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Obituario

Dr. David Romero Apis
La pérdida de un maestro

El Dr. David Amado Romero Apis ha fallecido el 9 de febrero
de 2018.

La sociedad oftalmologica en general y la estraboldgica en
particular ha perdido un gran maestro.

El Dr. David Romero tiene numerosos méritos, entre ellos cabe
destacar los siguientes:

* Presidente de la Sociedad Mejicana de Oftalmologia.

* Presidente del CLADE 1971-1974.

* Fundador del Centro Mexicano de Estrabismo.

 Autor de 2 libros de estrabismo considerados de referencia
en habla hispana.

Pero lo que en realidad destacaba de David Romero era su per-
sonalidad. -

David era querido por todo aquel que le conocia, era afable,
simpatico y siempre sonriente.

Poseia la humildad de los grandes, de manera que se le podia encontrar tanto realizando la con-
ferencia mas importante de un congreso como presentando una comunicacion libre de 5 minutos
mezclado entre los residentes.

Nunca se cans6 de ensefiar, pero sobre todo nunca se canso de aprender, se le podia ver tomando
notas en los congresos y siempre era de los primeros en situarse junto al micréfono para preguntar,
aclarar o comunicar su experiencia.

Era de esas personas a las que le gustaba argumentar, pero no discutir, era conciliador. Si alguna
vez alguien le llevaba la contraria en una conferencia solia decir «gracias por ilustrarme, lo tendré
en cuenta para mi proxima platicay.

Otra de sus caracteristicas era la de interrumpir su conferencia solemne con chistes que lo que
pretendian era romper esa solemnidad y relajar el momento. Sus chistes nunca se acababan.

Después del estrabismo, o quién sabe si tal vez antes, su otra pasion era el piano. Siempre que
hubiera un piano en la sala ahi estaba David abriendo la tapa y rapidamente se rodeaba de un grupo
de personas cantando con ¢l mariachis, boleros o cualquier cosa. David era el alma de las fiestas y
si no habia piano por arte de magia aparecia una guitarra.

Y dejo para el final lo que para ¢l era mas importante, la pasion por su esposa Ana Laura. Cons-
tantemente salia a relucir su amor por ella y se notaba que seguia enamorado.

Por todo ello considero que David era una persona a imitar, por su capacidad profesional, pero
sobre todo por su calidad humana.

Descanse en Paz,

Alicia Galan Terraza
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Hipotropias y alteraciones palpebrales acompafiantes

Revision

Hipotropias y alteraciones palpebrales acompafiantes.
Diagnéstico diferencial

Hypotropia and eyelid disorders. Differential diagnosis

M.? Eugenia de las Heras Gomez de Liafio!, Inmaculada Alonso Alonso?,

Ana Vanesa Lacosta Asin?, Ian Roberts Martinez-Aguirre?,

Mercedes Tabares Sanchez!, Carmen Gordon Bolafios!
Servicio de Oftalmologia,Hospital Universitario de Burgos, Burgos

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-

I' Licenciado especialista, FEBO del Servicio de Oftalmologia, Hospital Universitario de Burgos, Burgos.
2 Licenciado especialista, del Servicio de Oftalmologia, Hospital Universitario de Burgos, Burgos.
3 Meédico interno residente del Servicio de Oftalmologia, Hospital Universitario de Burgos, Burgos.
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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

Acta Estrabolédgica
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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.

Acta Estrabolédgica
Vol. XLVII, Enero-Junio 2018; 1: 3-15

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.
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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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Articulo original

Seguimiento y manejo neuro-oftalmoldgico en nifios con
trombosis de senos venosos cerebrales

Neuro-ophthalmologic follow-up and management in children with cere-
bral venous sinus thrombosis

Rafael Montejano Milner!, Blanca Zafra Agraz', Javier Saceda
Gutiérrez2, Susana Noval Martin!
Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Resumen

Objetivo: Describir el curso clinico y las opciones de tratamiento y seguimiento neuro-oftalmolégi-
co de los nifios con trombosis de senos venosos cerebrales (TSVC). Método: Revision retrospectiva
de historias clinicas de 3 pacientes con diagnostico de TSVC en seguimiento por el Servicio de
Oftalmologia del Hospital Universitario La Paz. Resultados: Los tres pacientes recibieron trata-
miento sistémico inicial pautado por Pediatria. Tras la estabilizacion clinica fueron evaluados por
el Servicio de Oftalmologia, que prescribi6 inicialmente acetazolamida oral a altas dosis. En las
consultas de seguimiento se examinaron la agudeza visual , campo visual, motilidad ocular intrin-
seca y extrinseca, biomicroscopia con lampara de hendidura, presion intraocular, fondo de ojo y
tomografia de coherencia 6ptica (OCT) de capa de fibras nerviosas retinianas (CFNR) y de células
ganglionares (CCG). Un paciente requirié el implante de una valvula de derivacion ventriculo-
peritoneal (VDVP) por empeoramiento subito de la AV, con posterior calibracion de la misma.
Otros dos pacientes fueron manejados exclusivamente con acetazolamida oral; uno de ellos sufrié
una recidiva del papiledema tras suspender el tratamiento, por lo que hubo de retomarla de forma
mantenida. El tiempo de seguimiento fue de 21, 14 y 59 meses, respectivamente. Conclusiones: El
papiledema secundario a la TSVC presenta un complicado manejo, y su cronificacion es mas comun
que en otras causas de hipertension intracraneal (HTIC). Para evitar secuelas visuales a medio y lar-
go plazo, es necesario un seguimiento estrecho con monitorizacion del edema papilar y tratamiento
agresivo del mismo.

Palabras claves: Papiledema, trombosis venosa cerebral, hipertension intracraneal, perimetria,
tomografia de coherencia dptica.

Summary

Objective: To describe the clinical course, options of neuro-ophthalmological treatment and fo-
llow-up in children with cerebral sinovenous thrombosis (CSVT). Methods: Retrospective review
of medical records of 3 patients with the diagnosis of CSVT on follow-up by the Ophthalmology

! Servicio de Oftalmologia, IdiPAZ, Hospital Universitario La Paz, Madrid. Universidad Auténoma de Madrid.
2 Servicio de Neurocirugia, IdiPAZ, Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Este trabajo ha sido presentado en el XXV Congreso de la Sociedad Espafiola de Estrabismo y Oftalmologia
Pediatrica (Ledn, 20 de abril de 2017).
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Department of La Paz University Hospital. Results: All three patients received initial systemic
treatment prescribed by the Pediatric Department. After clinical stabilization, they were evaluated
by the Ophthalmology Department, which initially prescribed oral acetazolamide at high doses. In
the follow-up consultations, visual acuity (VA), visual field tests, intrinsic and extrinsic ocular ocu-
lar motility, slit lamp biomicroscopy, intraocular pressure, funduscopy and optical coherence tomo-
graphy of both retinal nerve fiber and ganglion cell layers were examined. One patient required the
implantation of a ventriculoperitoneal shunt valve due to a sudden VA impairment, with posterior
calibration. Two other patients were exclusively treated with oral acetazolamide: one of them had a
papilledema recurrence after suspension of the treatment, so it had to be maintained in a sustained
regimen. The follow-up lasted 21, 14 and 59 months, respectively. Conclusions: Papilledema se-
condary to CSVT has a complicated management, and its chronicity is more common than in other
causes of intracranial hypertension. To avoid visual sequelae in the medium and long term, a close
follow-up is necessary with papillary edema monitoring and aggressive treatment.

Keywords: Papilledema, cerebral thrombosis, intracraneal hypertension, perimetry, optical cohe-

rence tomography.

Introduccion

La trombosis de senos venosos cerebrales
(TSVC) es una patologia infrecuente, cuya in-
cidencia se estima entre 0,6 y 7 casos por cada
100.000 habitantes de edad pediatrica y afio
(1). Aproximadamente el 40% de los casos de
TSVC se producen en el periodo neonatal (2).
Las principales causas de esta condicion com-
prenden: estados de hipercoagulabilidad; neo-
plasias, especialmente las hematoldgicas, como
la leucemia linfatica aguda y su tratamiento
con L-asparaginasa; y otitis cronificadas con
afectacion mastoidea. La resonancia magnética
nuclear (RMN) con reconstruccion angiogra-
fica (angio-RMN) en fase venosa es la prueba
diagnostica de eleccion (3). La presencia de
hemorragias retinianas peripapilares en la oftal-
moscopia, asociadas en la mayoria de los ca-
sos a papiledema, podria orientar la causa de la
TSVC (4). El tratamiento en fase aguda se basa
fundamentalmente en agentes anticoagulantes,
destacando el empleo de heparinas de bajo peso
molecular (5,6).

La importancia oftalmologica de la TSVC
radica en el hecho de que se ha identificado a
esta patologia como responsable de aproxima-
damente un 10% de los casos de HTIC inicial-
mente catalogada como idiopética en individuos
de cualquier edad (7). Otras publicaciones, por
el contrario, apuntan al desarrollo de TSVC en

pacientes con HTIC como una consecuencia del
mantenimiento en el tiempo de ésta (8). Una de
las potenciales secuelas de la cronificacion de
estos procesos son déficits visuales a largo pla-
7o (9,10), que son reversibles si el tratamiento
se instaura de forma temprana (11).

No se dispone de evidencia en cuanto al ma-
nejo y seguimiento de los pacientes con papi-
ledema secundario a TSVC. Dada la relacion
comentada entre TSVC e HTIC, el manejo neu-
ro-oftalmologico de estos pacientes se basa en
la bibliografia disponible referente a la HTIC:
acetazolamida inicial para prevenir déficits vi-
suales permanentes (12), por su buen perfil de
seguridad (13). En caso de que el papiledema
sea refractario al tratamiento médico y persista
la cefalea o presente déficits visuales, se recurre
a una cirugia: fenestracion de la vaina del nervio
optico (FVNO) o implante de una valvula de de-
rivacion ventriculo-peritoneal (VDVP) (14,15).

Se presenta a continuacion una serie de 3 pa-
cientes en edad pediatrica que fueron seguidos
en la consulta de Neuro-oftalmologia de nues-
tro centro por problemas oftalmoldgicos deri-
vados de procesos de TSVC.

Material y método

Revision retrospectiva de una serie de pacien-
tes en seguimiento por la Unidad de Neuro-oftal-
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mologia de un hospital terciario. Los criterios de
inclusion fueron: diagnostico de HTIC, eviden-
cia de TSVC en prueba de imagen y una edad
menor a 16 afios en el momento del diagndstico.

Los pacientes fueron sometidos a una ex-
ploracion oftalmoldgica en todas sus visitas a
consulta, consistente en agudeza visual (AV),
motilidad ocular extrinseca (MOE) e intrinseca
(MOI), biomicroscopia (BMC), presion intrao-
cular (PIO), fondo de ojo (FO) y tomografia
de coherencia 6ptica (OCT) de capa de fibras
nerviosas retinianas (CFNR) y capa de células
ganglionares (CCQ). La exploracion automati-
zada del CV quedo subordinada a la capacidad
de colaboracion de los pacientes a lo largo del
seguimiento.

Resultados

Se incluyd en la serie a tres pacientes, dos
varones y una mujer, con edades de 15, 11y 7
afios, respectivamente. A continuacion se des-
cribe cada caso clinico en detalle.

Paciente 1

Varoén de 15 afios de edad con antecedentes
personales (AP) de purpura trombocitopénica
idiopatica (PTI) en tratamiento con trombopo-
yetina (TPO) y manejado en el debut de la PTI
con corticoides sistémicos. Acudi6 a Urgencias
por cefalea intensa. Tras realizarse una RMN
cerebral (fig. 1), se llegd al diagndstico de
TSVC masiva, hecho que motivo su traslado a
la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) pedia-
trica. Asimismo, se interrumpid su tratamien-
to habitual con TPO y se pautaron heparina y
dexametasona intravenosas.

Tras su traslado de la UCI a planta, fue re-
mitido para valoracion por Oftalmologia, des-
tacando en la exploracion inicial una AV de 0,8
en el ojo derecho (OD) y 1 en el ojo izquier-
do (OI); MOI y MOE sin alteraciones; ligeras
opacidades subcapsulares posteriores en am-
bos ojos (AO) en la BMC; aumento cecal con
disminucién generalizada de la sensibilidad en
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el CV de AO (fig. 2); un marcado borramiento
del margen papilar con edema bilateral del dis-
co optico en el FO (fig. 3) y de la CFNR en la
OCT. Se pauto al paciente 250 mg de acetazola-
mida por via oral cada 8h, y Pediatria sustituyo
la dexametasona por rituximab.

Al mes siguiente, el paciente presenté una
discreta mejoria del edema de CFNR en el OD
(de 339 a 281 um) y un empeoramiento nota-
ble en el OI (de 276 a 329 um). Tres semanas
mas tarde, ante la caida de AV a 0,6 en el OD
y 0,5 en el OI se solicité a Neurologia Infantil
una puncién lumbar, que mostrd una presion de
salida del liquido cefalorraquideo (LCR) de 52
cmH,O. Dado el empeoramiento visual y el cla-
ro caracter patologico de la presion intracraneal
(PIC) se interconsultdé a Neurocirugia para el
implante preferente de una VDVP, que se rea-
lizo 4 dias después, tras realizar un registro de
la PIC.

En las visitas sucesivas a la cirugia de de-
rivacion de LCR, la AV mejoré a 0,7 en OD y
0.9 en OI. Ante la ausencia de disminucion del
edema de papila en el OD y la escasa mejoria
visual, se pautd de nuevo acetazolamida. Tras
prolongarse 4 semanas la ausencia de mejoria
pese a la terapia, se solicitdé a Neurocirugia la
recalibracion de la VDVP.

Doce semanas después de la revision val-
vular, la AV alcanz6 la unidad en AO. Ante el
progresivo descenso de los valores de la CFNR
medidos por OCT, la mejoria mantenida de la
AV y la evolucion de los examenes del CV ha-
cia la normalidad, se retir6 el tratamiento con
acetazolamida. Posteriormente, dado el buen
funcionamiento de la VDVP, se ha constatado
una lenta y progresiva disminucion de los valo-
res de CFNR (tabla 1).

No obstante, estos no han podido conside-
rarse, tras 95 semanas de seguimiento desde su
visita inicial a Urgencias, dentro del rango de
normalidad. Los CV en la visita de seguimien-
to a las 75 semanas han puesto de manifiesto
una discreta disminucion de la sensibilidad ge-
neralizada, desapareciendo el aumento cecal
presente en las perimetrias iniciales (fig. 4). El
examen de FO, por su parte, si bien no mostrd
un edema franco de la cabeza del nervio optico,
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Figura 1. RMN y angio-RMN realizadas al paciente 1 en Urgencias. Ocupacion por material hiperintenso en T1 y T2
de las luces de los senos sagital superior (flecha blanca), recto (flecha verde), lateral (flecha amarilla), transverso (flecha
roja) y sigmoideo izquierdos, golfo yugular izquierdo, porcion cefalica de la vena yugular izquierda y vena de Galeno
ipsilateral. Se observa dilatacion e ingurgitamiento de la vena oftalmica superior izquierda (flecha naranja) y aumento
de calibre de las vainas de ambos nervios opticos (flechas azules).
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Figura 2. Visita inicial del paciente 1. Aumento cecal con disminucion generalizada de la sensibilidad en el CV auto-

matizado de AO.

si reveld un borramiento difuso de los bordes
de la papila optica, mas franco en el OI (fig. 5).

Paciente 2

Mujer de 11 afios con miopia moderada
como Unico antecedente de interés. Acudid
a Urgencias por cefalea intensa de 10 dias de
evolucion, a la que sobrevinieron el dia previo

Figura 3. Visita inicial del paciente 1. Marcado borra-
miento del margen papilar con edema del disco Optico
en el OD.

nuevos sintomas: vision borrosa y sensacion
de inestabilidad. La RMN de Urgencias revelo
signos equivocos de TSVC, por lo que se efec-
tud una puncion lumbar cuyas cifras de PIC se
situaron en 63 cmH,O. Fue remitida a Oftalmo-
logia con un tratamiento inicial de 500 mg de
acetazolamida cada 12h.

En la consulta de Neuro-oftalmologia, la pri-
mera valoracion de la paciente resultd en una
AV de 0,7 en AO; el CV inicial no fue fiable;
el FO permitio identificar un marcado edema
de papila en AO, con borramiento de bordes y
tortuosidad vascular retiniana (fig. 6). La OCT
confirmo la existencia de un marcado edema de
CFNR con un grosor de 309 y 340 um, por lo
que se aumento la dosis de acetazolamida a 500
mg cada 8 horas.

La semana siguiente, ante la falta de res-
puesta y el empeoramiento del papiledema, se
volvio a subir la dosis de acetazolamida a 500
mg cada 6 horas. Tras obtenerse a partir de este
cambio terapéutico un marcado y progresivo,
aunque lento, descenso de los valores de CFNR
en la OCT, unido a una mejoria clinica clara,
se pautd un descenso muy lento de la dosis de
acetazolamida. A las 30 semanas de seguimien-
to, en tratamiento oral con 250 mg diarios de
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Tabla 1. Evolucién clinica del paciente 1. Cada comprimido pautado de acetazolamida corresponde a una dosis de 250 mg

Semana AV OD AVOI | CNFROD | CNFROI CCG OD CCG OD Tratamiento pautado
(um) (um) (um) (um)
0 0,8 0,9 339 276 Error 88 Rituximab
Acetazolamida 1-1-1

4 0,7 0,7 281 329 87 Error Acetazolamida 1-1-1
7 0,6 0,5 253 317 94 93 VDVP

11 0,7 0,7 252 270 84 96

14 0,7 0,9 243 261 88 88 Acetazolamida 1-0-1

16 0,7 0,9 241 242 86 89 Acetazolamida 1-0-1

18 1 1 236 241 86 90 Acetazolamida 1-0-1

Recalibracion VDVP

25 1 1 164 183 Error 87 Acetazolamida 1-0-1

30 1 1 170 183 85 88 Acetazolamida 1-0-1

35 1 1 175 175 86 88

40 1 0,8 169 184 85 Error

50 0,8 0,7 156 157 86 90

55 0,9 0,9 161 166 88 89

62 0,9 0,9 149 165 86 87

79 1 1 126 152 87 88

95 1 1 143 165 87 88

acetazolamida, las cifras de la CFNR de la OCT
seguian el valores supranormales. Tras presen-
tar un leve empeoramiento de este parametro
sin afectacion de la CCG, se volvio a aumen-
tar la dosis de acetazolamida, descendiéndola
después de forma progresiva segin la monito-
rizacion de CFNR en la OCT. La AV mejord
respecto a las visitas iniciales, con valores de 1
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en AO desde ese momento (tabla 2). E1 CV no
mostrod alteraciones patologicas.
Paciente 3
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Figura 4. CV a las 75 semanas de seguimiento. Discreta disminucion de la sensibilidad generalizada sin aumento de

la mancha ciega.
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Figura 5. Papilas Opticas del paciente 1 tras interrumpir el tratamiento con acetazolamida. Notese un borramiento difu-
so en los bordes de las mismas, sin claro edema del disco, mas evidente en el OI.

ses después del citado cuadro, fue derivado a
Urgencias por cefalea y diplopia binocular ho-
rizontal. La exploracion inicial reveld una pa-
resia del VI nervio craneal derecho. Dada la
sospecha clinica, se efectudé una puncioén lum-
bar que puso de manifiesto una presion de sali-
da de LCR de 35 cmH,O. La RMN mostr6 una
trombosis venosa cronica del seno sigmoideo y
golfo yugular derechos, sin signos de trombosis
activa. El Servicio de Pediatria decidi6 iniciar

tratamiento sistémico con cefotaxima y hepari-
na, y remitir al paciente a Oftalmologia.

