clave: Hipotropia, estrabismos verticales, diplopia vertical.

Summary

Objective: Vertical strabismus that show as hypotropia in the primary position of the gaze are
reviewed, special attention is paid to those that associate palpebral alterations. Methods: Biblio-
graphic review. The etiology, diagnostic and therapeutic management were analyzed, with special
emphasis on the published novelties and the differential diagnosis among the main entities. A sys-
tematic literature search was carried out in Pubmed search engines. Among the results, the most
relevant articles and reviews of the last years were selected. Results: Hypotropia in thyroid orbito-
pathy, adherence syndromes, Brown’s syndrome, monocular elevation deficiency, third cranial ner-
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ve paralysis and fibrosis of the extraocular muscles have been reviewed. Conclusions: The entities
reviewed share the hypotropia in the primary position of the gaze with limited elevation and chin up
torticollis. Most of them present with ptosis or pseudoptosis except for thyroid strabismus, which is
usually accompanied by palpebral retraction. Magnetic resonance imaging is gaining importance in
both, differential diagnosis and surgical approach, although the passive duct test remains the gold
standard. Surgical approaches are conditioned by muscles and abnormal insertions, where fibrosis

and great muscular tension will be the cause of the main complications.
Keywords: Hypotropia,vertical squint, vertical diplopia.

INTRODUCCION

El objeto de esta revision es hacer un repaso
de aquellos estrabismos verticales que se mani-
fiestan en forma de hipotropia en posicion pri-
maria de la mirada (ppm), asi como de las alte-
raciones palpebrales que pueden acompanarlos.

Los estrabismos verticales aparecen por alte-
racion en uno o varios de los musculos extrao-
culares que intervienen en los movimientos de
elevacion o descenso de los ojos: Recto Supe-
rior (RS), Recto Inferior (RI), Oblicuo Superior
(OS) y Oblicuo Inferior (OI). Los Rectos ho-
rizontales, Lateral y Medio no contribuyen de
manera significativa en los movimientos verti-
cales, aunque en muchos estrabismos verticales
hay desviaciones horizontales asociadas. Hay
autores que niegan la existencia de estrabismos
verticales puros (tabla 1).

Hablamos de hipotropia cuando el ojo no fi-
jador estd desviado hacia abajo.

Segun su etiologia podemos clasificar las hi-
potropias como:

* Déficit inervacional: Paralisis:

— Parélisis incompleta del III par craneal:

* Recto superior.

» Rama superior (asociado a ptosis palpebral).

* Oblicuo Inferior.

* RI del ojo contralateral.

— Paralisis unilateral de la elevacion.

— Paralisis IV parcraneal del ojo contralateral.

* Alteraciones musculares

— Orbitopatia de Graves.

— Miositis.

— Agenesias.

* Restricciones, impedimentos mecanicos:

— Sindrome de Brown.

— Fibrosis RI.

— Fractura del suelo de la orbita.

— Sindrome adherencial.

— Fibrosis congénita de los musculos ex-
traoculares (CFEOM).

Aunque abordaremos las principales entida-
des cada una en particular, hay que plantearse
unas cuestiones comunes para hacer un diag-
noéstico diferencial ante un paciente con hipo-
tropia.

1. Si existe diplopia en ppm y en qué posi-
cién aumenta.

2. Si existe torticolis (descripcion).

3. Si existe incomitancia segun fija un ojo u
otro (la desviacion secundaria siempre es ma-
yor que la primaria, lo que nos orientaria para
saber cudl es el 0jo parético o con restriccion).

4. Maniobra de Bielschowsky.

5. Si existen alteraciones palpebrales : re-
traccion palpebral, ptosis o pseudoptosis (des-
aparece al fijar con el ojo afectado).

6. Si hay limitacion en una duccion, valorar
el test de duccion pasiva (TDP), para saber si
hay paralisis (nos permitiria realizar el movi-
miento) o restriccion (limitacion mecénica al
movimiento pasivo).

7. Tiempo de evolucion de la desviacion (si
es largo puede haber secundarismos, reinerva-
ciones anomalas...).

8. Si existe torsion (retinografia o Video-
oculografo).

9. Test de Hess-Lancaster para documentar
la desviacion.

10. Si existe capacidad de fusion.

11. Pedir fotografias antiguas para evaluar
torticolis o alteraciones palpebrales.

En muchos casos, para llegar a un diagnos-
tico correcto y plantear un tratamiento, sera util
pedir algunas pruebas complementarias:
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Tabla 1: Musculos extraoculares:inervacion,insercion,recorrido anatémico y sus acciones
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Miisculos Origen Inserccion Accion Inervacion Longitud | Longitud | Arco de
del del tendon | contacto
musculo
Recto superior. | Anillo de Zinc En esclera anterior a 7,7 1. Elevacion | Illpc,division | 40 mm 6 mm 6,5 mm
mm del limbo 2. Intorsion superior
3. Adduccion
Recto inferior. Anillo de Zinc En esclera anterior a 1. Depresion | IIIpC division | 40 mm 7 mm 6,5 mm
6,5mm del limbo 2. Extorsion inferior
3. Adduccién
Oblicuo Apex orbitario Cuadrante 1. Intorsion IVpC 32 mm 26 mm 7-8 mm
superior. Encima del anillo | superotemporal, esclera 2. Depresion
de Zinc posterior a ecuador 3. Abduccion
Oblicuo inferior | Detras de la fosa | Cuadrante inferotemporal, | 1. Extorsion | IlIpC, divisién | 37 mm 1 mm 15 mm
lagrimal esclera posterior a ecuador | 2. Elevacion | inferior
3. Abduccién
Elevador del Apex orbitario Septo del orbicular Elevacion del | IlIpC division | 40 mm 1420 mm | —
parpado superior | Encima del anillo | pretarsal y tarso parpado superior
de Zinc

* Estudio de hormonas tiroideas y de anti-
cuerpos.

* Resonancia magnética nuclear (RMN) orbi-
taria: Lo ideal seria disponer de alta resolucion
con cortes muy finos que permita valorar espe-
sor, trayecto muscular, agenesia o hipoplasia
muscular, atrapamiento muscular tras fractura...

Hipotropia por orbitopatia tiroidea

La oftalmopatia de Graves (OG) es una en-
fermedad autoinmune que afecta a la orbita,
produciendo un aumento del grosor de los mus-
culos y de la grasa orbitaria. Se asocia a una
disfuncion tiroidea, aunque su curso puede ser
independiente de ella. En el 90% de los casos se
asocia a un hipertiroidismo, pero también puede
haber hipotiroidismo e incluso eutiroidismo (1).

Afecta con mas frecuencia a mujeres, pero
cuando afecta a los hombres lo hace con mayor
severidad, siendo también factores de riesgo en
cuanto a la gravedad el tabaquismo y una edad
avanzada (2).

La edad de maxima prevalencia es la 4.* dé-
cada de la vida (2).

Aproximadamente el 15% de los que sufren
la enfermedad presentan alteraciones de la mo-
tilidad ocular (2).

La afectacion orbitaria presenta dos fases
claramente diferenciadas:

— Aguda: Predomina la inflamacién.Hay un
aumento del grosor muscular, que se explica
por acimulo de liquido, linfocitos T, macrofa-
gos y células plasmaticas.

— Cronica: Sucede a la aguda y se caracte-
riza por fibrosis muscular y atrofia grasa. La
hipertrofia muscular afecta a la porcion central
del vientre muscular, respetando los tendones.

Aunque se desconoce la etiopatogenia, se
acepta la hipotesis de que los anticuerpos con-
tra los receptores de la hormona estimuladora
del tiroides (TSH), atacan a un antigeno muy
similar existente en la orbita (1,2).

Los musculos afectados pierden elasticidad,
lo que da lugar a un estrabismo incomitante y
restrictivo (estd limitado el movimiento en la
direccion opuesta).

Afecta a todos los musculos extraoculares,
aunque con distinta frecuencia e intensidad. El
mas frecuentemente afectado es el recto Infe-
rior, lo que se manifiesta como una hipotropia
con limitacion en la elevacion.Es frecuente el
torticolis elevando menton.

Es una enfermedad sistémica, por lo que
suele ser bilateral (85-95%) aunque puede ha-
ber una asimetria muy Illamativa.

Existen otra serie de signos que caracterizan a
la oftalmopatia de Graves que nos pueden orien-
tar en el diagnostico ya que suelen preceder a la
diplopia (entre 2 a 5 afos) como son la retraccion
palpebral, exoftalmos, quémosis...(3).
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Es importante identificar los musculos im-
plicados para no encontrarse con sorpresas
postoperatorias. Para ello seria conveniente dis-
poner de una prueba de imagen (TAC o RMN)
debidamente ilustrativa, que ademdas nos ayu-
da a diferenciarla de otro tipo de orbitopatias.
Los cortes coronales son los que suelen aportar
mayor informacion. El grado de engrosamiento
en las pruebas de imagen se ha relacionado de
forma directa con el grado de restriccion (4).