En la primera exploracion por nuestro Ser-
vicio, la AV con correccion fue de 1 en el OD
y 0,8 en el OI. La exploracion de MOI, MOE,
PIO y BMC fue anodina. En el FO destaco la
existencia de papilas de bordes borrosos, no
sobreelevadas y normocoloreadas, y una mode-
rada congestion vascular retiniana (fig. 7). La
OCT no reveld un engrosamiento de la CFNR:

Figura 6. Visita inicial del paciente 2. Marcado edema de papila en AO, con borramiento de bordes de los discos opti-
cos y tortuosidad vascular retiniana.
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Tabla 2. Evolucién clinica del Paciente 2. Cada comprimido pautado de acetazolamida corresponde a una dosis de 250 mg

Semana | AV OD AV O1 CNFR OD CNFR OI CCG OD CCG OD Tratamiento pautado
(pm) (pum) (um) (nm)
0 0,7 0,7 309 340 97 102 Acetazolamida 2-2-2
1 0,7 0,7 301 395 98 101 Acetazolamida 3-2-3
3 1 1 250 300 96 103 Acetazolamida 3-2-3
7 1 0,9 196 217 96 100 Acetazolamida 3-2-2
Acetazolamida 2-2-2
13 1 1 145 160 96 100 Acetazolamida 2-1-1
18 1 0,7 136 138 97 101 Acetazolamida 1-1-1
Acetazolamida 1-0-1
22 1 0,9 136 138 99 100 Acetazolamida 1-0-1
26 1 1 131 136 96 102 Acetazolamida 1-0-0
30 1 1 128 143 97 101 Acetazolamida 1-0-0
35 1 1 142 163 96 101 Acetazolamida 1-0-1
39 1 1 142 159 97 101 Acetazolamida 1-0-0
47 1 1 184 211 96 102 Acetazolamida 1-1-1
53 1 1 163 177 97 100 Acetazolamida 1-1-1
61 1 1 137 154 93 101 Acetazolamida 1-1-0,5

87 y 90 um en OD y OI, respectivamente. A
pesar de ello, y suponiendo un caracter cronifi-
cado del cuadro, se decidid iniciar tratamiento
con 250 mg de acetazolamida oral cada 12h,
manteniendo este tratamiento durante 4 meses
con controles periddicos por parte de Neurolo-
gia Infantil con interconsultas a Oftalmologia.
Una vez transcurrido este periodo de tiempo,
se suspendio la terapia; a raiz de esta decision,
el paciente sufrié un nuevo episodio de cefalea

intensa, y al practicar una nueva puncién lum-
bar, present6 nuevamente valores de 37 cmH,O
de PIC. El Servicio de Otorrinolaringologia
practico al paciente una etmoidectomia anterior
bilateral con infundibulectomia y antrostomia
maxilar, exéresis de quistes maxilares, septo-
plastia, esfenoidectomia derecha y marsupiali-
zacion del seno asociado.

Visto el caracter «dependiente» de acetazo-
lamida de la HTIC de este paciente, se mantuvo

Figura 7. Visita inicial del paciente 3. Papilas de bordes borrosos, no sobreelevadas y normocoloreadas, con una mo-
derada congestion vascular retiniana.
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tratamiento con acetazolamida a dosis de 250
mg cada 12 h durante 12 meses mads, con vi-
sitas sucesivas en consulta. Una vez cumplido
este tiempo, se interrumpid por segunda vez el
tratamiento oral tras una retirada paulatina pro-
longada.

Tras 5 anos de seguimiento, el paciente ha
mantenido una AV de 1 en AO, con normalidad
en la exploracion de MOI, MOE, BMC y PIO.
El borramiento del margen del disco optico sin
clara edematizacion del mismo se ha mantenido
sin cambios a lo largo de todo el seguimiento.
La CFNR y la CCG no han presentado varia-
ciones considerables. El examen del CV ha sido
repetidamente normal (fig. 8).

Discusion

La TSVC en nuestra serie presenta un cur-
so clinico que tiende a la cronificacion y con
caracter dependiente del tratamiento oral con
acetazolamida. Estas caracteristicas resultan en
un manejo clinico complicado, con necesidad
de seguimiento estrecho para evitar secuelas
visuales irreversibles. El tratamiento oral con
acetazolamida se puede mantener en el tiempo
siempre y cuando no exista repercusion visual
y bajo control analitico.

La forma mas frecuente de presentacion pe-
rimétrica de la HTIC es un aumento de la man-
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cha ciega (16). Esta prueba sin embargo, no es
realizable en todos los pacientes pediatricos, al
depender del grado de colaboracion. La OCT se
ha propuesto como herramienta para monitori-
zar el edema de CFNR y su respuesta al trata-
miento en caso de HTIC pediatrica (10,17,18),
dado su caracter no invasivo y rapidez de ob-
tencion. El estudio de la CCG nos permite pre-
decir el riesgo de secuelas visuales y prolongar
el tratamiento médico mientras su grosor se
mantenga dentro de los limites normales.

La HTIC en nifos generalmente presenta
una respuesta satisfactoria a la acetazolamida
oral, aun cuando la instauraciéon de los sinto-
mas es rapida (19). El curso del papiledema
secundario a HTIC idiopatica en nifios ha sido
descrito, caracterizdndose por su resolucion a
los 3 meses de seguimiento, bien con observa-
cion o con en tratamiento con acetazolamida
oral (17,20). Algunos autores, por su parte, han
sugerido la conveniencia de indicar la cirugia
de FVNO antes en nifios que en adultos, dado
el curso clinico mas agresivo del proceso en po-
blacion pediatrica (21).

Siendo infrecuente del diagnodstico de TSVC
en nifios, la historia natural del papiledema se-
cundario a esta patologia es bastante mas im-
predecible que el propio de la HTIC infantil.

La TSVC en nifos puede ser causa de pérdi-
da visual fulminante con recuperacion incom-
pleta (22). Se trata, a la vista de los casos que
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Figura 8. CV de paciente 3 a los 5 aflos de seguimiento. No se observan alteraciones perimétricas remarcables.
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presentamos, de un proceso de dificil manejo,
menos respondedor a los tratamientos habitua-
les para la HTIC, y mas recurrente.

El manejo que se propone esta condiciona-
do a la funcién visual del paciente, entendien-
do como componentes de ella la AV, el CV, el
grado de edematizacion de las papilas en la
funduscopia y el grosor de la CFNR y la CCG
en la OCT. La acetazolamida, dada la buena to-
lerancia que tiene en los pacientes pediatricos,
es un escalon terapéutico inicial aceptable, con
analiticas seriadas para el control de los niveles
séricos de iones y bicarbonato. En caso de exis-
tir empeoramiento leve o moderado en alguno
de los factores visuales anteriormente mencio-
nados, aumentar la dosis de acetazolamida oral
(siempre que exista respuesta a ésta) parece el
siguiente paso a seguir; si por el contrario la AV
se encuentra comprometida, existe un empeo-
ramiento perimétrico, o las papilas muestran
un mayor borramiento de bordes, debe optarse
por una medida mas agresiva, como el implante
de una VDVP o la FVNO. Esta misma indica-
cion debiera realizarse si el paciente tuviera un
papiledema refractario a tratamiento médico o
comenzara a apreciarse atrofia sectorial de la
CCG en la OCT.

En caso de existir mejoria de la AV, el CV o
la CFNR por OCT, puede intentarse disminuir
la dosis de acetazolamida; no obstante, existe la
posibilidad de que, aunque estos pardmetros se
normalicen, el aspecto de las papilas sea and-
malo, sin limites claramente definidos como en
los discos fisiolégicos.

El seguimiento y manejo de estos pacientes
requiere, en opinion de los autores, de la exis-
tencia de un equipo multidisciplinar de especia-
listas con experiencia en nifios: neuro- oftalmo-
logos, neurocirujanos, pediatras dedicados a la
Neurologia Infantil y otorrinolaring6logos.
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Articulo original

Terapia visual y toxina botulinica A como tratamiento de la
exotropia intermitente

Vision therapy and Botulinum Toxin A as a treatment of Intermittent
Exotropia

José Alberto Reche-Sainz!, Fernando Hidalgo-Santa Cruz?,
Héctor Fernandez Jiménez-Ortiz!, Nicolds Toledano-Fernandez!

Resumen

Propésito: Estudiar la efectividad de la terapia visual y de su combinacioén con la inyeccion de
toxina botulinica A como tratamiento de la exotropia intermitente (EI). Método: Serie de casos
prospectiva. Se incluyeron a 19 nifios que presentaban EI sin haber recibido tratamientos previos.
Se valor¢ el angulo de desviacion de cerca y de lejos, la estereopsis cercana y el control fusional me-
diante la escala Newcastle Control Score (NCS). Se consider6 criterio de éxito: la existencia de un
angulo de desviacion latente < 10 dp, una estereoagudeza cercana < 60 segundos de arco y una pun-
tuacion global < 3 en la escala NCS. Todos los pacientes fueron sometidos inicialmente a ejercicios
de ortoptica durante 12 semanas (primer escalon). De no alcanzar el criterio de éxito se le inyectaba
toxina botulinica A completando ademads otras 12 semanas de ortdptica (segundo escalon). Sin éxito
en este segundo escalon, se les indicaba cirugia muscular (tercer escalon). Resultados: La edad me-
dia de los participantes en el momento de la intervencion fue de 6,69 + 2,72 afios. Se computaron 11
éxitos terapéuticos tras ortoptica (57,89%), 5 éxitos tras toxina botulinica combinada con ortoptica
(26,31%) y 3 fracasos terapéuticos (15,78%) con una tasa global del 84,21% y seguimiento medio
de 12,90+5,72 meses. El angulo de exodesviacion de cerca (p=0,001) y la puntuacion NCS cerca
(p=0,036) previos a las intervenciones, fueron los tinicos parametros con diferencias significativas
entre los pacientes que alcanzaron éxito terapéutico frente al fracaso. Conclusiones: Este abordaje
propuesto en escalones terapéuticos presenta una alta tasa global de éxito, por lo que podria ser muy
efectivo en el manejo de la EIL

Palabras clave: Exotropia intermitente, terapia visual, toxina botulinica A.

Summary

Purpose: To study the effectiveness of vision therapy and its combination with the injection of bo-
tulinum toxin A as a treatment for intermittent exotropia (IE).

Method: Prospective series of cases. We enrolled 19 children who had intermittent exotropia without
any prior treatment. We mainly assessed near/far angles of deviation, near stereopsis and fusional
control using the Newcastle Control Score (NCS). Success criteria included a latent angle of devia-
tion <10 prismatic diopters, near stereoacuity < 60 arc seconds and an overall score < 3 points on

! Hospital Universitario de Fuenlabrada. Servicio de Oftalmologia. Fuenlabrada, Madrid. Espafia.
2 Centro Boston de Optometria. Madrid. Espafia.
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the NCS scale. All of the patients initially underwent orthoptic exercises for 12 weeks (first step).
After this period, patients who did not meet the success criteria, were injected with Botulinum toxin
A and completed another 12 weeks of orthoptics (second step). If they were unsuccessful, muscle
surgery was recommended (third step).

Results: The average age of the participants at the time of intervention was 6.69 £ 2.72 years. We
observed 11 therapeutic successes after vision therapy (57.89%), 5 after botulinum toxin combi-
ned with vision therapy (26.31%) and 3 treatment failures (15.78%). The overall success rate was
84.21% with a median follow-up of 12.90 + 5.72 months. Near exodeviation angle (p = 0.001) and
near NCS (p = 0.036) before the interventions were the only parameters with significant differences
between patients who achieved therapeutic success and therapeutic failure.

Conclusions: The therapeutic steps proposed as a new approach have a high overall success rate and

may be effective in managing intermittent exotropia.
Key words: Intermittent exotropia, orthoptics, vision therapy, botulinum toxin A.

Introduccion

La exotropia intermitente (EI) es un estra-
bismo relativamente prevalente, ya que afecta
al 1% de la poblacion y representa al menos
el 25% de los estrabismos infantiles (1). Suele
aparecer entre los 12 meses a 4 afios de edad
(2) y es doblemente méas frecuente en el sexo
femenino (3).

La EI consiste en la desviacion episodica ha-
cia afuera generalmente de un mismo ojo, sobre
todo en la mirada lejana, siendo mas manifiesta
cuando el sujeto esta distraido, cansado, enfer-
mo o0 se encuentra en ambientes de intensa ilu-
minacion. Durante los periodos de exodesvia-
cion, se produce la supresion del ojo desviado,
pero al tratarse de una tropia no constante, la
ambliopia no es un sintoma caracteristico (4).

Dado que la EI conserva una cierta buena bi-
nocularidad aun siendo a tiempo parcial, se han
propuesto diversas terapias conservadoras para
su manejo, como son la observacion, las oclu-
siones antisupresoras, la ortoptica, el uso de
lentes negativas y la toxina botulinica (5,6,1).
No obstante, tradicionalmente se ha considera-
do que la cirugia muscular es mas efectiva que
dichas terapias no quirurgicas (7,8). Pero a di-
ferencia de éstas, aquélla no estaria exenta de
importantes riesgos que deteriorarian la vision
binocular, como son la hipocorrecion de la exo-
desviacion, ya sea inmediata o diferida (9), y la
hipercorreccion de caracter constante (endotro-
pia consecutiva) (1).

El desconocimiento de la historia natural de
la EI y la falta de evidencia clinica acerca de
los resultados de las diversas terapias en uso,
hacen que no exista actualmente un consenso
acerca de las indicaciones especificas de cada
terapia, ya sea conservadora o quirtrgica, y del
momento de aplicacion mas idéneo (10,5,11).

En el presente trabajo, se estudia la efectivi-
dad de la combinacion secuencial de dos mo-
dalidades terapéuticas ya conocidas, la terapia
ortoptica y la inyeccion de toxina botulinica A
en los rectos laterales que se aplicarian de for-
ma precoz en el manejo de la EI.

Sujetos, material y métodos

Se trata de un estudio piloto de caracter pros-
pectivo que se realizé recogiendo una serie de
casos.

Se seleccionaron ninos de 3 a 13 afios de
edad atendidos de forma consecutiva seglin ac-
ceso al Servicio de Oftalmologia del Hospital
Universitario de Fuenlabrada (Madrid), y que
presentaban una EI descompensada. Dichos
niflos no debian haber recibido previamente
ningun tratamiento especifico para la EI, esto
es, terapia visual, toxina botulinica A o cirugia
muscular. Se consideré que la EI estaba des-
compensada si se objetivaba un mal control de
la exodesviacion (mas de 3 puntos en la escala
revisada de Newcastle Control Score), y ade-
mas presentaba alguna de las siguientes carac-
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teristicas: angulo de exodesviacion mayor de
10 dioptrias prismaticas (dp) en vision cerca-
na o lejana, existencia de sindrome alfabético
0 una estereoagudeza cercana > 60 segundo de
arco, evaluada mediante el TNO test (Laméris
Tech, Nieuwegein, Holanda). Se excluyeron a
aquellos nifios con exotropias sensoriales, es-
trabismos restrictivos o paréticos coexistentes,
con patologia ocular concomitante o con tras-
tornos neurologicos asociados.

Todos los pacientes del estudio fueron ini-
cialmente sometidos a terapia visual segun un
plan adaptado a la EI (tabla 1). Dos optome-
tristas programaron ejercicios especificos para
el cuadro de EI. Los ejercicios fueron explica-
dos e instruidos al paciente y familiar respon-
sable de la realizacién de los mismos en casa.
Se marcaron unas pautas diarias de ejecucion y
se entregd el material necesario en cada caso.
La duracion de las sesiones no debia exceder
de 20 minutos al dia en ningln caso, pudiendo
estos ser divididos en mas de una sesion segiin
niveles atencionales.

La terapia visual consistié en desarrollar en
forma secuencial las habilidades de conver-
gencia refleja y sostenida, para posteriormente
realizar ejercicios de disparidad de fusion tanto
positiva como negativa.

En la primera fase, se instruy6 a los pacien-
tes a la realizacion de vergencias sacadicas me-
diante la presentacion de estimulos en lejos y
cerca y sosteniendo la postura convergente du-
rante cortos episodios de tiempo (5-10 segun-
dos). Se puso especial énfasis en el desarrollo
de estas capacidades de forma simétrica, en am-
bas miradas laterales. El tiempo dedicado fue
superior en la mirada lateral coincidente con el
0jo no dominante.

Tabla 1. Objetivos secuenciales de la terapia visual

1. Fortalecimiento de la convergencia proxima:
Adaptativa o tonica: fijacioén estimulo cerca y
convergencia sostenida > 5 segundos
Refleja o sacadica ; fijacion estimulos cerca- lejos, lejos-
cerca

2. Estimulacion de la disparidad de fusion cerca y lejos:
Cordon de Brock, ejercicios fusion con prismas base
externa

3. Reconocimiento de diplopia:
Terapias antisupresoras: anaglifos, vectogramas
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En una segunda fase, los ejercicios se ba-
saron en la presentacion de estimulos de dis-
paridad de fusion y se realizaron con ayuda de
un cordon de Brock y presentacion de prismas.
La distancia de presentacion de los estimulos
sigui6 una pauta de cerca y después de lejos,
conforme se iba produciendo un mejor desarro-
llo del control oculomotor.

Por ultimo, la estrategia final consisti6 en la
creacion de pistas perceptivas, diplopia, cambio
de direccion visual primaria, etc. que sirvieran
de conciencia para el alineamiento motor bino-
cular. Estas se realizaron mediante la ayuda de
filtros anaglifos y polarizadores. El seguimien-
to en consulta se realizd bisemanalmente hasta
completar 12 semanas.

En este momento, se evalu6 la El y se con-
sider6 que estaba compensada cuando se cum-
plian las tres siguientes condiciones: NCS glo-
bal <3 puntos (NCS casa < 1 punto, NCS cerca
< Ipunto, NCS lejos < 1punto), estereoagudeza
en vision cercana era < 60 segundos de arco y
angulo de desviacion < 10 dp. Si estaba com-
pensada, se considero éxito terapia. A los pa-
cientes que seguian con EI descompensada, se
les inyectaron 5 Unidades Internacionales de to-
xina botulinica A (Botox®, Allergan, Westport,
Mayo County, Irlanda) en cada musculo recto
lateral bajo anestesia general. Tras la inyeccion
de la toxina botulinica, se reiniciaban los ejer-
cicios ortopticos cuando la desviacion endo-
tropica inducida por la relajacion de los rectos
laterales, fuese menor de +10 dioptrias prisma-
ticas. Tras 12 nuevas semanas de entrenamiento
visual, se evalué de nuevo la compensacion del
estrabismo. De estar compensado, considerd
como ¢éxito toxina-TERAPIA. En caso de se-
guir descompensada (fracaso terapéutico), se
opto por la cirugia muscular.