Un buen indicador del grado de restriccion
del RI es el test de Bradley, que es positivo
cuando la presion intraocular (PIO) en la mira-
da superior es al menos 4 mmHg superior a la
PIO en posicidn primaria.

En cuanto al tratamiento quirargico, la indi-
cacion es la presencia de diplopia en ppm o en
la posicion de lectura.

Hay bastante consenso en cuanto al momen-
to de la cirugia: es preferible no operar en la
fase aguda y esperar de 4 a 6 meses de estabili-
dad tiroidea. En el caso de que se requiera ciru-
gia de descompresion orbitaria, la cirugia mus-
cular se haria 4 meses después (pues se pueden
desencadenar nuevos estrabismos o cambiar los
preexistentes) (5).

Se trata de estrabismos complejos que en
muchos casos necesitan ser reintervenidos (en-
tre un 17 y un 45% segun las series). No obstan-
te, muchas publicaciones refieren altos porcen-
tajes de eliminacion de la diplopia (6).

Los casos en que se llevo a cabo una cirugia
durante la fase activa de la enfermedad son los
de mayor riesgo, precisando reintervencioén en
el 50% de los casos.

Tras la cirugia de descompresion orbitaria
también se requieren mayor numero de inter-
venciones para la correccion de la diplopia (7).

La cirugia mas aceptada para correccion de
la hipotropia en el contexto de una orbitopatia
tiroidea es la retroinsercion del recto inferior.

Las suturas ajustables, recesiones bilaterales
de los RI y cirugia basada en los test de duc-
ciones pasivas son las estrategias mas utilizadas
para intentar mejorar los resultados quirtargicos.

En general se prefiere la anestesia ge-
neral si se trata de restricciones muy seve-
ras donde serda muy dificil la manipulacion
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muscular,reservando la anestesia topica asistida
para actuaciones sobre un solo musculo.

Existen autores que hacen cirugia bilateral
en todos los casos.

En los casos de grandes desviaciones y test
de duccion pasiva muy positivo hay que asociar
recesion del RS contralateral.

Hay autores que realizan suturas ajustables
con buenos resultados. El objetivo es hacer
hipocorreccion inmediatamente después de la
cirugia y corregir los defectos residuales con
prismas, anticipandose a la tendencia a la hi-
percorreccion posterior al actuar sobre el RI en
dicha patologia (8) (fig. 1).

También describen hipercorrecciones en un
20%, pequefias, concomitantes, que pudieron
manejarse con prismas (8).

- -
Figura 1. Evolucion de estrabismo tiroideo 6 meses des-
pués de la cirugia.Se hizo retroinserccion de recto infe-
rior del Ol y retroinserccion del recto superior del OD.En
el momento actual presenta una hipertropia del OI que
es mayor en la mirada hacia abajo y en la dextroversion.
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En cuanto a las tablas de dosis-respuesta, no
son tan utiles en este tipo de estrabismos, salvo
en los casos mas leves. Se prefiere retroinsertar
hasta que el test de duccion pasiva se negati-
vice. Se prefieren las suturas simples, pero en
casos extermos hay que recurrir a las suturas
colgantes (Hang-Back).

No obstante, los procesos de fibrosis pueden
seguir evolucionando afios después de la fase
aguda, y éste es uno de los motivos que hace
que los resultados postoperatorios a largo plazo
sean poco predecibles (5).

La tendencia a la hipercorreccion es habi-
tual, postulandose varias teorias (cicatrices al
ligamento de Lockwood, fibrosis progresiva,
deslizamiento del RI incluso dentro de su cap-
sula...) (3).

Las estrategias para intentar disminuir la
hipercorreccion van encaminadas al uso de su-
turas no reabsorbibles en estrabismos severos,
hacer retroinserciones también del RS contrala-
teral para no hacerlas tan amplias, o retroinser-
ciones del RI bilaterales (3).

Se han descrito modificaciones en las técni-
cas de suturas ajustables,con el objetivo siem-
pre de la hipocorreccion inmediata (3).

Por la patogenia de estos estrabismos es fre-
cuente encontrar dificultades para el aislamien-
to de los musculos y su sutura, siendo la pérdi-
da muscular o su rotura las complicaciones mas
temidas.

Una vez que nos encontramos ante una hi-
percorreccion, la mayoria de autores prefiere
reintervenir sobre el mismo musculo reposicio-
nandolo.

Después de debilitar uni o bilateralmente los
RI puede aparecer torsion y sindrome A,que
dificulta la lectura. Ocurre con mayor frecuen-
cia al realizar retroinserciones amplias (mayo-
res de 5 mm), ya que ademés de debilitar su
accion depresora se debilitan la adductora y
exciclotorsora,dando lugar a que en infraversion
no se neutralice la accion inciclotorsora del OS.
En estos casos se puede desplazar nasalmente la
insercion de los RI, asociar debilitamiento del
OS o retroinsercion del RS contralateral (4).

Ademas la afectacion del OS puede quedar
enmascarada por la mayor afectacion del RLy
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sino se detecta en el estudio previo, contribuir a
esta sorpresa postoperatoria. El hallazgo clinico
de minima exciclotorsion o clara inciclotorsion
en presencia de un musculo RI muy fibrético
puede ser signo de fibrosis también del OS (se
puede objetivar a veces con el test de traccion
oblicua). En estos casos se recomienda debilitar
el OS en el mismo acto quirtrgico (4).

El uso de la toxina botulinica se reserva para
algunos casos en que estd contraindicada la ci-
rugia por el estado general del paciente, en la
fase activa de la enfermedad si la diplopia es
muy invalidante o en estrabismos que aparecen
inmediatamente después de la descompresion
orbitaria.

Sindrome adherencial

Es una forma adquirida de estrabismo restric-
tivo que ocurre cuando la capsula de Tenon se
rompe (por cirugia o traumatismo) permitiendo
que pase a su través la grasa extraconal, y que
acompafado de sangrado, induce inflamacion y
fibrosis, dando lugar a las adherencias que difi-
cultan el movimiento ocular en sentido opuesto.

Puede suceder tras una cirugia sobre el Obli-
cuo Inferior, dando lugar a hipotropia en ppm
con limitacion de la elevacion, sobre todo en
adduccion, con test de duccion forzada positivo.

Cuando ocurre, el tratamiento es dificil, sin
poderse recuperar la motilidad normal en la
mayoria de los casos. Consistiria en liberar las
adherencias para negativizar el test de duccion
pasiva. Se puede retroinsertar el RI, se han usa-
do Mitomicina C y corticoides intraoperatorios,
pero sin efectos positivos. Se usaron manguitos
de silicona o de Teflon, con malos resultados. Y
también se ha usado membrana amnidtica con
algo mejor efecto (11-14).

Por ello el mejor tratamiento es la preven-
cion, siendo muy meticulosos en la cirugia (14).

Fibrosis de los musculos extraoculares

CFEOM (Congenital Fibrosis of the Extrao-
cular Muscles) es el término usado para describir
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varias formas de estrabismos hereditarios que se
manifiestan como oftalmoplejia restrictiva con-
génita, no progresiva, que afecta a todo o parte
de los nucleos y nervios Il y IV pares craneales
o los musculos inervados por dichos nervios.

Se ha introducido otro término: CCDDs
(Congenital Cranial Dysinnervation Disorders)
para referirse a todas las alteraciones inervacio-
nales de los musculos extraoculares. Las dis-
tintas formas de CFEOM son incluidas en las
CCDDs (16).

Se han descrito al menos 8 formas genéti-
camente definidas: CFEOM1A, CFEOMIB,
CFEOM2, CFEOM3A, CFEOM3B,
CFEOM3C, Sindrome de Tukel y CFEOM3
con polimicrogiria (15).

Figura 2. Ptosis en madre e hija con CFEOM.

Tabla 2. Diferencias entre los CFEOM
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Generalmente presentan severa limitacion
de los movimientos verticales (especialmen-
te la elevacion) y afectacion variable de los
movimientos horizontales. Suelen presentar
ptosis y torticolis elevando menton . Fijan la
mirada con movimientos de la cabeza al no
poder mover los ojos. Pueden afectar a los
dos ojos de forma asimétrica ,0 a un solo ojo
(fig. 2.).

En algunos casos hay anomalias del sistema
nervioso central (tabla 2).

Su diagnostico se hace por los hallazgos of-
talmologicos, los sintomas asociados y el estu-
dio genético.

Las principales variantes patogénicas encon-
tradas son:

— KIF21A asociada a CFEOMI1 vy algunas
CFEOMS3.

— PHOX2A asociada a CFEOM2.

— TUBB3 asociada a CFEOMIB o
CFEOM3.

El modo de herencia en CFEOM 1 y 3 es
Autosémica Dominante y en CFEOM2 Auto-
somica Recesiva.

La penetrancia es completa en todas las for-
mas excepto en la CFEOM3A

La prevalencia es de 1:230.000 (las
CFEOMI y 3 se han descrito por diferentes si-
tios del mundo mientras que la CFEOM2 so6lo
en descendientes de padres consanguineos de
familias de Iran, Turquia y A. Saudi).