Se estudiaron las siguientes variables antes y
después de la intervencion: agudeza visual me-
jor corregida de cada ojo, refraccion ciclopléjica
angulo de desviacion de lejos y cerca, dominan-
cia ocular, control de la desviacion y la este-
reoagudeza en vision cercaba mediante el test
de TNO. Como ya se ha indicado, la evaluacién
del control de la desviacion se realizo mediante
la puntuacion de la escala revisada Newcastle
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Control Score (NCS). El NCS da una puntua-
cion (0-9) que es una valoracion combinada de
la frecuencia observada del estrabismo por los
padres llamado control en casa (0-3 puntos), asi
como la observacion de la capacidad del nifio
para realinear el ojo tras ser disociado con el
cover test (control clinico) en vision cercana
(0-3 puntos), y lejana (0-3 puntos) (12).

Se compararon estadisticamente las caracte-
risticas pre- y post- intervencion de los tres gru-
pos entre si mediante el test de la Chi al cuadra-
do para las variables categdricas y mediante el
analisis de la varianza (ANOVA) para los datos
cuantitativos. A continuacion se establecieron
comparaciones multiples entre pares de estos
tres grupos mediante la prueba de Tukey Los
analisis se realizaron con el programa estadisti-
co SPSS version 21.0 (IBM, Chicago, Illinois,
Estados Unidos).

El protocolo del estudio fue aprobado por
la Comision de Etica de Investigacion Clini-
ca del Hospital Universitario de Fuenlabrada
atendiendo a los principios de la Declaracion
de Helsinki. Se inform¢ a los padres/tutores de
los nifos de la naturaleza del estudio y de sus
propositos, y se solicitd consentimiento verbal
y escrito para la aplicacion de cada una de las
terapias.

Resultados

Un total de 21 pacientes (14 nifios y 7 nifias)
fueron incluidos pero se produjeron dos pérdi-
das (9,52%) durante el seguimiento (1 nifia y
1 nifio). La edad media de los pacientes en el
momento de iniciar la intervencion terapéutica
fue de 6,69 + 2,72 afios. Como antecedentes
personales, destacaban 4 casos de prematuridad
(21,05%), 2 con retraso madurativo (10,52%) y
2 con trastorno por déficit de atencion (10,52%).
Tres pacientes (15,79%) tenian antecedentes fa-
miliares conocidos de EI. El ojo izquierdo fue
el dominante en 11 de los nifios (57,89%) tanto
en vision lejana como cerca. Existia fijacion al-
ternante en 4 del total (21,05%) de cercay en 3
(15,79%), de lejos. De los 19 pacientes tratados,
se computaron 11 éxitos terapéuticos tras ortop-
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tica (57,89%), 5 éxitos tras toxina botulinica-
ortoptica (26,31%) y 3 fracasos terapéuticos
(15,78%). Estos 3 fracasos terapéuticos fueron
posteriormente sometidos a recesion de rectos
laterales, pero s6lo un caso fue exitoso (tabla
2). El intervalo medio entre la inyeccion de to-
xina botulinica y el inicio de la terapia visual
fue 2,87+ 1,21 meses y el seguimiento medio
global de los pacientes fue de 12,90+5,72 me-
ses. Respecto a las caracteristicas previas a la
intervencion, no se hallaron diferencias estadis-
ticamente significativas (p>0,05) entre los tres
mencionados grupos (tabla 2). Las excepciones
fueron el angulo de desviacion de cerca (p=
0.001) y el NCS de cerca (p=0,036). El angulo
de desviacion en vision cercana fue mayor en
el grupo Fracaso terapéutico (-11,33+2.31 dp),
frente al grupo Exito terapia, -6,36=1,50 dp (p=
0.05 segtin la prueba post hoc de Tukey); o frente
al grupo de Exito toxina-TERAPIA, -6,80+1,79
dp (p=0,018 Tukey). E1 NCS cerca del grupo de
Fracaso terapéutico 1,67+0,58 puntos también
diferia de forma estadisticamente significati-
va con el del grupo de Exito terapia 0,77+0,56
puntos (p=0,037), o con el del grupo de Exito
toxina-TERAPIA, 0,90+0,22 puntos (p=0,045).

Respecto a los resultados postintervencion,
todas las variables presentaron diferencias es-
tadisticamente significativas entre los tres gru-
pos. Comparadas entre pares mediante la prue-
ba de Tukey, se comprobo que para el angulo de
cerca, lejos, NCS casa, NCS cerca, NCS lejos
y TNO habia diferencias entre el grupo Fra-
caso terapéutico con el grupo de Exito terapia
(p<0,05) y con el grupo de Exito toxina-TE-
RAPIA (p<0,05), pero no de estos dos ultimos
entre si (p>0.05).Tanto en el grupo de Exito te-
rapia como en el de Exito toxina-TERAPIA, la
totalidad de los pacientes manifestaron fusion
plana en el test de Worth lejano. En cambio los
3 pacientes del grupo de Fracaso terapéutico,
suprimian el ojo desviado.

No hubo efectos secundarios en el caso de
la terapia ortoptica y los observados tras la in-
yeccion de toxina botulinica fueron leves y
transitorios. De los 8 pacientes tratados con
toxina botulinica, hubo 3 casos (37,50%) con
hemorragia subconjuntival, 1 caso (12,50%) de
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Tabla 2. Caracteristicas previas y posteriores a las intervenciones de los tres grupos de pacientes

Grupo EXITO Grupo EXITO Grupo FRACASO | valor p
TERAPIA TOXINA-TERAPIA | TERAPEUTICO
(n=11) (n=5) (n=3)

Edad (afios) 7,54+3,19 5,78+1,38 4,99+1,36 0,260*
Sexo: masculino/femenino 7 (63,63%) 3 (60,00%) 3 (100%) 0,4357
Edad al inicio terapia (afios) 7,54+3,19 5,78+1,38 4,99+1,36 0,260%*
Agudeza visual OD 0,99+0,30 0,98+0,45 1,00+0.00 0,692*
Agudeza visual OI 0,98+0,40 0,98+0,45 1,00+0.00 0,748%*
Equivalente esférico OD (D) 0.61£1,57 0,60+0,94 1,33+0,76 0,703*
Equivalente esférico OI (D) 0,75+1,39 0,67+0,79 1.50+0.50 0,587*
Error cilindrico OD (D) 0,70+0,84 0.90+0,55 0,25+0,43 0,493*
Error cilindrico OI (D) 0,66+0,67 1,35+1,24 0,28+0,36 0,100%*
NCS casa pre. (puntos) 1,59+0,66 1,70£1,20 2,33+0,58 0,403*
NCS cerca pre. (puntos) 0,77+0,56 0,90+0,22 1,67+0,58 0,036*
NCS lejos pre. (puntos) 2,41+£0,54 2,70+0,45 3,00+0,00 0,169*
Dominancia cerca pre. OD/Ol/alternante 3/6/2 1/3/1 1/2/0 0,942
Angulo de desviacién cerca pre. (dp) -6,36£1,50 -6,80+1,79 -11,33+£2,31 0,001
Dominancia lejos pre: OD/Ol/alternante 2/6/3 1/3/1 1/2/0 0,884+
Angulo de desviacion lejos pre. (dp) -16,64+6,92 -15,60+3,89 -20,20+0,00 0,579
Sindrome Alfabético pre. A/V/X/no 5/0/5/1 1/1/3/0 0/0/3/0 0,362}
TNO < 60 segundos de arco pre. 6 (54,54%) 3 (60%) 0 (0%) 0,197%
NSC casa post. (puntos) 0,91+0,30 1,00+0,00 2,00+0,00 0,000*
NSC cerca post. (puntos) 0,18+0,40 0,40+0,55 1,00+0,00 0,029*
NCS lejos post. (puntos) 0,55+0,52 0,80+0,45 3,00+0,00 0,000%*
Dominancia cerca post. OD/Ol/alternante 3/8/0 1/3/1 1/2/0 0,555%
Angulo de desviacion cerca post. (dp) -4,36+1,21 -4,40+1,67 -8,67+1,15 0,000%*
Dominancia lejos post. (OD/Ol/alternante) 2/8/1 0/2/3 1/2/0 0,137%
Angulo de desviacion lejos post. (dp) -9,09+3,83 -10,40+3,29 -21,67+2,89 0,000%*
TNO < 60 segundos de arco post. 11(100%) 5(100%) 0(100%) 0,000F
Tiempo de seguimiento (meses) 11,19+6,44 14,77+4,33 16,08+3,13 0,312*
OD=o0jo derecho Ol=0jo izquierdo, pre.=previa a la intervencion, post.=posterior a la intervencion, D= dioptrias, dp= dioptrias prismaticas,
*Analisis de la varianza (ANOVA); +Chi al cuadrado; Las variables continuas se expresan con la media + desviacion estandar.

ptosis severa y 1 (12,50%) de diplopia. No se
produjo ningtn caso de endotropia consecutiva
permanente.

Discusion

Siendo la EI uno de los tipos de estrabismos
mas habituales, no se han realizado ensayos cli-
nicos randomizados que determinen cual es la
evolucion natural de los casos no tratados frente
a los tratados, y acerca de los factores clinicos
que mas influyen en su prondstico (6,1). La tni-

ca excepcion seria un reciente ensayo clinico
que compara la efectividad de las oclusiones
a tiempo parcial con la observacion (11,13).
Se conoce que la EI se puede compensar con
la practica desaparicion de la desviacion en el
transcurso del tiempo (14). Pero también es po-
sible que la desviacion no experimente cambios
significativos (15), o que progrese a una exotro-
pia permanente con supresion sensorial del ojo
desviado y deterioro de la estereoagudeza en la
vision cercana (1,3).

La severidad clinica de la EI se ha asocia-
do a la existencia de grandes angulos de des-
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viacion, a un mal control de la desviacion (con
prolongados tiempos de tropia y/o con dificul-
tad en el restablecimiento de la fusion tras diso-
ciacion), y a una pérdida de la estereoagudeza
cercana (16,17). En concreto, siendo el control
de la desviacion, un factor de gran importan-
cia clinica es el que, mas escasamente, se ha
estandarizado en los estudios (1). A este res-
pecto, se ha desarrollado entre otras, la escala
revisada Newcastle Control Score que hace una
valoracion subjetiva parental del control de la
desviacion en casa (Home Control), y ademas
una valoracion objetiva del examinador en con-
sulta, tanto en vision cercana y lejana (Clinic
Control) (18,12). Esta escala se ha demostrado
valida para monitorizar el control y la respuesta
al tratamiento en la EI (19).

Por otro lado, se ha observado una enorme
variabilidad en los resultados terapéuticos de la
EI comunicados en la Literatura (17). Esta se
deberia, en parte a la ya mencionada falta de
estandarizacion de estos criterios de éxito, mu-
chas veces reducidos a tan s6lo a la consecu-
cion de un aceptable angulo de desviacion. Por
ello, en el presente trabajo, se han considerado
unos criterios estrictos y comparables de éxito
terapéutico: el alineamiento, la estereopsis cer-
cana y el control de la desviacion cuantificado
mediante escala NCS.

Respecto a la terapia ortoptica, se han descri-
to tasas de éxito del 88-100% para los pacien-
tes con EI, si bien considerando principalmente
como criterio de éxito, el alinecamiento motor
+10 dp (20). No ha habido, pues, una verdade-
ra evaluacion de la efectividad de la ortdptica
mediante un ensayo clinico prospectivo y ran-
domizado realizado a gran escala y con unos
criterios estrictos de éxito terapéutico (1).

Nuestra tasa de éxito fue del 57,89% (11 de
los 19 pacientes tratados) con un seguimiento
de 11,19+6,44 meses, segun criterios de éxi-
to estrictos. Estudios experimentales recientes
(21) han demostrado que el control de la des-
viacion en la EI, se produciria fundamental-
mente a expensas de la vergencia fusional que,
a su vez, causaria secundariamente un exceso
de acomodacion, pero no al contrario. Es, pues,
la disparidad y no la borrosidad de imagenes, el
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principal estimulo inductor de la convergencia
en la EI (1). Las vergencias tendrian, ademas de
un componente rapido o reflejo (mediada por
la propia disparidad de imagenes), otro lento,
que seria adaptativo y de mantenimiento de la
alineacion binocular (también conocida como
convergencia tonica o fusion proxima tenaz)
(22). Por ello, los ejercicios visuales de nues-
tro estudio se planificaron en primer lugar para
fortalecer la convergencia en vision préxima en
sus facetas refleja y adaptativa, trabajando tam-
bién las incomitancias laterales. Este control de
la desviacion en la vision cercana debia ser una
condicion previa y necesaria para conseguir el
control en vision lejana. Es mas, aquellos pa-
cientes que a posteriori terminaron como fra-
casos en el estudio, fueron los que manifesta-
ban un mayor angulo de desviacion y un peor
control de la desviaciéon en la vision cercana
antes y después de la terapia (tabla 2). El reco-
nocimiento de la diplopia cruzada y descruza-
da y los ejercicios de fusion motora mediante
el cordon de Brock, sirvieron para ejercitar el
control en la visioén lejana. En los casos con
evolucion favorable, se observd inicialmente
una reduccion del tiempo de tropia a lo largo
del dia (NCS casa) y durante la exploracion en
consulta. No obstante, la disociacién binocular
seguia produciéndose muy facilmente con la
oclusion alternante, siendo ademas el control
de la desviacidn, todavia precario (NCS lejos
> 2). En etapas posteriores, se observaba mayor
resistencia a la disociacion, pero sobre todo era
llamativo un mejor control (NCS lejos < 1). Sin
embargo éste se podia ir debilitando a lo largo
de la exploracidn si se realizaba una disociacion
con un cover-uncover test muy reiterativo du-
rante varios minutos.

Respecto a la utilizacion de la toxina botu-
linica A en rectos laterales, hay estudios que le
otorgan una efectividad semejante a la cirugia
en términos de alineacién ocular (x10 dp), con
tasas de éxito del 76,6 vs 90 % respectivamente
(p =0,166) (23). Sin embargo, la mayor parte
de los estudios, aunque le reconocen cierta efi-
cacia, ésta seria ciertamente inferior a la qui-
rurgica (6,1). Si ademas, se tiene en cuenta la
valoracion del control fusional medido median-
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te la escala NCS, el éxito descrito para la inyec-
cion de toxina botulinica en los rectos laterales
es de un 86% para la vision cercana, pero solo
de un 38,1% en la vision lejana a los 6 meses
de seguimiento (8). Es previsible que estos re-
sultados empeorasen con el paso del tiempo de
seguimiento (6).

En nuestra serie, 5 pacientes (62,50%) de
los 8 pacientes propuestos para el tratamiento
con toxina botulinica combinada con terapia vi-
sual alcanzaron un éxito terapéutico con pleno
control fusional tanto de lejos como cerca a los
14,77+4,33 meses de seguimiento. Puede ser
que el éxito y la estabilidad observada se debie-
ran a esta terapia visual coadyuvante.

Sobre la cirugia muscular, se han comunica-
do tasas de éxito variables, la mayoria en tor-
no al 60-70% (7). Pero asumiendo unos crite-
rios exigentes mas alla de la mera alineacion,
Holmes et al (5) comunican a los 2 afios de
seguimiento, un éxito terapéutico del 30% de
la cirugia (frente a un 12% del tratamiento con-
servador). Concordantemente, Buck et al (10)
alcanzan una tasa de éxito quirtrgico del 35%
(21 meses de seguimiento) y Pratt-Johnson et
al del 42% (6). En nuestra serie solamente fue-
ron sometidos a cirugia muscular los fracasos
terapéuticos habidos tras terapia visual y tras
toxina botulinica combinada con terapia visual,
alcanzandose una tasa de éxito de un 33,33%.
Estos pacientes quirurgicos fueron los que ori-
ginariamente presentaban un dngulo de desvia-
cion de cerca >10 dp y de lejos > 20 dp, pero
sobre todo un peor control de la exodesviacion
cercana (NCS 3).

Las limitaciones del presente estudio se de-
ben fundamentalmente a su reducido tamafo
muestral (n=19) y a la falta de comparabilidad
con un grupo control. No obstante, la tasa global
de éxito terapéutico (terapia visual y toxina bo-
tulinica combinada con terapia) alcanzada fue
de un 84,21%. Asumiendo los mismos criterios
estrictos de éxito, esta tasa global es superior
a la de las series quirtrgicas y no-quirirgicas
comunicadas (6-9,17). Es posible que el éxito
de la terapia visual se debiera a que se aplico
de forma precoz y especifica a las alteraciones
propias de la EI. La toxina botulinica obtuvo
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ademds una mejora adicional del control de la
desviacion en algunos de los pacientes que no
alcanzaron un éxito terapéutico completo con
la ortoptica. Es probable que en estos pacientes,
que la mayor tonicidad convergente inducida
por la toxina botulinica facilitara a su vez el en-
trenamiento de la fusion refleja mediada por la
disparidad retiniana.

Se propone, pues, este nuevo abordaje tera-
péutico escalonado (fig. 1) para el manejo de la
El, ya que podria ser muy efectivo por el alta
global de éxito alcanzada. Cada escalon virtuo-
samente afiadiria mas éxitos terapéuticos al pre-
cedente. Sin embargo, haria falta la realizacion
de ensayos clinicos que aportasen un buen nivel
de evidencia para confirmar esta idea.

4

Cirugia
Toxina muscular
botulinica
Terapia Terapia
visual visual

Figura 1. Escalonamiento terapéutico propuesto.
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Comunicacion corta

Tratamiento quirdrgico en paralisis traumatica completa y
total del III nervio craneal

Surgical treatment for complete and total third cranial nerve palsy

Pilar Merino!, Carlota Gutiérrez?, Pilar Gomez de Liafio?

Seccion de motilidad ocular y diplopia, Servicio de Oftalmologia, Hospital General
Universitario Gregorio Marafion.

Resumen

Caso clinico: Se describe la cirugia realizada en un nifio con p III N total de OD adquirida, trau-
matica y cronica. Se realiz6 recesion de 10 mm de RL, reseccion de 9 mm de RM y transposicion
del oblicuo superior al RM en OD. A los 3 meses de la cirugia muestra una exotropia de 8 dp, con
aduccion normal, limitacion leve de la abduccion del OD, y limitacion de las ducciones verticales
similares a las pre-operatorias. Discusion: La técnica clasica de recesiones y resecciones maximas
de rectos horizontales asociada a transposicion del oblicuo superior consiguié buenos resultados,
sin complicaciones.

Palabras claves: Paralisis total y completa del 11l nervio, recesiones y reseciones maximas, trans-
posicion oblicuo superior, resultado.

Summary

Clinical case: The surgery performed in a boy with a total, acquired, traumatic, and chronic third
nerve palsy affecting right eye (RE) was described. A 10 mm LR recession, 9 mm MR resection and
superior oblique transposition to MR was performed in RE. Three months after surgery the patient
has an exotropia of 8 pd, normal adduction, mild limitation of abduction, and limitations of vertical
ductions in RE similar to the preoperative ones. Discussion: Classic surgery of maximal recessions
and resections of horizontal muscles with superior oblique transposition obtained good outcomes,
without complications.

Key words: Total and complete third nerve palsy; maximal recessions and resections; superior
oblique transposition, results.

! MD, PhD, Hospital General Universitario Gregorio Marafion, Madrid, Espafia.
2 MD, Hospital General Universitario Gregorio Marafion, Madrid, Espafia.



P. Merino, C. Gutiérrez, P. Gomez de Liano
Paralisis III nervio: tratamiento

Introduccion

La paralisis del III nervio craneal (p III N)
representa un tercio de las paralisis de los ner-
vios craneales y la mas dificil de tratar desde el
punto de vista estético, sensorial y 6culo-motor
(1-3). En las p III N completas y totales el ojo
esta en exotropia e hipotropia, con limitacién
de la aduccion, elevacion, depresion y exciclo-
torsion. La ptosis y la midriasis pupilar también
estan presentes (4). El objetivo de la cirugia
consiste en lograr el mejor resultado estético
en posicion primaria de la mirada, con el me-
nor nimero de complicaciones post-quirurgicas
(5,6,7). No hay una cirugia adecuada que logre
reestablecer el equilibrio sensorio-motor, por
ello hay autores que recomiendan elegir los
procedimientos quirurgicos mas sencillos, para
evitar efectos secundarios indeseables con al-
gunas técnicas quirtrgicas mas agresivas (4,8).
El porcentaje de las paralisis traumaticas repre-
senta un 50% de las p III N (4).

Caso clinico

Se describe la cirugia realizada en un nifio de
8 afios con p III N de OD adquirida traumatica,
de 6 afios de evolucion. La AV corregida de le-
jos era de 0,1 a %2 metro en OD y de 0,8 a 6m
en Ol y de cerca OD: 1/20 (adiccion +3) y OI:1.
La retinoscopia ciclopléjica era de +2-4 a 180°
y +3-4,5 a 0° y el autorrefractometro con ciclo-
plejia de +1,5-5 a 177° y +3-5,5 a 176°. En la
exploracion motora se objetiva exotropia de 90
dp con el test de Krimsky, y una hipotropia del
OD con limitacion de la aduccion grado -3 (el
ojo no llega a linea media), infraduccion y su-
praduccion grado -2 (el ojo no pasa de la linea
media). Las torsiones subjetivas y objetivas no
eran valorables. Se observa ptosis severa y mi-
driasis pupilar paralitica derecha, sin torticolis
y leve regeneracion aberrante con retracion pal-
pebral a la aduccion (figs. 1 y 2). La exploracion
sensorial presenta supresion de OD con test de
Worth y TNO negativo. El TDF realizado en el
quiréfano fue negativo en todas las ducciones.
No habia recibido ningun tratamiento médico
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Figura 1. Posicion primaria de la mirada donde se obser-
va ptosis, midriasis pupilar, exotropia de gran angulo e
hipotropia de OD.

Figura 2. Se observa en el OD una limitacion de la aduc-
cion, sin sobrepasar la linea media y una regeneracion
aberrante que provoca la elevacion del parpado superior
al intento de aduccion.

ni quirtrgico previo. Ante el diagndstico de p
IIT N completa y total se realizé recesion de 10
mm de RL, reseccion de 9 mm de RM con su-
tura de vycril de 6-0 y transposicion del oblicuo
superior al extremo superior del RM con Da-
cron de 5-0 en OD. El tendon del oblicuo supe-
rior se cortd nasal al recto superior y se suturd
a la esclera por encima de la insercion del recto
medio, resecando el resto de tendon remanente.
A los 3 meses de la cirugia el test de Krimsky
muestra una exotropia de 8 dp, con aduccion
normal, limitacion leve de la abducion grado -1
del OD, y limitacién de las ducciones verticales
similares a las pre-operatorias pero con mejoria
de la hipotropia inicial, y sin movimientos ocu-
lares anomalos (figs. 3-5).

Discusion

El tratamiento del estrabismo en las p III N
supone un problema de dificil y completa so-
lucion para el oftalmologo. Las técnicas mas
sencillas son las grandes resecciones y retroin-
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Figura 3. A los tres meses del postoperatorio queda una
leve exotropia residual de 8 dp con mejoria de la hipo-
tropia inicial.

Figura 4. La aduccion del OD se ha restablecido por
completo.

Figura 5. En la infra-aduccion del OD se observa leve
limitacion.

serciones de los rectos medios y de los rectos
laterales, respectivamente, para mejorar las
desviaciones horizontales. La asociacion de la
transposicion del oblicuo superior se ha pro-
puesto para limitar la abduccion, la depresion
del ojo paralizado, y corregir la intorsion, ya
que es el tnico musculo, junto al recto lateral,
que no estéd afectado en una paralisis completa
del III nervio (9,10). Puede ser realizada con o
sin reseccion del musculo, con o sin trocleoto-
mia, insertandolo por delante de la insercion del
recto superior o superior al recto medio (11).
Sin embargo, las hipertropias restrictivas y los
movimientos oculares anomalos, y el enoftal-
mos son efectos secundarios a esta cirugia, por
lo que no se ha popularizado (12). Las trans-
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posiciones del oblicuo superior no restablecen
la aducccion del ojo afectado, s6lo se puede
conseguir alguna aduccion, cuando el paciente
realiza infra-abduccion con el ojo sano. En los
ultimos afios se han publicado buenos resulta-
dos con la transposicion nasal del recto lateral
al recto medio (13). Sin embargo, es una técnica
no exenta de complicaciones (efusion coroidea,
coriorretinopatia central serosa, y neuropatia
compresiva) (14). Independientemente del tipo
de cirugia, las rotaciones oculares no pueden
ser reestablecidas completamente por lo que
solo se puede hablar de resultados estéticos en
posicion primaria de la mirada. El seguimiento
del paciente ha sido corto, por lo que podemos
esperar un deterioro progresivo del resultado,
hipocorreccion, y recidiva a largo plazo (5,4,7).
Debido a la edad del paciente no se realizd
tratamiento de la ambliopia. En conclusion,
la técnica clésica de recesiones y resecciones
maximas de los rectos horizontales asociada a
la transposicion del oblicuo superior en el ojo
afectado es una técnica que ha conseguido bue-
nos resultados estéticos, sin complicaciones y
con posibilidad de realizar otros procedimien-
tos quirtrgicos alternativos en caso de recidiva
de la desviacion.
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Foro de casos clinicos

Endotropia supuestamente congénita

Moderadora: Dra. Milagros Merchante Alcantara

Panelistas: Dr. Daniel Pedro Dominguez (Buenos Aires, Argentina)
Dra. Sagrario Maroto Garcia (Santiago de Compostela)
Dr. Juan José Rodriguez Ezcurra (Barcelona)
Dra. Olga Seijas Leal (Madrid)
Dr. Francisco José Torres Garcia (Sevilla)

Resumen

Se solicita la opinion de cinco expertos estrabdlogos sobre el caso clinico de un nifio de 3 afios de
edad con estrabismo convergente desde recién nacido.

Se les informa de todos los datos de la exploracion y se les pide su opinion acerca de las siguientes
cuestiones: 1. Descripcion resumida del caso y diagnostico. 2. ;Cual es tu forma de proceder en
este tipo de estrabismo? 3. ;Qué tratamiento quirargico realizarias al paciente? 4. ; Tienes en cuenta
algun dato peri-operatorio para cambiar o decidir el planteamiento quirurgico? 5. ;Qué resultado
esperarias encontrar en el postoperatorio inmediato? ;Y a largo plazo?

Se exponen los comentarios completos de todos los panelistas y se hace un resumen final de los
mismos.

Summary

The opinion of five strabismus experts is requested for the case of a 3-year-old boy with convergent
strabismus since birth.

The experts are informed of all of the data concerning the examination and they are asked the
following questions: 1.Summarized description of the case and diagnosis. 2. What is your way of
proceeding in this type of strabismus? 3. What surgical treatment would you perform on the patient?
4. Do you take into account any perioperative findings to change or decide the surgical approach? 5.
What result would you expect to find in the immediate postoperative period? And in the long term?
All the panelists” comments are presented and a final summary is given.
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Caso clinico

Nifio de 3 afios de edad que, segun refieren los padres, presenta estrabismo convergente desde
recién nacido.

Empezo a usar gafas a los 10 meses de edad e hizo tratamiento con oclusion de ojo izquierdo
(2 horas al dia) durante aproximadamente 1 afio. Presenta hipermetropia alta y astigmatismo leve.

Antecedentes familiares

Padre y madre: Hipermetropia y astigmatismo.
Padre, tios y primo: Estrabismo convergente, intervenidos el padre y un tio.

Exploracion

— Agudeza visual con correccion:
0.D.: 1. O.L: 1. (Test de Madame Pigassou).
Usa (graduacion realizada bajo atropina):  O.D.: +10 D (-0,50 D a 125°).
0.1.: 49,50 D (-0,50 D a 20°).
— Vision binocular
Luces de Worth lejos y cerca: Suprime alternando.
— No presenta torticolis.
— Maniobra de Bieschowsky: Negativa a ambos hombros.
— Nistagmus.
— PPM: Con correccion:
Lejos: Alterna.
Fijando ojo derecho +25+30° OI/OD 10-15°.
Fijando ojo izquierdo +25+30°.

Cerca: Alterna.
Fijando ojo derecho +20+30° OI/OD 10-15°.
Fijando ojo izquierdo +20+30°.
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— Motilidad: Hipofuncion OSD +, hiperfuncién OID +, hipofuncién OSI ++, hiperfuncion OII
++, hiperfuncioén RSI +, Hipofuncion RIT +.

— Versiones:

Con correccion:

Sin correccion:

Fijando ojo derecho:
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Fijando ojo izquierdo:

— Ducciones activas: Normales.
— Estudio al sinoptometro:
Al tratarse de un niflo pequefo y existir correspondencia retiniana anomala solo se realiza el
estudio en 18 posiciones de la mirada (9 por 0jo), midiendo el &ngulo objetivo.

Fijando ojo derecho Fijando ojo izquierdo

L +—f L7 1— v = ¥
10°

I N S P S 5 Tt

4—'")” 1

%

b 1 T T te T
o e S
> i

Polo anterior: Sin alteraciones.
Tonometria de no contacto: 11 mm de Hg ojo derecho, 10 mm de Hg ojo izquierdo.
Fondo de ojo: Sin alteraciones.
Retinografias:
Ojo derecho

Ojo izquierdo
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Se solicita al grupo de panelistas su opinion acerca de las siguientes CUESTIONES

1. Descripcion resumida del caso y
diagnostico

Dr. Daniel Pedro Dominguez

Estamos en presencia de una endotropia con-
génita con hipermetropia elevada de ambos ojos,
alternante, con monto de desviacion variable que
mejora parcialmente con correccion Optica, duc-
ciones normales en el plano horizontal y limita-
cion a la abduccion en la lateroversion cuando
fija con el ojo contralateral algo que se puede
observar en algunos grados menores de pacien-
tes portadores del Sindrome de Ciancia, mas aun
teniendo en cuenta la presencia de nistagmus.

Dra. Sagrario Maroto Garcia

Es un estrabismo convergente congénito con
componente vertical, con hiperfuncién de am-
bos oblicuos menores, mayor en ojo izquierdo,
y con repercusion vertical en posicion primaria
de mirada. No comentas si es una hiperfuncion
motora y/o inervacional, aunque entiendo que
tiene mas componente motor, puesto que hay
hipofuncién de ambos oblicuos superiores. Asi-
mismo hay un componente acomodativo. En las
fotos se ve claramente mayor angulo sin gafa.

Dr. Juan José Rodriguez Ezcurra

Caso clinico: Nifo de 3 afios que presenta
endotropia congénita alternante, hipertropia
monocular izquierda y nistagmus. Hiperme-
tropia alta y leve astigmatismo sin ambliopia.
Antecedentes familiares de ametropia y estra-
bismo. Segmento anterior y posterior en ambos
0jos sin lesiones.

La motilidad ocular (versiones y ducciones)
muestra disfuncion de los musculos oblicuos,
con hiperaccion de los inferiores e hipofun-
cion de los superiores, mas acentuada en ojo
izquierdo (OI), sin configurar patron alfabéti-
co «V». En lateroversiones, fijando uno y otro

ojo en abduccidn, la hiperfunciéon del oblicuo
inferior en Ol es de ++ y en OD de +. Se obje-
tiva también, hiperaccion del recto superior en
elevacion en abduccion e hipofuncion del recto
inferior en depresion en abduccion. Ducciones
activas normales.

En posicion primaria de mirada lejos-cerca
con correccion Optica, se observa endotropia
alterna de angulo grande, fijando OD y OI, e
hipertropia en OlI, fijando con OD.

El estudio de vision binocular refleja supre-
sion alterna. No presenta torticolis. La manio-
bra de Bielchowsky es negativa a ambos hom-
bros. No se objetivan torsiones en retinografias.

No analizo ni comento resultado de la grafi-
ca del estudio al sinoptometro. Es una explora-
cion subjetiva que no realizo.

Diagndstico. En este caso clinico, valorando
las fotos y el resultado de la exploraciéon motora
y sensorial binocular, mi impresioén diagnosti-
ca es que se trata de una endotropia congénita
alternante de gran dngulo que asocia hipertro-
pia en aduccion y desviacion vertical disociada
muy asimétrica en Ol. No obstante, para preci-
sar y establecer el diagnoéstico, requiero de mas
datos de exploracion objetiva, que permitan di-
ferenciar y determinar el origen de la hipertro-
pia en ojo izquierdo.

Dra. Olga Seijas Leal

Estamos ante una endotropia de la infancia
con alteracion vertical asociada.

— En cuanto a la endotropia parece parcial-
mente acomodativa (por las fotos, aunque no
nos dan la medida del estrabismo sin correc-
cién). Parece dominar el OD aunque existe
buena alternancia y no hay ambliopia, posible-
mente por el tratamiento precoz con correccion
optica y oclusiones.

— En cuanto al componente vertical, existe un
cuadro de elevacion en aduccion, clasicamente
llamado hiperfuncion de oblicuos inferiores, que
es bilateral, aunque asimétrico con mayor hiper-
funcién en OI. Al mismo tiempo, parece asociar
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un componente de DVD, ya que existe elevacion
también en abduccion, una V minima, y una leve
inciclotorsion en las retinografias.

Dr. Francisco José Torres Garcia

Se trata de un nifio de 3 afios con una eso-
tropia precoz que debuta a los 6 meses de edad;
se caracteriza por una hipermetropia alta y una
desviacion de gran angulo que se compensa par-
cialmente; es de destacar que no hay torticolis, el
componente vertical no es significativo, si queda
consignado un nistagmus pero no se describen
sus caracteristicas. En el estrabograma (collage
fotografico) podemos ver que no hay limita-
ciones en las versiones, la hendidura palpebral
no se modifica con los movimientos y se puede
apreciar una pequefia incomitancia de fijacion.
La esotropia precoz con un factor acomodativo
asociado puede presentarse antes de los tres me-
ses, puede ser intermitente y pasar desapercibi-
da; posteriormente pasa a ser una microtropia de
pequeio angulo que acabara descompensandose
por una contraccion secundaria de los musculos
rectos medios. Hay que diferenciarla de otras
esotropias que pueden comenzar a esta edad. Por
las caracteristicas clinicas que tiene el paciente
podemos descartar un sindrome de Duane (hen-
didura palpebral normal sin limitacion de duc-
cidn), una esotropia congénita (no hay limitacio-
nes en la abduccion y el componente vertical no
es importante ademas de la ausencia de tortico-
lis), una paralisis congénita del VI par bilateral
(las versiones son normales, no hay historia de
trastornos intracraneales ni de hipertension intra-
craneal) y un nistagmus con bloqueo en conver-
gencia (la esotropia permanece con la oclusion
de un ojo y el nistagmus es manifiesto).

2. (Cual es tu forma de proceder en este
tipo de estrabismo?
Dr. Daniel Pedro Dominguez

Por la edad del paciente y teniendo en cuenta
que logro alternancia luego de realizar oclusion
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mas el uso de lentes, la correccién motora de
la alineacion ocular seria lo indicado, pero los
padres deben saber que ante un buen resultado
quirargico de alineacion, los controles visuales
y de la correccion Optica deben seguir en forma
estricta ya que cambios en el uso de los lentes
o perdida de la alternancia se pueden suceder
durante el desarrollo. Cualquier modificacién
debe ser corregida para mantener la estabilidad
del mismo. Ademas se debe avisar que quizas
se deba intervenir mas de una vez.

Dra. Sagrario Maroto Garcia

Al ser alternante y con buena agudeza visual
con la correccion completa de su hipermetropia,
no hay necesidad de hacer oclusiones y la indi-
cacion seria cirugia a partir de ya, puesto que la
colaboracion a la exploracion es extraordinaria
(segun se ve en las estupendas fotos). Adverti-
ria la posibilidad de una segunda intervencion.

Dr. Juan José Rodriguez Ezcurra

Mientras interrogo a los padres, observo al
nifio y valoro si en algin momento la desvia-
cion vertical varia de magnitud o permanece
constante y si presenta torticolis. También tie-
ne interés visualizar videos aportados por la
familia. Para analizar y determinar el origen
de la hipertropia, exploro las versiones y mido
(covertest-prisma, no siempre facil) la desvia-
cion en las 9 posiciones de la mirada, con y
sin gafas, fijando uno y otro ojo, para evaluar
el grado de comitancia-incomitancia en latero-
versiones y entre abduccion y aduccion en ele-
vacion y descenso. Realizo cover-uncover test
lento en cada ojo en busqueda de desviacion
vertical disociada. Estudio la vision binocular
(luces de Worth), valoro ciclotorsion (cristales
de Maddox y retinografias), y realizo maniobra
de Bielchowsky hacia ambos hombros.

Establezco diagnoéstico diferencial entre en-
tidades clinicas causantes de hipertropia:

Entre hipertropia en aduccion y desviacion
vertical disociada
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Hacer fijar el ojo en aduccion y observar el
movimiento del otro: si baja, hipertropia. Si sube
0 no se mueve, desviacion vertical disociada.

El movimiento de la hipertropia es rapido y
el de la desviacion vertical disociada lento.

La desviacion vertical de hipertropia es
siempre la misma y la de la desviacion vertical
disociada es variable e inconstante.

La desviacion vertical disociada suele ser
maxima en abduccidén, pero en ocasiones se
mantiene igual en aduccion.

Cuando la hipertropia y la desviacion verti-
cal disociada se asocian a endotropia congénita,
es dificil diferenciarlas.

Hipertropia secundaria a paralisis del obli-
cuo superior.

Torticolis torsional (no siempre), déficit de
oblicuo superior, exciclotorsion en fondo de ojo
y maniobra de Bielchowsky positiva.

Hipertropia secundaria a déficit del recto
superior contralateral.