En algunos pacientes con CFEOM se han en-
contrado inervaciones aberrantes como el feno-
meno de Marcus Gunn. Esta asociacion apoya

- Debilidad facial

- Vomitos ciclicos

- Espasticidad

- Polineuropatia
sesitivomotora axonal
progresiva

- Pectum escavatum
- Retraso motor

CFEOM1 | CFEOM2 CFEOM 3 Sindrome de TUKEL CFEOM con
polimicrogiria
Genes implicados | KIF21A PHOX2A | TUBB3 TUBB2B
TUBB3 TUBB2B
KIF21A
Otros sintomas Retinopatia | - Discapacidad intelectual | - Oligodactilia - Discapacidad
- Paralisis de las cuerdas - Sindactilia intelectual
vocales - Dismorfismos faciales | - Polimicrogiria
- Sindrome de Kallmann - Cifosis - Microcefalia
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la evidencia de que la causa de estos sindromes
es primariamente neurogénica (17).

Debe hacerse diagnostico diferencias con to-
das las enfermedades que cursan con oftalmo-
plejia (S. de Brown, S. de Duane, Oftalmoplejia
externa cronica progresiva, enfermedades mito-
condriales; Kearns-Sayre, Pearson, miastenia,
distrofia oculofaringea, distrofia miotonica tipo
I, paralisis del I y IV asociadas, paralisis de la
mirada horizontal con escoliosis progresiva, S.
de Moebius...).

En cuanto al tratamiento, hay que corregir
los defectos refractivos asociados, que son fre-
cuentes; la ambliopia y la superficie ocular con
lubricacion.

El tratamiento quirdrgico se indica para
mejorar el torticolis y la alineacion ocular en
ppm, que ayudard a mejorar incluso la deam-
bulacion.

Se corregird en primer lugar el estrabismo.
Hay que tener en cuenta algunas consideraciones:

— Se recomienda realizar RMN (18).

— Se pueden encontrar en la cirugia inser-
ciones andmalas.

— Se requeriran retroinserciones mucho mas
amplias que las estandar, especialmente del RI.

— La cirugia puede no resultar facil por la
gran tension muscular.

— Pueden ser necesarias resecciones o ple-
gamientos para aumentar el efecto de las re-
troinserciones amplias.
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— Puede ser necesario afadir efecto al de-
bilitamiento muscular fijando los musculos al
reborde orbitario...

— La inervacion aberrante que provoca
adducciodn en el intento de elevacion puede en-
mascarar una exotropia que se manifieste al de-
bilitar el RI.

— Puede usarse toxina para tratar desviacio-
nes residuales.

Hay autores que realizan técnicas de sutura
para poder ajustar en la primera semana.

Hay que ser realistas y explicar claramente
a los padres y pacientes las expectativas de la
cirugia .

Tras la cirugia del estrabismo se puede ope-
rar la ptosis, que también debe ser prudente para
evitar la exposicion corneal dada la ausencia de
fenémeno de Bell.

Se espera al menos 4 semanas después de
operar el estrabismo y se hace suspension
frontal que libere el eje visual y mejore el tor-
ticolis.

Paralisis doble de los elevadores o déficit de
la elevacion monocular

Se trata de una entidad caracterizada por la
limitacion de la elevacion de un ojo tanto en
adduccion como en abduccion (22) (fig. 3).

Es infrecuente y unilateral.

y abduccion.

Figura 3. Deficit de elevacion en el ojo derecho.Obsérvese la pseudotosis y la limitacion de la elevacion en adduccion
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Lo mas habitual es encontrarse con la forma
congénita, que se diagnostica a edades tempra-
nas; pero también hay formas adquiridas como
la que se presenta tras una oclusion vascular en
la policitemia vera del adulto o tras un pinealo-
ma en la edad pediatrica.

Historicamente se ha considerado como una
paralisis infranuclear o nuclear simultanea del
RS y del Oblicuo Inferior del mismo ojo, aunque
esto parece explicar solo el 30% de los casos.

El hecho de que en el 70% de los casos el
test de duccidn pasiva sea positivo para el RI
hace pensar que el déficit de elevacion sea por
esta restriccion mas que por la doble paralisis.

Asi se clasifican en:

Tipo I: forma restrictiva (RI).

Tipo II: forma parética (RS) Paralisis parcial
del III par craneal.

Tipo III: Mixta.

Se han descrito algunos casos, estudiados
con RMN, en que la etiopatogenia es diferente
(engrosamiento focal del RI, defecto en el cen-
tro unilateral de la mirada superior...).

El cuadro clinico suele presentarse como
una hipotropia en ppm y ptosis o pseudoptosis.