No presenta alteracion de las versiones en
elevacion y descenso en abduccion cuando fija
con Ol y las ducciones activas son normales.

Con los datos aportados interpreto que la
hipertropia en OI es debida a hiperfuncion del
oblicuo inferior en aduccién y desviacion verti-
cal disociada muy asimétrica.

Dra. Olga Seijas Leal

En primer lugar es necesario el tratamiento
con correccion optica completa bajo ciclople-
jia, y tratamiento oclusor para tratar la amblio-
pia (como ya se ha hecho).

Dr. Francisco José Torres Garcia

Exploracion oftalmologica completa con
una primera refraccion ciclopléjica en consul-
ta y una comprobacion posterior bajo atropi-
na 0,5%. Prescribo toda la hipermetropia y se
pautan oclusiones si hay ambliopia o una clara
dominancia.

Hay que hacer un seguimiento repitiendo la
cicloplejia y controlando la ambliopia, asi como
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valorar si hay variacion angular, alternancia,
presencia de alteraciones verticales y torticolis.
En caso de desviacion estable, alternancia y
eliminacion de la ambliopia tomo una actitud
mas intervencionista segin las caracteristicas
del cuadro sensorial y motor del estrabismo.

3. ¢Qué tratamiento quirdrgico realizarias
al paciente?

Dr. Daniel Pedro Dominguez

Ambos ojos retroceso de recto medio de 6
mm. Si se confirma la presencia de DVD, re-
troceso de recto superior simétrico asimétrico
dependiendo del monto con eventual seccion de
fibras posteriores de oblicuo superior en ambos
0jos.

Dra. Sagrario Maroto Garcia

La indicacion quirurgica seria sobre el an-
gulo horizontal y vertical en el mismo acto qui-
rurgico. En la descripcion del caso dices que
tiene nistagmus (entiendo que quieres decir
nistagmus de fijacion). Haria una retroinsercion
bimedial de 6-6,5 mm y un debilitamiento de
ambos oblicuos menores. En ojo izquierdo, que
tiene mayor hiperfuncién y mds repercusion en
posicion primaria de mirada haria un debilita-
miento con técnica de Elliot-Nankin y en ojo
derecho, que tiene menos hiperfuncion y menos
repercusion en posicion primaria de mirada,
con técnica de Apt. No tocaria oblicuos supe-
riores ni rectos verticales.

Dr. Juan José Rodriguez Ezcurra

En primer lugar, informo a los padres de la
posibilidad de tener que realizar mas de una
operacion.

Realizaria cirugia conjunta de componente
horizontal y vertical. Para la desviacion hori-
zontal: retroceso simétrico de ambos rectos
medios de 5-5,5 mm. Para la hipertropia en
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aduccion y desviacion vertical disociada: debi-
litamiento del oblicuo inferior (Apt) y retroceso
del recto superior de 6 mm en Ol.

Dra. Olga Seijas Leal

Retroinsercion de ambos rectos medios con
retroinsercioén + anteroposicion de ambos obli-
cuos inferiores asimétrica (mayor en OI).

Faltaria el dato de incomitancia lejos-cerca,
en caso de existir una gran incomitancia entre
lejos y cerca se puede plantear afiadir una faden
a la retroinsercion de los rectos medios.

Dr. Francisco José Torres Garcia

En este caso el paciente no va a desarrollar
una vision binocular normal y por el monto de
desviacion creo que seria factible la cirugia;
sin embargo dada la posibilidad de una hiper-
correccion, la edad del paciente, la ausencia de
torticolis y el escaso componente vertical me
plantearia como primera opcién la inyeccion
bimedial (5UI) de toxina botulinica. Esperaria 6
meses y decidiria cirugia, seguramente sobre un
angulo de desviacion menor o bien reinyeccion
si la desviacion es menor de 15°.

4. ;Tienes en cuenta algin dato peri-
operatorio para cambiar o decidir el
planteamiento quirurgico?

Dr. Daniel Pedro Dominguez

La informacion del anélisis clinico del pa-
ciente es uno de los datos claves para saber en
presencia de qué estamos y qué conductas to-
mar.

En primer lugar analizaremos el plano hori-
zontal:

Estamos en presencia de una endotropia de
monto variable con uso de correccion Optica.
En mi caso particular una vez que me asegure
que tiene la mejor correccidon dptica en sus len-
tes, al paciente lo mido en todas las posiciones
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al menos tres (3) veces en el transcurso de un
mes — mes y medio para saber el promedio de
desviacion y si los valores son constantes.

Seria de muy buena ayuda (si es que se puede
hacer en este caso) saber si la hipermetropia es
de tipo axil o refractiva, ya que la longitud mas
pequena del ojo nos daria un dato mas sobre el
limite de retroceso a realizar (arco de contacto)
(asi como en los miopes axiles uno debe hacer
mas retroceso para obtener un resultado mejor
porque el arco de contacto del musculo es ma-
yor).

Sobre el plano vertical:

Si bien el paciente presenta una Desviacion
Vertical con una aparente hiperfuncion de obli-
cuos inferiores con hipofuncion de oblicuos
superiores, existen dos situaciones que no con-
cuerdan:

El paciente tiene una intorsiébn en ambos
0jos.

No se evidencia un Sindrome alfabético cla-
ro acorde a la hiperfuncion de los oblicuos.

Puede ser que la gran endotropia minimi-
ce un sindrome alfabético (fundamentalmente
por el efecto aductor de los rectos medios en la
mirada abajo). Muchas veces después de ope-
rar el componente horizontal, la simple alinea-
cion deja en evidencia diferencias alfabéticas
hasta ese momento no detectadas. Esto podria
ser una causa futura de hipercorreccion hori-
zontal.

Particularmente no descartaria la presencia
de una Desviacion Vertical Disociada (DVD),
por lo que agotaria en subsecuentes examenes
la aparicion de algun signo que lo avale. La
contractura del recto superior se puede asociar a
una hiperfuncion secundaria de oblicuos supe-
riores y justificar intorsion en posicion primaria
(PPM). La DVD sola sin contractura de recto
superiores no presenta cambios torsionales del
Fondo de Ojo en PPM.

Dra. Sagrario Maroto Garcia
El tnico dato que tendria en cuenta para

cambiar el planteamiento quirargico seria si al-
teracion en las ducciones intraoperatorias.
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Dr. Juan José Rodriguez Ezcurra

En este caso realizo el plan quirirgico que
tenia previsto. Llevo a cabo siempre el test de
duccion forzada pasiva en ambos ojos antes de
iniciar la cirugia. Al ser ojos pequefios, realizo
biometria ocular (longitud axial en mm), que me
permite conocer el componente Optico axial de
la hipermetropia alta y sirve de guia en la dosifi-
cacion quirtrgica de los musculos rectos medios.

Dra. Olga Seijas Leal

Siempre es conveniente asegurarse previa-
mente a comenzar la cirugia que no hay ningu-
na restriccion. En este paciente me aseguraria
que no hay ninguna restriccion tipo Brown en
el OD, aunque ni en las fotos ni en los datos
aportados, parece que lo haya.

Dr. Francisco José Torres Garcia

Antes de intervenir compruebo la desviacion
bajo anestesia, las ducciones pasivas y el com-
ponente eldstico mediante springback balance
test. Si las desviacion es igual a la medida en
consulta, el test de duccion es positivo y en el
springback balance test el ojo queda en esotro-
pia, haria un retroceso bimedial moderado de
6-6,5 mm; en el caso de reduccion a la mitad
de la desviacion con test de duccion negativo y
springback balance test con poca esotropia ha-
ria retroceso bimedial de 4,5-5 mm. Por ultimo
si la reduccion es mas de la mitad de la desvia-
cion haria faden bilateral de rectos medios.

5. ¢Qué resultado esperarias encontrar en
el postoperatorio inmediato? ;Y a largo
plazo?

Dr. Daniel Pedro Dominguez
M i resultado ideal seria una hipocorreccion de

no mas de 10 dp a corto plazo (mas teniendo en
cuenta que esta confirmada la correspondencia re-
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tinal anémala). El gran factor que influye como
variable en el resultado inmediato es su gran hi-
permetropia. Sabemos que pacientes con estas ca-
racteristicas nos hace replantearnos el monto de
retroceso convencional de los rectos medios, por
lo que los mismos deben ser realizados de forma
cautelosa no solo por la tendencia de hipercorrec-
cidn a corto plazo, sino también a largo plazo.

Dra. Sagrario Maroto Garcia

En el postoperatorio espero mejoria franca
del angulo horizontal con su gafa y del com-
ponente vertical, tanto en posicion primaria
de mirada como en posiciones diagndsticas de
oblicuos menores. Si el d&ngulo horizontal pos-
tquirargico es igual o inferior a 5°-6° con la gafa
y la desviacion vertical en posicidon primaria de
mirada se corrige, me consideraria satisfecha
con el resultado. Si el angulo residual postqui-
rurgico es superior a 7°, consideraria correccion
con reseccion de un recto lateral en una segunda
intervencion. De igual manera, me plantearia ci-
rugia de refuerzo de los oblicuos superiores en
una segunda intervencion si la correccion de los
oblicuos inferiores con la cirugia no hubiera sido
suficiente. Estoy considerando el componente
acomodativo en todo momento, por tanto, pru-
dencia para evitar la hipercorreccion del angulo
de desviacion con gafa por pequeiia que fuese,
dado que no se podria jugar con el componente
acomodativo —la hipocorreccion de la elevada
hipermetropia influiria sobre la agudeza visual—
y podria dar lugar a una exotropia consecutiva
en un plazo mas o menos largo de tiempo.

Dr. Juan José Rodriguez Ezcurra

Hipocorreccion residual en los dos compo-
nentes de la desviacion, que segun magnitud
puede requerir reoperacion, reforzando el recto
lateral en uno o ambos ojos, y recto inferior de
OI. Conviene advertir también que tras la pri-
mera intervencion, puede aparecer desviacion
vertical disociada en OD enmascarada por el
gran angulo de endotropia congénita alternante.
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A largo plazo se puede presentar exotropia
consecutiva por las adversas condiciones sen-
soriales binoculares.

Dra. Olga Seijas Leal
Esperaria una hipocorreccion mayor en el

postoperatorio inmediato y menor a largo pla-
Z0.
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Dr. Francisco José Torres Garcia

Consideraria bueno una microtropia por de-
bajo de 10° la hipocorreccion se puede tratar
con toxina botulinica (que no esta exenta de
producir una exotropia consecutiva). Las hi-
percorreciones en muchos casos necesitan re-
intervencion. Estamos vigilantes hasta la edad
adulta con estos pacientes y muy atentos a sus
cambios refractivos.

Resumen de los comentarios

En cuanto al DIAGNOSTICO y DESCRIPCION RESUMIDA DEL CASO, para ¢l Dr. Do-
minguez estamos en presencia de una ET congénita alternante, con hipermetropia elevada bilateral
y angulo de desviacion variable (que mejora parcialmente con la correccion Optica). Para la Dra.
Maroto se trata de una ET congénita con hiperfunciéon de ambos OI (mayor en ojo izquierdo),
hipofuncion de ambos OS y repercusion vertical en PPM; en la que ademads existe un componente
acomodativo. Para el Dr. Rodriguez, se trata igualmente de una ET congénita alternante de gran
angulo, con hipermetropia alta, hipertropia izquierda con hiperfuncion de OI (mayor en ojo izquier-
do), hipofuncion de OS y DVD muy asimétrica en ojo izquierdo. Para la Dra. Seijas estamos ante
una ET infantil parcialmente acomodativa alternante, con hiperfuncion de ambos OI (mayor en 0jo
izquierdo) y DVD. Finalmente, para el Dr. Torres se trata de una ET precoz caracterizada por una
hipermetropia alta y una desviacion de gran angulo.

La FORMA DE PROCEDER EN ESTE TIPO DE ESTRABISMO para ¢l Dr. Dominguez y
la Dra. Maroto, refiriéndose a la situacion actual de este caso clinico en concreto, seria indicar la
cirugia, advirtiendo de la posibilidad de tener que realizar méas de una intervencion (como también
comenta el Dr. Rodriguez). El Dr. Dominguez afiade, en cuanto al plano horizontal, que una vez
asegurado que lleva en sus gafas la mejor correccion Optica, le mide en todas las posiciones al me-
nos 3 veces en el transcurso de 1-1,5 meses para saber el promedio de desviacion y si los valores son
constantes. Comenta que seria de gran ayuda saber si la hipermetropia es de tipo axil o refractiva, ya
que la longitud mas pequefia del ojo nos daria un dato mas sobre el limite de retroceso a realizar. Al
respecto, el Dr. Rodriguez realiza biometria ocular, que le permite conocer el componente dptico
axial de la hipermetropia alta y le sirve de guia en la dosificacion quirtrgica de los RM. En cuanto al
plano vertical, el Dr. Dominguez, afiade que aunque el paciente presenta una aparente hiperfuncion
de los OI con hipofuncion de los OS, no descartaria la presencia de una DVD, por lo que agotaria
en subsecuentes examenes la aparicion de algin signo que lo avale.

El Dr. Rodriguez, en este tipo de estrabismo, observa al nifio y valora si en algin momento la
desviacion vertical varia de magnitud o permanece constante y si presenta torticolis. Refiere que
también tiene interés visualizar videos aportados por la familia. Para analizar y determinar el origen
de la hipertropia, explora las versiones y mide la desviacion en las 9 posiciones de la mirada (con y
sin gafas, fijando uno y otro 0jo), realiza cover-uncover test lento en cada ojo en busqueda de DVD,
estudia la VB, valora la ciclotorsion y realiza maniobra de Bielchowsky hacia ambos hombros. La
Dra. Seijas comenta que en este tipo de estrabismo, en primer lugar es necesario la correccion Op-
tica completa bajo cicloplejia y el tratamiento oclusor para tratar la ambliopia. El Dr. Torres realiza
una exploracion oftalmologica completa con una 1.% refraccion ciclopléjica en consulta y una com-
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probacidn posterior bajo atropina al 0,5%. Prescribe toda la hipermetropia y pauta oclusiones (si
hay ambliopia o una clara dominancia). Hace un seguimiento repitiendo la cicloplejia, controlando
la ambliopia y valorando si hay variacion angular, alternancia, presencia de alteraciones verticales y
torticolis. En caso de desviacion estable, alternancia y eliminacion de la ambliopia toma una actitud
mas intervencionista segun las caracteristicas del cuadro sensorial y motor del estrabismo.

Como TRATAMIENTO QUIRURGICO en este paciente, ¢l Dr. Dominguez realizaria un re-
troceso de ambos RM de 6 mm vy, si confirma la presencia de DVD, afiadiria un retroceso simétrico/
asimétrico de ambos RS con eventual seccion de fibras posteriores de ambos OS. La Dra. Maroto
haria una retroinsercion de 6-6,5 mm en ambos RM, un debilitamiento al OID mediante una técnica
de Apt y un debilitamiento al OIl mediante una técnica de Elliot-Nankin. El Dr. Rodriguez, rea-
lizaria un retroceso simétrico de 5-5,5 mm en ambos RM, un debilitamiento del OII mediante una
técnica de Apt y un retroceso de 6 mm en RSI. La Dra. Seijas, haria una retroinsercion de ambos
RM junto a retroinsercion con anteroposicion de ambos OI (mayor en ojo izquierdo). Comenta que,
en caso de existir una gran incomitancia lejos-cerca se puede plantear afiadir una faden a la retroin-
sercion de los RM. Y el Dr. Torres se plantearia como 1.% opcion la inyeccion de SUI de toxina
botulinica en ambos RM; esperaria 6 meses y decidiria si realizar cirugia (seguramente sobre un
angulo de desviacion menor) o reinyectar toxina (si la desviacion es menor de 15°).

En cuanto a si TIENEN EN CUENTAALGUN DATO PERIO-OPERATORIO PARA CAM-
BIAR O DECIDIR EL PLANTEAMIENTO QUIRURGICO, la Dra. Maroto comenta que el
unico dato que tendria en cuenta para cambiar el planteamiento quirdrgico seria si hay alteracion
en las ducciones intraoperatorias. El Dr. Rodriguez realizaria el plan quirtrgico previsto; aunque
siempre lleva a cabo el TDP en ambos ojos antes de iniciar la cirugia. La Dra. Seijas refiere que,
previamente a comenzar la cirugia, siempre es conveniente asegurarse de que no hay ninguna res-
triccion. Y, el Dr. Torres, antes de intervenir comprueba la desviacion bajo anestesia, las ducciones
pasivas y el componente eldstico mediante springback balance test: Si la desviacion es igual a la
medida en consulta, el TDP es positivo y en el springback balance test el ojo queda en ET, haria un
retroceso moderado de ambos RM de 6-6,5 mm; en el caso de reduccion a la mitad de la desviacion
con TDP negativo y springback balance test con poca ET haria retroceso de ambos RM de 4,5-5
mm, y si la reduccion es mas de la mitad de la desviacion haria faden en ambos RM.

Como RESULTADO POSTOPERATORIO, el resultado ideal para el Dr. Dominguez seria
una hipocorreccion a corto plazo < 102. La Dra. Maroto espera encontrar una mejoria franca del
angulo horizontal y del componente vertical, tanto en PPM como en las posiciones diagnosticas de
los OI. Estaria satisfecha con el resultado si, tras la cirugia, el angulo horizontal con correccion es <
5°-6°y se corrige la desviacion vertical en PPM. Si el angulo horizontal residual es > 7°, consideraria
realizar reseccion de un RL, y si la cirugia sobre los OI no hubiera sido suficiente, se plantearia
cirugia de refuerzo de los OS; ambas en una 2.* intervencion. El Dr. Rodriguez, espera obtener en
el postoperatorio inmediato una hipocorreccion residual en los dos componentes de la desviacion,
que segun magnitud puede requerir reoperacion, reforzando el RL en uno o ambos 0jos, y RI en ojo
izquierdo. Comenta que tras la 1.* intervencion, podria aparecer una DVD en ojo derecho; y que a
largo plazo se puede presentar XT consecutiva por las adversas condiciones sensoriales binoculares.
La Dra. Seijas esperaria una hipocorreccion mayor en el postoperatorio inmediato y menor a largo
plazo. Por ultimo, el Dr. Torres consideraria buen resultado una microtropia < 10°; y comenta que
la hipocorreccion puede tratarse con toxina botulinica (no exenta de producir una XT consecutiva)
y que las hipercorreciones en muchos casos necesitan reintervencion.

Para finalizar, quiero agradecer a todos los panelistas su participacion en la discusion de este caso
clinico.
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Comentarios del Dr. Javier Celis
Superior oblique myokymia treated with
levobunolol

Mia Zhang, Aubrey L. Gilbert, David G.
Hunter. Journal of AAPOS 2018; 22:67-69

La mioquimia del oblicuo superior (MOS)
es una rara entidad de etiologia poco clara que
cursa con episodios de oscilopsia y diplopia,
debidos a la contraccion involuntaria e intermi-
tente del musculo oblicuo superior. Esta con-
traccion tiene caracter monocular con baja am-
plitud y alta frecuencia. No hay un protocolo
bien establecido para su tratamiento.