La ptosis verdadera se ve en un 25% de los
casos. Es mucho mas frecuente la pseudoptosis.

En un 25% de los casos el déficit monocular
de la elevacion y ptosis congénita asocian el fe-
némeno de Marcus Gunn (apertura palpebral, por
sincinesia, con alglin movimiento mandibular).

Pueden cursar con torticolis elevando men-
ton y el reflejo de Bell est4 caracteristicamente
ausente.

Puede ir acompanado de un estrabismo hori-
zontal (mas frecuente la endotropia).

Habria que hacer diagnostico diferencial con
todas las hipotropias, pero lo mas interesante es
determinar si la lesion es supranuclear, nuclear
o infranuclear , ya que son diferentes las alterna-
tivas de tratamiento asi como el prondstico (23).

La correccion quirtirgica esta indicada si hay
torticolis o hipotropia mayor de 10 DP.

Siempre hay que corregir el estrabismo antes
que la ptosis.

El test de duccion pasiva para el RI es fun-
damental para determinar la técnica quirtigica
(24):
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— Si TDP es positivo se actuara primero so-
bre el RI (la retroinsercion puede corregir hasta
18-20 DP) (22).

— SiTDP es negativo nos obligara a reforzar
el musculo parético (RS). La técnica preferida
es la de KNAPP que corrige hasta 25 DP.

Otra opcion seria la cirugia antielevadora so-
bre el Oblicuo Inferior contralateral.

Puede ser necesaria mas de una cirugia o una
combinacion de técnicas (esperando 6 meses
para evitar la isquemia de polo anterior en caso
de reintervenciones).

En casos de déficit de elevacion monocular
moderados se puede hacer cirugia inervacional.
Al hacer una retroinsercion grande del RS del
0jo sano, por la ley de Hering, mejorard la hipo-
tropia del ojo parético asi como la pseudoptosis.

Por esta misma razon hay que evitar hacer
retroinserciones del RI en caso de test de duc-
cion pasiva negativo ya que por la ley de Sherr-
ington puede ocurrir que empeore la hipotropia
en ppm y aparezca la pseudoptosis.

Si hay estrabismo horizontal de mas de 20
DP hay que asociar cirugia sobre los rectos ho-
rizontales, lo que es casi imposible si se ha he-
cho un knapp, por lo que hay autores a favor
de las retroinserciones y resecciones de los ver-
ticales (incluso sin restriccion del RI), cuando
hay componente horizontal. Ademas se ha visto
que esta cirugia mejora el fenomeno de Bell.

Se recomienda ser conservador en la cirugia
de la ptosis para evitar la exposicion corneal,
dada la limitacion de la elevacion (22).

Por tanto , para obtener mejores resultados
hay que elegir bien la técnica quirirgica mas
adecuada basandose en el test de duccion pasiva.

Sindrome de Brown

Estrabismo restrictivo caracterizado por li-
mitacion activa y pasiva de la elevacion en
adduccion.

Se recurrid a diversas teorias para explicar
su patogenia, siendo la mas aceptada en la ac-
tualidad el defecto de deslizamiento del tendon
del OS a través de la trdoclea, bien por nodulos
fibrosos en el tendon o por una troclea pequena.
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También se postula la existencia de traccion
intraorbitaria, musculo OS contracturado o rigi-
do, tendon corto (30).

Incluso en algun articulo se plantea la posi-
ble inervacion paradodjica del IV por fibras del
III par craneal (31).

Seria de utilidad disponer de una RMN que
estudie con precision las poleas, el musculo OS
en su totalidad y la tréclea para intentar conocer
lo mejor posible las diferentes anomalias y evi-
tar tratamientos erroneos o sorpresas postqui-
rugicas.

Para muchos autores, la RMN es imprescin-
dible antes de la cirugia de un S. de Brown ad-
quirido (30).

El S. de Brown puede ser congénito o ad-
quirido.

Entre los adquiridos, se han descrito casos idio-
paticos, tensinovitis estenosante de la troclea, bur-
sitis troclear, traumatismos en region superonasal
de la orbita, artritis reumatoide, sinusitis,cirugia
de los senos, blefaroplastia, abcesos,cirugia clasi-
ca de DR con explantes en dicha zona, cirugia de
glaucoma con valvula (32).

Puede ser constante o intermitente. Hay lige-
ro predominio por OD y sexo femenino. En un
10% de casos es bilateral.