Se presentan dos casos de MOS tratados con
éxito mediante levobunolol topico al 0,5%.

El primer caso se trata de una mujer de 69
afios con una MOS izquierda que habia sido so-
metida previamente a una intervencion de Ha-
rada-Ito por una paralisis congénita del oblicuo
superior. En la exploracion presentaba una di-
plopia horizontal con exotropia intermitente de
8 DP, una hipertropia izquierda intermitente de
3DP y 5° de extorsion, con un pequefio tortico-
lis, sin nistagmus ni oscilopsia. Se prescribieron
gafas con prismas (4 DP de base externa y 3 DP
base inferior en OI). Con esta correccion desa-
parecio la diplopia pero la paciente refiere epi-
sodios de vision inestable en los que los objetos
se le mueven hacia arriba y abajo (desde varios
afos). Se pudo comprobar en la exploracion la
existencia de oscilaciones de alta frecuencia y
baja amplitud en su OI. Con el diagnostico de
una MOS se paut6 un tratamiento con levobu-
nolol topico al 0,5% dos veces al dia. Al tercer
dia desaparecio la oscilopsia pero tuvo que sus-
pender esta pauta por la aparicion de confusion
visual y nauseas. En la exploracion posterior
se aprecio una marcada reduccion de la MOS
y también del estrabismo, por lo que sus gafas
producian una sobrecorreccion del componen-

te vertical y al reducir el prisma desaparecio la
confusion visual. Se redujo la correccion y el
levobunolol se rebajo a una dosis de una insti-
lacion cada 1-3 semanas con lo que se resolvie-
ron los sintomas. A los 6 meses se suspendio el
tratamiento y la paciente s6lo presenta alguna
recurrencia cada 1-2 semanas y producidas por
situaciones de estrés.

El segundo caso era un hombre de 49 afos
con una MOS derecha que interferia con su tra-
bajo habitual. Referia una vision inestable desde
hacia 13 afos con episodios de varias horas de
duracion que se repetian varias veces al dia. Se
pauto tratamiento con levobunolol tépico 0,5%
una vez por las noches en su OD. Los episodios
cesaron a partir del 2.° dia y en la revision a
las 6 semanas la MOS habia desaparecido. Se
suspendi6 el tratamiento y 4 meses después el
paciente estaba practicamente asintomatico con
breves episodios que ocurrian semanalmente y
que mejoraban con el uso del levobunolol a de-
manda.

Discusion

La MOS es tipica de adultos, dura afios y
suele estar desencadenada por situaciones de
estrés y cansancio. Su etiologia es desconocida,
casi siempre benigna aunque se ha publicado
alglin caso asociado a tumores de fosa posterior
y esclerosis multiple. Algunos estudios de neu-
roimagen sugieren que puede estar producida
por compresion neurovascular como ocurre en
el espasmo hemifacial y la neuralgia del trigé-
mino.

Se han propuesto varios tratamientos, en-
tre ellos el debilitamiento del oblicuo superior
(aunque la primera paciente la presentaba a pe-
sar de haber sido sometida a una intervencion de
Harada-Ito). Pueden mejorar el cuadro diferen-
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tes farmacos como la fenitoina, carbamacepina,
baclofeno, y gabapentina. Otros betabloquean-
tes sistémicos o topicos como propranolol, ti-
molol y betaxolol se han utilizado con buenos
resultados pero es la primera vez que se publica
el uso topico del levobunolol 0,5%. Las venta-
jas de este sobre otros betabloqueantes inclu-
yen la larga duracion de su actividad y el bajo
precio.

Orbital infantile hemangioma and
rhabdomyosarcoma in children:
differentiation using diffusion-weighted
magnetic resonance imaging

Kralik SF, Haider KM, Lobo RR, Supakul N,
Calloni SF, Soares BP. ] AAPOS 2018; 22:
27-31

Propésito: Evaluar las diferencias entre los
hemangiomas y los rabdomiosarcomas orbita-
rios en nifios mediante el estudio de la imagen
de difusion ponderada (DW) en resonancia
magnética (RM).

Métodos: Revision multicéntrica retrospec-
tiva de las imagenes de RM de nifios con he-
mangioma infantil (21 pacientes) y rabdomio-
sarcoma orbitario (12 pacientes). Las imagenes
fueron revisadas por dos neurorradidlogos espe-
cializados estando el diagnostico enmascarado.

El diagnodstico fue confirmado por biopsia
en todos los rabdomiosarcomas y el de los he-
mangiomas fue mediante biopsia o por el segui-
miento clinico y las imagenes de la RM.

Se estudié una zona del tumor para obtener
el coeficiente de difusion aparente (ADC) asi
como en la médula para obtener una proporcion
entre el ADC del tumor y el de la médula. Un
test de Student se usé para comparar la media
del ADC y la relacion de la ADC entre los dos
grupos. El estudio se realiz6 para determinar el
valor de la ADC y los umbrales de la propor-
cion para diferenciar entre hemangioma y rab-
domiosarcoma.

Resultados: Hubo una diferencia estadisti-
camente significativa entre el valor medio de
ADC de los hemangiomas comparados con
los rabdomiosarcomas y en la proporcion en-
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tre ADC de la lesion y de la médula. Un ADC
<1159 x 10-6 mm?/seg y un cociente ACD tu-
mor/médula de <1,38 diferencian los rabdo-
miosarcomas de los hemangiomas con una sen-
sibilidad y especificidad del 100%.
Conclusion: Junto con las secuencias con-
vencionales de la RM, los valores de ADC ob-
tenidos mediante difusion ponderada son ttiles
para diferenciar los hemangiomas infantiles de
los rabdomiosarcomas en pacientes pediatricos.

Comentarios de la Dra. Sonia Lopez-Romero
Topical timolol for an iris hemangioma
Gummi R, Stahl ED, Marsh JD. ] AAPOS
2018; 22: 156-158

Los autores, del Children’s Mercy Hospital
de Kansas City describen el caso de una niia
de 1 mes de edad, que desde hace 2 semanas
presenta enrojecimiento progresivo del iris iz-
quierdo, inflamacion del parpado superior iz-
quierdo y secreccion verde-amarillenta. En la
exploracion de observa una lesion vascular, de
unos 8 mm en el parpado superior izquierdo y
una lesion vascular iridiana, plana, con vasos
tortuosos, de 2-4 horas, desde el borde pupilar
hasta el angulo. La refraccion ciclopléjica en el
ojo derecho es de: -3.00 +3.00 a 90° y en el ojo
izquierdo: -4.50 +6.50 a 90°. Se realiza explora-
cion bajo anestesia general. El fondo de ojo es
normal. La biomicroscopia ultrasonica mues-
tra un ligero engrosamiento en la zona iridiana
de la lesion, sin masas posteriores asociadas.
La resonancia magnética cerebral y orbitaria
muestra una masa de partes blandas, homogé-
nea, de 1,8 x 0,5 x 1,8 cm, siguiendo el contor-
no superior y lateral del globo ocular izquierdo.
Estos hallazgos son sugestivos de hemangioma
infantil. Tras realizar un electrocardiograma,
que fue normal, se inicia tratamiento con timo-
lol 0,5% en gel, tanto en el parpado superior
como topico. Tres semanas después, se observa
disminucion del tamafio de la lesion palpebral
y regresion total del hemangioma iridiano. Al
mes siguiente continda la mejoria de la lesion
palpebral pero encuentran que ha aumentado la
resistencia a la retropulsion en el ojo izquierdo
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debido a crecimiento del hemangioma orbita-
rio, por lo que se inicia tratamiento con propa-
nolol sistémico. Tras 6 meses de evolucion el
hemangioma iridiano no ha recidivado.

Discusion

Las anomalias vasculares iridianas son muy
infrecuentes. Se pueden englobar dentro de 5
categorias: Hemangioma capilar, hemangioma
cavernoso, microhemangioma, malformacion
arteriovenosa y variz. Todas ellas, son en ge-
neral, lesiones estables y regresan espontanea-
mente, pero por su localizacion, pueden afectar
al desarrollo visual normal. Los hemangiomas
capilar y cavernoso se asocian a anomalias sis-
témicas y se han descrito asociados a hemangio-
mas neonatales difusos (DNH). En la literatura,
hay pocos casos descritos de hemangiomas iri-
dianos. El primer caso probado histologica-
mente data de 1929. En 1979 Ferry cuestiond
la existencia de verdaderas lesiones vasculares
en el tracto uveal anterior, pero en las Ultimas
décadas se han descritos casos de hemangio-
mas iridianos demostrados con histologia. Se
ha demostrado que los betabloqueantes son
efectivos para tratar diferentes hemangiomas
infantiles y son el tratamiento de eleccion para
los hemangiomas oculares. Tanto por via topica
como oral, los betabloqueantes han demostra-
do su eficacia en hemangiomas superficiales.
Se han propuesto numerosos mecanismos para
explicar porqué aceleran la regresion de los he-
mangiomas infantiles. La vasoconstriccion vas-
cular podria contribuir a la mejoria inicial. Los
betabloqueantes también disminuyen el factor
de crecimiento endotelial y finalmente también
parece que contribuyen a la apoptosis de las cé-
lulas endoteliales de los capilares. Para el cono-
cimiento de los autores, este es el primer caso
descrito que demuestra la efectividad del trata-
miento con un betabloqueante topico (timolol
0,5%) en un hemangioma intraocular infantil,
en este caso un hemangioma iridiano. Sin em-
bargo, debido a la progresion del hemangioma
orbitario, se decidid sustituir el tratamiento to-
pico por propanolol oral. Finalmente, los au-
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tores consideran, que teniendo en cuenta los
efectos secundarios del tratamiento sistémico,
la via topica parece razonable usarla de primera
eleccion en los hemangiomas iridianos de aque-
llos pacientes que no presenten hemangiomas
en cualquier otra localizacion.

Comentarios

El hemangioma es el tumor benigno mas fre-
cuente en la infancia. Es de origen vascular y
aparece en los primeros meses de vida., con dos
fases: una proliferativa, en la que se produce
un rapido crecimiento en los primeros meses, y
una fase lenta involutiva. En estudios previos,
el timolol topico (al 0,5% en gel o en gotas)
constituye una alternativa segura e inocua para
el mejoramiento estético de hemangiomas in-
fantiles no complicados. También se ha descrito
la regresion de un hemangioma palpebral tra-
tado con timolol gel 0,1% cada 12 horas tanto
en conjuntiva palpebral como en piel. Como
apuntan los autores, el hemangioma capilar de
iris puede aparecer en nifios con hemangioma
capilar cutaneo periocular congénito y es extre-
madamente raro. Tiende a regresar espontanea-
mente junto con el hemangioma cutdneo con-
currente. En este caso, es de sefialar la rapida
regresion, en tan solo tres semanas, del heman-
gioma iridiano con el tratamiento topico, inclu-
so antes de que desapareciera el hemangioma
palpebral. En el caso descrito, el nifio presenta-
ba, ademads, un presunto hemangioma orbitario,
pero a pesar de ello, no se consider6 tratamiento
con propanolol sistémico como primera opcion.

Stereoacuity outcomes following surgical
correction of the nonaccomodative
component in partially accomodative
esotropia

Kurup SP, Barto HW, Myung G, Mets MB. J
AAPOS 2018; 22: 92-96

La esotropia parcialmente acomodativa
(EPA) se asocia a hipermetropia alta y apare-
ce tipicamente entre los 18-48 meses. El desa-
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rrollo de la estereopsis comienza a los 3 meses
de edad, entre los 8-18 meses se desarrolla de
forma mas significativa y contintia madurando
hasta los 3 afios. Aunque la EPA suele aparecer
después de este periodo critico, hay evidencia
de que mas del 75% de los pacientes presentan
una baja binocularidad, incluso aquellos con or-
totropia o microtropia.

El estudio pretende evaluar los resultados
de estereoagudeza en pacientes con EPA que
requirieron cirugia. Se realizé en el Children’s
Hospital of Chicago y durante 10 afios se eva-
luaron de forma consecutiva las historias clini-
cas de los pacientes intervenidos. Se incluyeron
aquellos pacientes con equivalente esférico >
+2,25 D y al menos 1 afio £2 meses de segui-
miento postoperatorio. Criterios de exclusion:
Ambliopia (>2 lineas de diferencia), anisome-
tropia >1.75 D, alteraciones neuroldgicas y cirugia
previa. Para evaluar la estereopsis se utilizo el Tit-
mus Stereo Test, Stereo Optical Co Inc, Chicago,
IL. La cirugia fue realizada por el mismo cirujano
y consistid en retroinsercion de ambos rectos
medios. La cantidad de retro se realizo teniendo en
cuenta la desviacion con la correccion Optica y si-
guiendo las tablas de Parks. La medicion se realizo
desde la insercion muscular. Después de la cirugia
se analizaron los datos recogidos a las 6 semanas, al
afio y en la visita final. La alineacion ocular lejana
se dividio en «favorable» (hasta 10 de endotropia),
«residual» (esotropia >10%) y «consecutiva» (exo-
tropia >10%). Debido a que la desviacion se realizd
mediante el cover test alterno, los grupos incluyen
también los casos de foria. La estereopsis se clasifi-
cé en fina (40” - 100”) o gruesa (101" - 3600”).

Resultados. Fueron incluidos 84 pacientes. La
edad media de la primera visita fue de 3,7+2,1 afios
y la de la cirugia de 4,5+2,5 afios. Hubo una media
de 10,8 meses entre la primera visita y la cirugia.
En la visita final, el 67% (56) de los pacientes te-
nian una desviacion «favorabley, el 26% (22) esta-
ban en el grupo de esotropia residual y el 7,1% (6)
en el de exotropia consecutiva. No hubo diferencias
estadisticamente significativas entre los resultados
obtenidos al afio y los de la visita final, por lo que el
estudio se centro en el resultado de la estereopsis de
la tltima revision. El tiempo medio de seguimiento
fue de 4,4+2,8 afios). De los 84 pacientes, en el 61%
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(51 pacientes) pudo cuantificarse la estereopsis. Tu-
vieron una estereopsis fina 29 pacientes (35% del
total, 57% del grupo con estereopsis). Dentro del
grupo de esotropia residual, 11 (50%) tenian este-
reopsis, 7 de ellos fina y 5 pacientes gruesa. Ningu-
no de los 6 pacientes con exotropia residual tenia
estereopsis. No se encontraron diferencias significa-
tivas entre la refraccion preoperatoria y el resultado
quirargico. Al afio de seguimiento, se encontrd que
la estereopsis era mejor en los nifios operados mas
tarde, pero esta correlacion desaparecio en la visita
final.

Discusion/Comentarios: Los autores realizan
una tabla comparativa con otros estudios similares,
aunque realmente los estudios no son comparables
debido a diferentes criterios para definir la estereop-
sis fina. Los autores defienden que a pesar de que
su punto de corte para definir la estereopsis fina es
mas estricto, ellos son los que proporcionan un por-
centaje mas alto de estereopsis fina en el contexto
de alineacion motora favorable: El 61% consiguio
estereopsis, con 57% de ellos mostrando estereopsis
de 100” o mejor.

Las limitaciones del estudio son su caracter re-
trospectivo, por otro lado, el test de estereopsis utili-
zado: el Titmus. Este es un test local o de contornos
que presenta figuras similares desplazadas lateral-
mente, como consecuencia, los pacientes pueden
adivinar la respuesta utilizando las pistas monocu-
lares por lo que puede falsear los resultados (1). El
punto de corte para definir la estereopsis fina fueron
los 1007, que corresponde a la tercera fila de ani-
males y al quinto grupo de circulos, con ello, los
autores pretenden intentar minimizar la percepcion
de profundidad falsa basada en el contorno. Los test
de estereopsis global o de puntos de Ramdon como
el TNO, eliminan las pistas monoculares, por lo
que estan considerados como en gold-estandar en
la medida de la estercopsis (1). En mi experiencia,
hay muchos nifios que a partir de los 4 afios, incluso
a veces, mas pequenos, ya colaboran para el TNO.
Cada test aporta un valor diferente de estereoagu-
deza. La variabilidad de los diferentes test también
puede ser debida a los dos tipos de estereopsis: la
fina o estatica (procesada por la células parvocelu-
lares que se concentran en la févea y decrecen hacia
la periferia) y la gruesa o en movimiento (procesada
por la células magnocelulares, mas concentradas en
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la periferia). Existe una hipétesis de que la estereop-
sis gruesa se desarrolla antes que la fina y que la
primera se mantiene en nifilos con ambliopia (2).

Por otro lado, en los casos de colaboracion del
nino, todos las medidas se hicieron mediante el co-
ver test prismatico alterno y realizadas por personal
entrenado para evitar el sesgo del cirujano. El no-
alineamiento fue sobreestimado, ya que los resul-
tados incluyen tanto la desviacion tropica como la
foria. De hecho, algunos pacientes del grupo «resi-
dual» podrian estar en el grupo favorable. Por ulti-
mo, los autores tomaron la ambliopia como criterio
de exclusion, la cual es frecuente en niflos con EPA.
Con ello, pretenden minimizar el papel que tiene la
ambliopia en el desarrollo de la estereopsis, por lo
que los resultados obtenidos pueden ser mejores. De
forma similar, también excluyeron a los pacientes
con anisometropia < 1,75 D. Algunos autores no
han encontrado que la anisometropia (>1,00 D de
diferencia de EE) sea un factor de riesgo para el mal
desarrollo de la estereopsis en la esotropia acomo-
dativa.

Incluso pacientes con mal resultado motor (den-
tro de las +10% ) tienen buena estereopsis, por lo que
los autores piensan que esta cifra de hasta +10* se
podria considerar como éxito quirtrgico. Ademas,
debido a que la medicion se realizo con el cover test
alterno, es posible que pacientes catalogados como
resultado quirurgico pobre, tengan estereopsis, gra-
cias a una una amplitud fusional grande y por tanto
con gran componente forico. Realmente estos pa-
cientes, sin disociar estin seguramente en ortotro-
pia. No se sabe aun como influye en los resultados
quirtrgicos el tiempo de retraso desde que aparece
el estrabismo hasta que se inicia la correccion op-
tica. Sin embargo, esta informacidon depende de lo
precisos que sean los padres. En este estudio no hay
diferencias en la estereopsis en base a la edad de la
cirugia.
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Comentarios de la Dra. Ana Maria Dorado
Long-term evolution of age-related distance
esotropia

Godts D, Deboutte I, Mathysen D. J AAPOS
2018; 22:97-101

Se trata de un estudio retrospectivo de una
serie de casos de 31 pacientes diagnosticados de
endotropia de lejos asociada a la edad (ARDE)
con al menos 5 afios de seguimiento (rango: 60-
161 meses), de edad media de 73 afios (rango
64-85 anos), recogidos durante un periodo de 8
afios, sin patologia oftalmologia o neurologica
coexistente. El objetivo del estudio fue evaluar
la evolucion de la desviacion horizontal y de
las amplitudes de fusion de lejos y de cerca en
estos pacientes.

Se comparo6 la desviacion horizontal, la am-
plitud de convergencia fusional y la amplitud
de divergencia fusional de lejos y de cerca. La
posicion del ojo se midié usando el cover test
alterno con prismas para vision lejana a 6 me-
tros y para vision cercana a 30 centimetros. Las
amplitudes fusionales se midieron de lejos y de
cerca usando barras de prismas horizontales. En
primer lugar se midio la divergencia fusional y
posteriormente la convergencia fusional.

Resultados: Ladesviacion media de lejos fue
6DP de endotropia en el examen inicial y 8DP
de endotropia en el examen final. La desviacion
media de cerca fue ortoforia en el examen ini-
cial y 4DP de endoforia en el examen final. El
aumento de la desviacion de lejos y de cerca a
lo largo del tiempo fue estadisticamente signi-
ficativo (p<0,001). La amplitud de divergencia
fusional media de lejos fue 4DP en los exame-
nes inicial y final. La amplitud de divergencia
fusional media de cerca fue 8DP en ambos exa-
menes. La amplitud de convergencia fusional
media de lejos fue 14DP en el examen inicial y
12DP en el examen final. La amplitud de con-
vergencia fusional media de cerca fue 26DP en
el examen inicial y en el examen final. No hubo
diferencias estadisticamente significativas en
las amplitudes fusionales a lo largo de tiempo.
Ninguno de los pacientes desarroll6 una desvia-
cion vertical en el periodo de seguimiento. To-
dos los pacientes fueron tratados exitosamente
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con prismas de base externa (2DP-12DP). En
23 pacientes, la correccion prismatica aumentd
con el tiempo (4DP-20DP), mientras que en 8
pacientes, la correccion prismatica permanecid
constante durante los 5 afos. Tres pacientes ne-
cesitaron cirugia de estrabismo (retroinsercion
de ambos rectos medios) debido al gran angulo
de endodesviacion de lejos (18DP-25DP).

Conclusion: La endodesviacion de lejos au-
mentd lentamente con el tiempo (P < 0,001). De
cerca, la desviacion también se desplazo hacia la
convergencia (P =0,003). No hubo cambios sig-
nificativos en la amplitud fusional (convergencia
y divergencia) de lejos y de cerca a lo largo del
tiempo. La amplitud de divergencia fusional es-
tuvo presente en todos los pacientes, aunque no
lo suficientemente grande como para corregir la
endodesviacion lentamente progresiva de lejos.

Comentarios: La ARDE es una endodesvia-
cion pequena, adquirida, comitante, con diplo-
pia horizontal intermitente o constante en vision
lejana. De cerca, los pacientes pueden presentar
exoforia, ortoforia o endoforia sin diplopia. La
endodesviacion aumenta progresivamente y
pueden llegar a presentar endotropia con diplo-
pia también en vision cercana. Se observa gene-
ralmente en mayores de 60 afios de edad, y no
se asocia con hipofuncion del musculo recto la-
teral ni con patologia neurologica. También es
conocida como insuficiencia de divergencia y
sagging eye (sindrome que engloba estrabismo,
blefaroptosis aponeurética y profundizacion
del surco superior). Su incidencia parece haber
aumentado durante los ultimos 10 afios, aunque
es posible que simplemente se conozca mas so-
bre el cuadro y se diagnostica mas.

Aunque la etiologia de ARDE atin no esta
clara, es probablemente secundario a los cam-
bios involutivos dentro de la orbita. Estudios
recientes con RM han demostrado que la rotura
o el deterioro de las bandas de tejido conectivo
que unen el recto superior y el recto lateral pro-
ducen el desplazamiento inferior de las poleas
del recto lateral y puede causar endodesviacion
y diplopia horizontal de lejos.

De los parametros estudiados la endodesvia-
cion de lejos y de cerca aument6 lentamente con
el tiempo, aunque no hubo cambios significati-
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vos en las amplitudes fusionales. Debido a que
la amplitud de divergencia fusional es reducida,
especialmente a distancia, y parece que en los pa-
cientes con ARDE esta disminuida (como ocurria
en los pacientes del estudio), cuando la endodes-
viacion aumenta progresivamente, los pacientes
no pueden compensarlo resultando en una diplo-
pia horizontal especialmente a distancia.

La correccion con prismas de base tempo-
ral es la primera opcion de tratamiento en la
mayoria de los casos, recurriendo a la cirugia
cuando la desviacion es mayor, dando buenos
resultados la recesion de rectos mediales y la
reseccion de rectos laterales. Recientemente se
estan investigando nuevas técnicas quirurgicas.

Combined lateral rectus augmented
transposition and inferior rectus recession
for monocular elevation deficiency
Jayakumar M, Kumar DA, Agarwal A. J
AAPOS 2018; 22: 161-163

Se presenta el caso de una mujer de 21 afios
que acudio por hipotropia y ptosis del parpado
superior del ojo derecho (OD) desde el naci-
miento. Se objetivo hipotropia de 25DP en la
mirada primaria, limitacion de la elevacion de
-3, ptosis del parpado superior de 3 mm y re-
flejo de Bell disminuido en el OD. Su agude-
za visual fue 20/30 en el OD y 20/20 en el ojo
izquierdo. El test de duccion forzada a la ele-
vacion fue positivo y la prueba de fuerzas ge-
neradas fue débil en el OD. Se diagnosticé una
deficiencia monocular de la elevacion (DME)
con paralisis supranuclear primaria y contrac-
tura del recto inferior secundaria. Se planificd
una modificacion del procedimiento de Knapp
y retroinsercion del recto inferior en el OD.

Bajo anestesia peribulbar, en el OD se rea-
liz6 una incision en fornix inferotemporal y se
retroinsert6 el recto inferior 5 mm con sutura
ajustable, que no requiri6 ajuste después. Se
hizo una incision en foérnix superotemporal y el
musculo recto lateral se transpuso a la insercion
del recto superior, pasando una sutura de po-
liéster no absorbible 5-0 a un cuarto del recto
lateral y del recto superior con una pasada a la
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esclera adyacente a 8 mm posterior a la inser-
cion del recto superior. La prueba de duccion
forzada mejor6 con la retroinsercion del recto
inferior. Un afio después de la cirugia la pacien-
te estaba en ortotropia en posicién primaria y
presentaba un déficit en la elevacion de -1 re-
sidual. No hubo cambios torsionales ni exodes-
viacion. La ptosis en el OD persistio.

Los autores sugieren el procedimiento qui-
rargico utilizado, donde solo se transpone el
recto lateral al recto superior, aumentando el
efecto con una sutura de fijacion no absorbible
al recto superior y al recto lateral 8 mm poste-
rior a la insercion, reduciendo el riesgo de is-
quemia del segmento anterior. Se puede combi-
nar con recesion del recto inferior en el mismo
acto quirurgico.

Comentarios: La deficiencia monocular de
la elevacion (DME) se caracteriza por deficien-
cia congénita de la elevacion con hipotropia
acompanada de ptosis o pseudoptosis. La fisio-
patologia no se conoce bien. Se pensaba que
era debida a paralisis del recto superior y del
musculo oblicuo inferior, pero se ha demostra-
do que soélo el 30% de los casos son producidos
por causa parética y el 70% de los casos son
causados por restriccion del recto inferior.

El tratamiento de la DME es quirargico y
existen diversas opciones. La eleccion va a de-
pender principalmente de si existe restriccion
del recto inferior que sera valorada con el test
de duccion forzada (TDF). El test de fuerzas ge-
neradas nos puede orientar sobre la existencia
de cierta funcion elevadora.

Para los casos de DME sin restriccion del
recto inferior (TDF negativo) muchos autores
prefieren el procedimiento de transposicion de
Knapp. Algunos proponen una transposicion
parcial para disminuir el riesgo de isquemia de
segmento anterior. Otros autores plantean una
retroinsercion del recto superior contralateral.

Para los casos de DME con restriccion del
recto inferior (TDF positivo) existen autores
que solo realizan retroinsercion de recto infe-
rior del ojo afecto, pero en estos casos pode-
mos encontrarnos que en infraversion se produ-
ce una hipertropia consecutiva del ojo afecto,
por lo que otros autores prefieren realizar una
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retroinserciéon menor del recto inferior del ojo
afecto junto a una retroinsercion del recto supe-
rior del ojo contralateral. Incluso algunos afia-
den un debilitamiento del oblicuo inferior del
ojo contralateral.

Es frecuente que aun quede una importante
hipotropia tras la retroinsercion del recto infe-
rior del ojo afecto, por lo que hay autores que
optan por afiadir un procedimiento de Knapp al
menos 4 meses después de la primera cirugia
para disminuir el riesgo de isquemia del seg-
mento anterior.

Recientemente algunos autores han propues-
to el procedimiento de Nishida para disminuir
el riesgo de isquemia.

Seglin algunos autores el riesgo de isquemia
del segmento anterior después de la cirugia si-
multanea de tres musculos rectos sin complica-
ciones fue del 2,3%. Puede ocurrir en pacientes
jovenes, sanos, e incluso después de una cirugia
de abordaje por fornix.

El procedimiento quirtrgico utilizado en el
caso expuesto disminuye el riesgo de isquemia
de segmento anterior al intervenir s6lo dos mus-
culos, debiendo ser uno de ellos el recto inferior
dado que el test de duccion forzada es positivo
a la elevacion. La limitacion que podria presen-
tar es que podria causar cambios torsionales y
exodesviacion. Otro dato a tener en cuenta es el
corto periodo de seguimiento.

Comentarios de la Dra. Milagros Merchante
Early versus late surgery for infantile
exotropia

Na KH, Kim SH. J AAPOS 2018; 22: 3-6

La exotropia (XT) infantil es un trastorno
raro caracterizado por estrabismo divergente,
que se manifiesta en el primer afio de vida y per-
siste mas alla de los 6 meses de edad en nifios
sanos. En mas del 90% de los casos se requiere
cirugia, siendo exitosa (alineacion ocular satis-
factoria y al menos binocularidad minima) en la
mayoria de los casos.

Objetivo: Determinar si la edad en el mo-
mento de la cirugia de la XT infantil influye en
el resultado quirtrgico.
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Sujetos y métodos: Se realizd un estudio
longitudinal retrospectivo de las historias cli-
nicas del Korea University Medical Center in-
cluyendo los nifios sanos con XT de inicio <12
meses de edad a los que se realiz6 cirugia de re-
troinsercion bilateral de recto lateral (RL) por el
mismo cirujano entre enero de 2004 y diciem-
bre de 2012 y cuyo seguimiento postoperatorio
fue >12 meses.

El inicio de la XT se evalu6 por la edad a la
que los padres o tutores observaron por primera
vez la desviacion y se confirmé mediante foto-
grafias. La duracion de la XT se defini6 como
el periodo desde el inicio hasta la edad de la
cirugia.

La evaluacion preoperatoria incluy6: Re-
fraccion (bajo ciclopléjico), medicion del &ngu-
lo de desviacion (con prismas y cover alterno a
6 my 33 cm), estudio de versiones y ducciones,
presencia de DVD e hiperaccion del Ol y exa-
men de fondo de ojo.

Se realizo cirugia en las XT >20%, con una
medicion estable durante al menos 3 visitas
consecutivas. La cifra de retroinsercion de RL
fue la convencional (segln la tabla de Wright) o
la convencional reducida en 1-2 mm.

Se evalud la alineacion postoperatoria en
PPM al dia, semana y 1, 3, 6 y 12 meses. Se
considerd fracaso quirdrgico si se presenta-
ba recidiva con exoforia/tropia >82 durante el
seguimiento postoperatorio o hipercorreccion
con endoforia/tropia >5% durante el seguimien-
to postoperatorio que se mantuviese al mes de
la cirugia.

Se realizaron andlisis univariante y multiva-
riante para evaluar la asociacion entre la edad
de la cirugia y el desarrollo de recidiva e hiper-
correccion.

Resultados: Se incluyeron un total de 93 pa-
cientes, con una edad promedio en la cirugia de
3,2 afios. Durante un seguimiento promedio de
3,6 afos, hubo recidiva en 19 pacientes (20,4%)
e hipercorreccion en 3 (3,2%).

En los analisis univariantes, la desviacion
constante en la presentacion, el aumento de la
edad en la cirugia y la mayor duracion de la XT
fueron factores relacionados con mayores pro-
babilidades de recidiva. Entre ellos, los dos pri-
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meros fueron los unicos factores independien-
tes asociados a recidiva. La hipercorreccion
no se asocio con ningun factor. En los analisis
multivariantes, el aumento de la edad en la ciru-
gia se asocid con un mayor riesgo de recidiva.

Se realizaron analisis de subgrupos (XT
constante —41 pacientes— y XT intermitente
—52 pacientes—), siendo la recidiva significati-
vamente mayor en el grupo XT constante (34%
vs 9,6%). Las tasas de recidiva tendieron a au-
mentar con la edad en el grupo XT constante,
obteniéndose una probabilidad 8,75 veces ma-
yor en el grupo de cirugia tardia (>3 afios) que
en el grupo cirugia temprana (<3 afios), y alcan-
zando su maximo en pacientes >4 anos de edad
en el momento de la cirugia (89%); tendencia
que no se observé en el grupo XT intermiten-
te. La asociacion entre la edad de la cirugia y
el desarrollo de recidiva solo fue significativa
en el grupo XT constante. La hipercorreccion
fue mayor en el grupo XT intermitente (5,8% vs
0%), pero la diferencia no fue significativa. En
ambos grupos, la hipercorreccién no se asocid
con ningun factor.

Discusion: Muchos oftalmologos abogan
por retrasar la cirugia de la XT intermitente in-
fantil hasta los 4-5 afios de edad (ya que incluso
una pequefia hipercorreccion podria asociarse
al Sd de monofijacion, dificultando el desarro-
llo de la VB y aumentando el riesgo de amblio-
pia). Sin embargo, en el presente estudio, las
cirugias tempranas se asociaron con mejores
resultados, especialmente en pacientes con XT
constante; por lo que la cirugia temprana podria
aumentar la posibilidad de lograr VB y reducir
el riesgo de recidiva en nifios con XT constante
infantil. Se necesitan estudios longitudinales a
gran escala para establecer la guia para el mo-
mento quirdrgico de la XT infantil.

Estudios previos informaron que una propor-
cion considerable de pacientes con XT infantil
mostré una desviacion intermitente. Por ello,
en este estudio se incluyeron pacientes con des-
viacion intermitente y constante, encontrandose
diferencias en los resultados clinicos en ambos
grupos. Ademas, la edad en el momento de la
cirugia no afecto a los resultados quirurgicos en
los pacientes con XT intermitente.
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Este estudio esta limitado por su naturaleza
retrospectiva, por no poder determinarse con
precision el inicio de la XT y por el pequeiio
nimero de casos (debido a la baja prevalencia
de XT infantil); aunque el nimero de pacien-
tes excede el de estudios previos. La consisten-
cia del mismo incluye la existencia de un solo
cirujano y el numero relativamente mayor de
pacientes con un periodo de seguimiento mas
prolongado que los estudios previos.

Conclusiones: La edad de la cirugia es un
factor independiente que afecta a los resultados
quirtrgicos de la XT infantil: La edad avanza-
da en el momento de la cirugia se asocid con
el riesgo de recidiva en la XT infantil con des-
viacion constante, pero no se correlacion6 con
los resultados quirtrgicos en pacientes con XT
intermitente.

The pursuit of stereopsis
Sharma P. JAAPOS 2018; 22: 2.e1-2.e5

Actualmente, el objetivo del tratamiento del
estrabismo no es s6lo conseguir una buena ali-
neacion cosmética sino promover, conservar y
recuperar la estereopsis; lo que implica siempre
una deteccion precoz y un correcto manejo de
los problemas de motilidad ocular.

Métodos: Se revisan, desde la perspectiva
del trabajo publicado y las experiencias perso-
nales del autor, los estudios clinicos sobre la res-
tauracion del alineamiento y la estereopsis en el
tratamiento de la ambliopia, la endotropia (ET),
la exotropia (XT) y el estrabismo complejo.

Resultados.

Manejo actual de la ambliopia: El trata-
miento de la ambliopia mediante correccion re-
fractiva Optima, oclusion y penalizacion (Optica
o farmacoldgica -atropina-) se ha reforzado con
la ayuda de tratamiento médico (levodopa) y
terapia visual activa con computadoras y video-
juegos monoculares o binoculares.

Utilizando iméagenes de resonancia magnéti-
ca (RM) funcional, se ha demostrado una mejor
actividad hemodinamica cerebral correlaciona-
da con la mejoria de la AV tras la oclusién en
sujetos ambliopes estrabicos.
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La evaluacion temprana de la AV es posible
mediante las tarjetas de Teller, que indican una
AV mediana equivalente a 20/80 a aproximada-
mente los 11 meses de edad.

Para evaluar la estereopsis, una prueba efec-
tiva, simple, rapida y que requiere relativamen-
te poca colaboracion del paciente es la prueba
de los dos lapiceros de Lang: Colocandolos en
posicion horizontal, el autor observo una espe-
cificidad del 100% y una sensibilidad del 75%
para probar la binocularidad.

Manejo actual del estrabismo pediatrico:
Los retos mas importantes en la busqueda de la
estereopsis son la comprension de los efectos per-
judiciales del estrabismo en el desarrollo de la bi-
nocularidad, su deteccion temprana y su manejo
(cirugia y alineacion) lo suficientemente tempra-
no. Leske y Holmes informaron que la verdadera
estereopsis es compatible con una desviacion de
hasta 42, El autor evalu6 la estéreo-agudeza en 2
grupos de pacientes con ET adquirida: El grupo
1 (desviacion <8 y duracion de la desviacion de
1,49 + 0,86 afios), en comparacion con el grupo 2
(desviacion >10% y duracion de la desviacion de
4,64 £ 2,99 afios), logro la fusion en el 90% vs
el 40% de los casos y estereopsis (en TNO y en
Randot) en el 53% vs el 3% de los casos. Estos
estudios indican que para recuperar la estereop-
sis es necesario un manejo temprano de la ET y
su alineacion dentro de 8%; y que cualquier des-
viacion >10%, si es constante, puede tener efectos
devastadores sobre la estereopsis y la fusion.

La deteccion temprana de estéreo-agudeza
anormal puede ayudarnos a decidir cuando
operar una XT intermitente, y la prueba de es-
téreo-agudeza puede usarse como predictor del
resultado de la cirugia en este tipo de estrabis-
mo. El autor demostré que la estéreo-agudeza
de lejos se reduce en mayor medida que la de
cerca, siendo ambas mas pobres que en contro-
les normales; y que la mejoria postoperatoria,
aunque presente, no alcanza niveles normales
incluso en casos con alineacion exitosa (<8%).
En un estudio adicional con el estereotest de le-
jos Frisby Davis, se considerd, como indicacion
de tratamiento quirtirgico en la XT intermiten-
te, una estéreo-agudeza <20 de arco; mientras
que una estéreo-agudeza preoperatoria <70» de
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arco se asocid a mal pronostico. La XT, si es
constante, no es menos perjudicial para la VB
que la ET y debe operarse temprano para man-
tener la estereopsis.