En ppm puede presentarse en ortotropia con
limitacion de la elevacion en adduccion y ape-
nas en abduccion (algunos autores se refireren a
¢l como el sindrome de Brown verdadero) o en
hipotropia, con marcada limitacion de la eleva-
cioén en adduccion y algo en abduccion (deno-
minado «Brown plus»), con torticolis mentén
arriba o hacia el lado contrario al ojo afecto.
Presenta un patrén en V o Y con divergencia en
supraversion. En los casos mas graves aparece de-
presion del ojo afecto en adduccion (downshoot)
con aumento de la hendidura palpebral en addu-
cion.

Lo caracteristico, que confirma el diagnosti-
co, es el TDP positivo.

Si el TDP se negativiza tras varios intentos
de elevar el o0jo en adduccidn y se mantiene, se
trata de un Brown intermitente.

Si se negativiza pero vuelve a hacerse posi-
tivo tras unos minutos, hace pensar en engrosa-
miento del tendon.
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Si no se consigue negativizar hay que pensar
en anomalias del oblicuo superior (hiperfuncion).

Segun la expresion clinica, el tratamiento
variara desde la simple observacion, hasta la
correccion quirurgica.

En el Brown verdadero, leve o moderado,
con ortotropia en ppm y sin torticolis, se debe
ser conservador, con revisiones periodicas y
masajes en region troclear.

En el 75% de estos pacientes la vision bino-
cular es normal. Esto y que estd comprobada
la resolucion espontdnea, incluso después de 4
afos, hacen que muchos autores defiendan la
observacion durante un tiempo razonable, con
revisiones periddicas. No se conocen bien los
factores pronosticos que determinan la resolu-
cion espontanea (33-36). En algunos casos se
ha descrito la presencia de un clic, que traduce
la resolucion de la restriccion al deslizamiento
del tendon, pudiendo entenderse como a favor
de la resolucion espontanea (36).

En los sindromes Brown plus, con hipotro-
pia en ppm, torticolis, limitaciéon marcada de la
elevacion en adducion o downshoot, el trata-
miento debe ser quirurgico.

Y en casos no tan acusados pero con dete-
rioro de la vision binocular o diplopia, también
debe recurrirse a la cirugia.

La técnica quirurgica dependera de la etio-
logia del cuadro y siempre se realizara sobre el
oblicuo superior.

Cuando el oblicuo superior es hiperfuncio-
nante se prefiere la tenectomia o elongacion del
tendon, mientras que si es hipofuncionante el
tratamiento seria el afilamiento del tendon.

Para el alargamiento del tendon, en caso de
tendon excesivamente corto, se han utilizado
susturas colgantes o espaciadores de silicona
(39). Como complicaciones de esta técnica se
han descrito casos de adhesion de las bandas a
esclera o RS, asi como extrusiones.

Otros autores realizan retroinserciones o su-
turas colgantes no reabsorbibles, e incluso des-
insercion escleral del tendon (40).

La clésica tenotomia nasal del OS da lugar
a hiperfuncion posterior del oblicuo inferior ip-
silateral por lo que es recomendable debilitarlo
también en el mismo acto quirtirgico.
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No ocurre la pardlisis iatrogénica del OS con
los alargamientos del tendon.

Cuando el oblicuo superior es hipofuncio-
nante, la técnica de eleccion es el afilamiento
del tendon (que requiere mas experiencia). Es
frecuente encontrar nodulos fibrosos a lo largo
del tendon. No produce paralisis iatrogénica
(42-44).

En cualquiera de las técnicas, hay que hacer
el TDP intraoperatoriamente, y negativizarlo.

Se recomienda leve hipocorreccion postope-
ratoria.

Si se asocia a un proceso inflamatorio se
aconseja, tras realizacion de varios test de DP
enérgico, inyectar corticoides de accion prolon-
gada en la region troclear. También, hay descri-
to algun caso de oclusion arterial retiniana por
embolizacion tras la inyeccion del corticoide.

Paralisis del III par craneal

Recordamos que este par craneal tiene su
nucleo en la linea media del mesencéfalo dor-
sal a la altura del coliculo superior, delante del
acueducto de Silvio y detras de los fasciculos
longitudinales mediales. Consta de varios sub-
nucleos.El mas posterior, comun a los dos la-
dos, que lleva las fibras parasimpaticas y las
que inervan el elevador del parpado superior es
el nucleo de Edinger-Westphal.Los demads sub-
nucleos son dobles, aunque el mas medial, que
inerva al RS, tiene fibras cruzadas también. Los
otros 3, mas laterales s6lo dan fibras ipsilatera-
les e inervan RI, Ol y RM (51).

Las fibras del III par atraviesan el fasciculo
longitudinal medial saliendo por la cara ante-

Interpedunculor Fossa
Suborachnoid  Space

Covernous

Sirws, ‘ Orbit

Figura 4. Anatomia III pC en la orbita.
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rior del mesencéfalo, por dentro de los pedun-
culos cerebrales.

En el espacio subaracnoideo pasan entre la
arteria cerebral posterior y cerebelosa supe-
rior; atraviesan la duramadre tras el proceso
clinoideo posterior y entran en la pared lateral
del seno cavernoso, por encima del IV par y
por dentro de la rama oftadlmica del V par cra-
neal.

Pasada la fisura orbitaria superior, se divide
en rama superior (la que inerva a RS y eleva-
dor parpado superior) e inferior mas larga (que
inerva RM,RI,0l y fibras parasimpaticas presi-
napticas al ganglio ciliar) (51) (fig. 4).

La clinica es diferente segun el nivel en que
se produzca lesion.

Constituyen el 28% de las paralisis oculo-
motoras.

Su incidencia es baja en los primeros 10
anos de vida, aumentando con cada década has
los 70 afios, donde vuelve a bajar.

El 75% de los casos aparece en mayores de
40 afios.

Las publicaciones con mas series descritas
coinciden en que la etiologia mas frecuente de
las paralisis aisladas del tercer par es la desco-
nocida.

Las causas conocidas mas frecuentes serian
aneurismas, enfermedades vasculares, tumores,
traumaticas y diabetes.

En el caso de los nifios, la etiologia mas
frecuente es la congénita (43%) seguida de la
traumatica y la infecciosa, y en un tercer lugar:
neoplasias, aneurismas y migrafas (52).

Muchos de los casos congénitos se explican
por una lesion del nervio a nivel periférico en
el periodo prenatal con predileccion por el lado
derecho.

Nos centraremos en la paralisis de la rama
superior del III par, que ademas es la mas fre-
cuente de las paralisis incompletas del III par
craneal.

La paralisis de la rama superior del III par
craneal se debe a una lesion localizada en cual-
quier parte del recorrido del III par, aunque pa-
rece que los lugares mas frecuentes son el apex
orbitario y el seno cavernoso en su zona ante-
rior.



M. E. de las Heras, 1. Alonso, A.V. Lacosta, 1.
Roberts, M. Tabares, C. Gordon
Hipotropias y alteraciones palpebrales acompafiantes

La etiologia descrita es muy variada, pero no
hay grandes series. Se encuentra articulos con
publicaciones a proposito de un caso (metasta-
sis subaracoides, sinusitis erosiva).

Presentan hipotropia del ojo afectado en ppm
que aumenta en supraversion, con limitacion de
la elevacion mayor en abduccion y ptosis. No
hay afectacion pupilar.

Las adquiridas cursan con diplopia verti-
cal. Generalmente presenta torticolis elevando
menton.

Su evolucion depende la etiologia y locali-
zacion.

La ptosis suele ser el primer sintoma que
puede enmascarar la diplopia que apareceria al
mejorar la ptosis.

El cuadro clinico puede complicarse con
las inervaciones aberrantes, que aparecen con
mayor frecuencia en las de causa traumatica
o aneurismas de la comunicante posterior (no
suelen aparecer en los de etiologia microvascu-
lar).

Como regeneracion aberrante pueden en-
contrarse sincinesias palpebrales con la mirada
horizontal, retraccion palpebral en infraversion,
retraccion del globo ocular con los movimien-
tos verticales, upshoot o downshoot en aduc-
cion y pseudopupila de Argyll Robertson (56).

La electromiografia ocular ha demostrado
contraccion de los musculos extraoculares rei-
nervados de forma aberrante.

Una vez estudiada la causa y valorado el
compromiso sistémico de cada paciente, se opta
por:

— Correccidn con prisma en la fase aguda, o
en diplopias inferiores a 10dp.

— Toxina botulinica en RI.

— Cirugia: Dependiendo de la funcion resi-
dual del RS y de la contractura del RI:

Si la pardlisis es leve se puede corregir con
retro-reseccion, que se puede combinar con
desplazamientos de las inserciones.

Si la paralisis es total se efectuara técnica de
knapp o alguna de sus modificaciones.

Si predomina la contractura del RI, lo prime-
ro es debilitarlo hasta negativizar el TDP.

La cirugia palpebral se dejara para después
de la correccion del estrabismo, realizando re-
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seccion del EPS (si conserva algo de funcién) o
suspension frontal en caso de ausencia total de
funcion del elevador del parpado.

En un periodo de 3 meses, el 57% se resuel-
ven de forma completa y un 80% de forma par-
cial.
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