Manejo actual del Estrabismo Complejo:
Los casos de estrabismo horizontal incomitan-
te en Ay V se deben manejar interviniendo los
oblicuos (cuando sea preciso) y desplazando
verticalmente los rectos horizontales, aseguran-
do la alineacion en todas las posiciones de la
mirada. Sin embargo, el estrabismo complejo
(como la paralisis adquirida del III y VI par)
se puede alinear de forma mas efectiva para
mantener y restablecer la esteropsis con proce-
dimientos quirtrgicos nuevos.

Las grandes desviaciones (XT) en las paralisis
del III par se pueden abordar mediante fijacion
peridstica medial del globo, con buenos resulta-
dos quirargicos al menos en PPM. Vélez y Ro-
senbaum informaron que en el tratamiento de
estas paralisis es ttil la fijacion al periostio del
RL, a lo que el autor sugiere la adicion de resec-
ciones del RM para lograr en muchos casos un
resultado 6ptimo. Un procedimiento que también
ha demostrado ser eficaz es la transposicion del
RL en Y al musculo RM. Para conseguir mejores
resultados, estos procedimientos pueden ser ajus-
tables, especialmente en adultos colaboradores.

En las paralisis del VI par, el autor ha de-
mostrado la eficacia de la transposicion parcial
de los rectos verticales al RL (que puede ser
ajustable) en la mejoria de los campos visuales
binoculares y en la alineacion en PPM. En estos
casos, también ha demostrado ser eficaz la téc-
nica de Nishida modificada con retroinsercion
ajustable del RM.

El uso de imagenes ayuda al mejor manejo
de estos casos de estrabismo complejo. Los au-
tores corrigieron la divergencia sinérgica ayu-
dandose de una RM dinamica para la deteccion
de co-contracciones en las diferentes posicio-
nes de la mirada.

Conclusion: El objetivo actual de los estrabo-
logos no es simplemente corregir el estrabismo
sino también lograr la alineacion ocular a tiempo
para asegurar el desarrollo normal de la estereop-
sis en los niflos y restablecer la alineacion y la
estereopsis perdidas en los adultos. Afortunada-
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mente, gracias a las diferentes y mejores modali-
dades de imagen, herramientas clinicas y procedi-
mientos quirdrgicos (transposiciones ajustables,
fijacion periodstica del globo ocular), actualmente
se estd mas cerca de alcanzar dichos objetivos,
incluso en casos de estrabismo complejo.

Comentarios de la Dra. Olga Seijas Leal
Accommodative esotropia treatment plan
utilizing simultaneous strabismus surgery
and photorefractive keratectomy

Eustis HS, Shah P. Am J Ophthalmol 2018;
187:125-129

Se trata de una serie de casos clinicos que se
analizan de forma retrospectiva. En total son
15 pacientes de entre 11 y 19 afos, de los cuales
8 son varones. El tiempo de seguimiento es de
al menos 6 meses. A todos ellos se les realizd
una PRK y en 11 de los 15, cirugia de estrabis-
mo simultanea.

El método que usan los autores es el si-
guiente: a los nifos les realizaron refraccion
bajo cicloplejia y calculan el objetivo de re-
fraccion tras la PRK al cual denominan defecto
refractivo fisioldgico y que varia seglin la edad
[todos ellos entre +0.50 y +2.00, segun una ta-
bla disenada acorde a un estudio de Brown (1)].
Antes de la cirugia gradian a los nifios para que
queden con dicho defecto refractivo fisiologico
y estudian la motilidad ocular con esa gradua-
cion. Si la ET que obtienen en esa situacion es
< 8DP le realizan solo PRK, y si la ET > de
8DP indican retroinsercion de uno o ambos rec-
tos medios (segun el angulo de la endotropia),
siempre previa a la PRK. Ambos procedimien-
tos los realizan el mismo dia: primero la cirugia
de estrabismo y a continuacion la PRK.

En el apartado de resultados, se destaca que
todos los nifios prescinden del uso de correccion
optica a los 6 meses de evolucion. 24 de los 30
ojos tienen la misma AV sin correccion post-
quirargica, que la AV mejor corregida previa.
3 ojos tuvieron una reduccion de una linea de
su vision sin correccion postoperatoria respecto
a la agudeza mejor corregida preoperatoria, y
otros 3 ojos una pérdida > 2 lineas. El angu-
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lo de estrabismo postoperatorio fue <10 DP en
13 pacientes, mientras que 2 pacientes tuvieron
entre 10-15DP. Ninguno tuvo diplopia postqui-
rurgica. En cuanto al resultado refractivo, 18
de 30 ojos resultaron en 1dp de rango respecto
al objetivo refractivo esférico inicial y 12 en el
rango de 2dp. Respecto al astigmatismo: en 21
ojos fue inferior a 1dp, en 7 ojos entre 1 y 2dp
y en 2 ojos > 2dp. En 2 pacientes se observo
haze corneal periférico, a pesar del empleo de
mitomicina intraoperatoria.

Los propios autores reconocen en la discu-
sion que el proceso de emetropizacion que ocu-
rre con el crecimiento del nifio es muy variable,
y que pueden existir cambios refractivos ines-
perados con el paso del tiempo. Afirman que
los resultados de la PRK en este grupo de nifios
son muy similares a los hallados en adultos, con
tendencia a hipocorregir las graduaciones mas
altas tanto de hipermetropia como de astigma-
tismo. Finalizan el articulo diciendo que son
necesarios estudios con mayor tiempo de evo-
lucion, y efectivamente 6 meses se hace muy
escaso para un estudio de estas caracteristicas.

Bibliografia

1. Brown EVL. Net average yearly changes in refrac-
tion of atropinized eyes from birth to beyond mid-
dle life. Arch Ophtalmol 1938; 19: 719-734.

A randomized trial of a binocular ipad
game versus part-time patching in children
aged 13 to 16 years with amblyopia

Manh VM, Holmes JM, Lazar EL, Kraker RT,
Wallace DK, Kulp MT, Galvin JA, Shah BK,
Davis PL (Pediatric eye disease investigator
group) Am J Ophthalmol 2018; 186: 104-115

Este trabajo se engloba dentro de los estu-
dios realizados sobre ambliopia por el grupo
PEDIG. Se comparan 2 grupos de adolescen-
tes entre 13 y 17 afos: el primer grupo (n=40)
tratado con 1 hora al dia de trabajo binocular
especifico en iPAD (basado principalmente en
presentar imagenes de alto contraste al 0jo am-
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bliope, e imagenes de bajo contraste al ojo do-
minante) y el segundo grupo (n=60) tratado con
oclusion de 2 horas al dia del ojo dominante.

Se hicieron revisiones a las 4, 8, 12 y 16 se-
manas. En cuanto al cumplimiento, 62% (24
pacientes) del grupo de estimulacion con iPAD
y el 75% (42 pacientes) del grupo de tratamien-
to oclusor, refirieron haber cumplido al menos
el 75% del tratamiento prescrito.

Al final del seguimiento, la mejoria de agu-
deza visual en el ojo ambliope fue de 3,7 letras
(0,74 lineas) en el grupo del iPAD y 6,3 letras
(1,26 lineas) en el grupo de oclusiones, sin al-
canzar diferencias estadisticamente significati-
vas. La mejor agudeza visual corregida mejord
en al menos 2 lineas en 6 pacientes del grupo de
estimulacion con iPAD (15%) y en 17 del grupo
del tratamiento oclusor (30%). Ninguno de los
participantes consiguio la resolucion completa
de su ambliopia, en ese periodo de tiempo. La es-
tereopsis no mejord en ninguno de los 2 grupos.

En la discusion los autores explican que el
estudio se interrumpid a las 16 semanas de su
inicio, al favorecer los datos al grupo del tra-
tamiento oclusor, dado que la probabilidad de
que continuando el estudio, el tratamiento con
estimulacion binocular con iPAD fuera superior
a las oclusiones era menor del 1%. En estudios
previos con adultos el resultado con estimula-
cion binocular fue mejor de lo obtenido en el
presente estudio. Se plantea la posibilidad de
que influyera en ello un bajo grado de cumpli-
miento. Simultaneamente se realizo otro estu-
dio para valorar la eficacia de estos tratamientos
de estimulacion binocular en nifios mas peque-
fos (entre 5y 12 afos), obteniendo mejores res-
puestas que las presentadas aqui.

Comentarios del Dr. Jaime Tejedor
Test-retest variability of cyclodeviations
measured using the double Maddox Rod test
Lieberman L, Leske DA, Hatt SR, Holmes JM.
JAAPOS 2018; 22: 146-148.

En este manuscrito, se estudia la variabili-
dad del test de doble varilla de Maddox en la
medida de ciclodesviaciones.
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Para ello se revisaron los registros en la Cli-
nica Mayo realizados durante 12 afios (2004-
2016). Pacientes con traumatismo craneal, neu-
rocirugia previa, enfermedades neuroldgicas
inestables, oscilopsia, trocleitis, o cirugia ocu-
lar que pudiera afectar la ciclodesviacion, se
excluyeron. Se incluyeron 86 pacientes con una
edad media de 52 afios (rango 14-86 afios). Se
requeria que se hubiera medido la ciclodesvia-
cion en dos ocasiones, no separadas mas de 180
dias. Siempre se colocé la varilla de Maddox
roja sobre ojo derecho y blanca sobre ojo iz-
quierdo en la montura, lo cual tiene la ventaja
de discriminar cada ojo pero la desventaja de
mayor disociacion de las imagenes. Después de
que el examinador de forma deliberada rotara
la varilla de Maddox en cada ojo para descolo-
carlas, se pedia al paciente que situara las fran-
jas luminosas horizontales paralelas entre si y
paralelas al plano del suelo. Luego se recogia
la desviacion neta (es decir restando la exciclo-
desviacion de un ojo de la inciclodesviacion del
otro, por ejemplo) teniendo en cuenta la des-
viacion observada sobre en cada varilla, con la
limitacion de que las marcas en la montura apa-
recen cada 5°.

Se calcularon las diferencias entre test y re-
test (Bland-Altman) y a partir de ahi los limites
de concordancia al 95% e intervalos de confian-
za al 95% de los mismos.

La causa mas frecuente de estudio en esta
serie fue paralisis del oblicuo superior (n=
46, 53%). Otras causas incluyeron paralisis
del III nervio, sindrome de Brown, sindrome
de Duane, enfermedad de Graves, o estra-
bismos horizontales con desviaciones ciclo-
verticales como la exotropia intermitente. En
46 pacientes se encontrd exciclodesviacion,
en 15 inciclodesviacién y en 15 de ellos no
se encontr6 ciclodesviacion de ninguna clase.
En el 73% de los pacientes la ciclodesviacion
encontrada fue de 1° a 9°, s6lo en 9% de 10°
a 15°. El rango de desviacion en la primera
medicion fue de 6° inciclo a 15° exciclo y el
de la segunda de 10° inciclo a 17° exciclo. El
rango de las diferencias de 5° inciclo a 7° ex-
ciclo con una media de 0,5° exciclo. La mitad
de los limites de concordancia al 95% (4,2°-
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5,2°) fue de 4.7° (intervalo de confianza al
95% 3,8°-5,5°).

En conclusion, se requiere una diferencia de
5° para considerar que hay un cambio real en la
ciclodesviacion entre 2 mediciones. En otro es-
tudio, realizado con varilla de Maddox unica, se
encontraron limites de concordancia similares
(1). El estudio que estamos comentando tiene 2
limitaciones principales. La primera se refiere a
que las monturas cominmente utilizadas tienen
una escala con variaciones de 5°, lo que no per-
mite detectar cambios menores con precision.
La otra, es que no se ha realizado el retest en el
mismo examen clinico, sino varias semanas o
incluso meses después, por lo que los cambios
en parte podrian ser atribuibles a la evolucion
de la patologia causante de la ciclodesviacion y
no a la variabilidad del test de la doble varilla
de Maddox.
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Clinical and ocular motor complications of
extraocular muscle extirpation for infantile
nystagmus syndrome

Dell’Osso LF, Hertle RW, Jacobs JB. J
AAPOS 2018; 22:110-114

En este estudio se analiza un procedimiento
quirdrgico controvertido para el tratamiento del
sindrome de nistagmo infantil. Dados los défi-
cits en el sistema oculomotor que se han des-
crito después de retroinserciones maximas, se
propuso la realizacion de tenotomia del tendon
de insercion de los 4 musculos rectos horizon-
tales (tenotomia mas reinsercion o reanclaje),
técnica que mejoraba el registro del nistagmo
y la funcion visual dindmica, y que los autores
denominan ‘cirugia estandar’ (1,2). Pero otro
autor llevo mas allé la idea de las retroinsercio-
nes maximas y plante6 la extirpacion de la parte
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anterior de los cuatro musculos rectos horizon-
tales (3,4).

En este articulo se describe el seguimiento
de un solo caso durante 19 afios tratado con
cirugia estandar y después con cirugia de ex-
tirpacion de los musculos, en el que se reali-
zaron técnicas de registro de los movimientos
oculares. Otras técnicas diagnosticas llevadas a
cabo incluyeron la exploracion oftalmoldgica,
en particular fondo de ojo, OCT, electrorretino-
grama, potenciales evocados visuales, vision de
colores, campo visual, sensibilidad al contraste.
El primer registro de movimientos se realizo al
afio de vida con un sistema infrarrojo Ober (2),
sistema que también se utiliz6 a los 6 y 9 afios
de vida, mientras a los 15 y 20 afios se utilizo
EyeLink II (en total 6 registros, ya que a los 6
afios se hicieron dos). Se analizaron las varia-
bles NAFX (funcién expandida de agudeza en
el nistagmo) y LFD (dominios mas largos de
fijacion foveal).

La mujer en quien se realiz6 el estudio tenia
ademas anisometropia astigmatica, exotropia e
hipertropia de angulo pequefio variable (mag-
nitud no se especifica), sin torticolis o posicion
andémala de la cara-cabeza, y a los 5 afos se le
detectd una distrofia congénita de conos y bas-
tones. Las agudezas visuales oscilaron entre 1/4
y un 1/3 durante el periodo de seguimiento de
19 anos. A los 6 afios se realizd la cirugia es-
tandar, es decir tenotomia y reinsercion de los
musculos rectos mediales y retroinsercion de 3
mm de los musculos rectos laterales, para tratar
la exotropia. A los 18 afios se llevd a a cabo
la miectomia anterior de los 4 musculos rectos
horizontales, con transposicion anterior de los
musculos oblicuos inferiores y retroinsercion
de los musculos oblicuos superiores de ambos
ojos. Tras la primera cirugia, la paciente pudo
obtener permiso de conducir, sin diplopia ni
posicion andmala de la cabeza. La NAFX au-
mentd un 65% (pico de 0.265), con LFD de 28°
(aumento igualmente del 65%). La paciente era
capaz de localizar y fijar objetos con facilidad
en excentricidades de + 10°. Los movimientos
sacadicos, de seguimiento, vestibulo-oculares y
optoquinéticos no se vieron afectados. Tras la
cirugia de extirpacion el NAFX fue de 0,322
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(mejoria del 21% desde la cirugia anterior)
pero el LFD era de 14° (empeoramiento desde
la cirugia anterior). Se detectd disminucion de
la amplitud y velocidad de los movimientos sa-
cadicos existentes tras la cirugia estandar (caida
del 57%). Aunque disminuyera la amplitud de
las ondas del nistagmo, era incapaz de localizar
y fijar objetos a 10° de excentricidad. La sensa-
cion subjetiva de empeoramiento era notable. A
los 2 afios de la cirugia de extirpacion la pacien-
te manifestaba oscilopsia y diplopia, posicion
menton abajo, estrabismo vertical incomitante,
dificultad para leer y conducir y mareos al mo-
verse.

En conclusion, a pesar de la propuesta y
efectos descritos de la cirugia de extirpacion
de los musculos rectos horizontales, el resulta-
do de la cirugia estandar es en principio mu-
cho mas favorable, ya que la primera da lugar
a sintomas y déficits que no se producen tras
la cirugia estandar. La principal limitacion es
que se trata del andlisis de un solo caso, y que
algunas molestias subjetivas y alteraciones ob-
servadas tras la cirugia de extirpacion descrita
pueden deberse a la cirugia asociada sobre los
cuatro musculos oblicuos, que podria no haber-
se realizado. El procedimiento de extirpacion
de los 4 musculos rectos horizontales parece,
en cualquier caso, agresivo y poco fisioldgico.
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Diagnostic approach in paediatric uveitis
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Resumen

La uveitis pediatrica es una enfermedad inflamatoria grave relativamente infrecuente pero con im-
portante contribucioén en la morbilidad visual en la infancia. El objetivo de este articulo es revisar
las estrategias diagnosticas de las que disponemos actualmente para el diagnostico de las uveitis
pediatricas.

Palabras clave: Uveitis pedidtrica, uveitis cronica, uveitis no infecciosa, uveitis infecciosa, uveitis
en la infancia, uveitis anterior, uveitis intermedia, uveitis posterior, panuvelitis.

Summary

Uveitis in childhood is a serious inflammatory disease that threatens visual function. Paediatric
uveitis it is not a prevalent disease but causes significant visual morbidity. The aim of this article is
to update the current diagnostic strategies for patients with paediatric uveitis.

Keywords: Paediatric uveitis, chronic uveitis, non-infectious uveitis, infectious uveitis, uveitis in

childhood, anterior uveitis, intermediate uveitis, posterior uveitis, panuveitis.

Introduccion

La uveitis se define por inflamacion que sur-
ge en el iris, cuerpo ciliar o coroides, incluyen-
do aquellas condiciones en las que la retina o el
epitelio pigmentario de la retina estan afectados
de forma primaria (1). La vasculitis retiniana
es un término utilizado para describir todos los
tipos de inflamacion que afectan los vasos reti-
nianos, asi como aquella inflamacion que surge
de la pared vascular (1). La uveitis en la edad
pediatrica es una patologia poco frecuente. De
hecho, cuando las uveitis aparecen en este gru-
po de edad, su diagnostico y tratamiento supo-

nen un verdadero reto (2). No debemos olvidar
que en el diagnostico diferencial de las uveitis
en este grupo de edad, se incluyen anomalias
anatomicas y degeneraciones que pueden ir
acompafiados de inflamacion y tumores especi-
ficos de este grupo de edad (1).

Los nifios en ocasiones no verbalizan los sin-
tomas hasta que la enfermedad est4d avanzada.
Ademas, el retraso en el diagnostico de esta pa-
tologia puede traer consecuencias irreversibles
en la funcion visual. Las secuelas de la uveitis
pediatrica pueden ser diversas, hasta el punto
de considerarse la tercera causa de ceguera en
la poblacioén pedidtrica (3). La prevalencia de

! Seccién de Oftalmologia Pediatrica. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid, Espafia
2 Unidad de Reumatologia Pediatrica. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid, Espaiia.
3 Jefe de Seccion de Oftalmologia Pediatrica. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid, Espafia.
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ceguera legal se estima entre el 3,2 y 15,2%,
dependiendo del tiempo de duracion de la en-
fermedad (4). De hecho, las complicaciones con
frecuencia ya estan presentes en el momento del
diagnostico (3) [34% tiene > 1 complicacion
ocular al diagnostico, llegando al 86,3% 3 afios
tras el diagnostico (5)]. Ademads, estas compli-
caciones oculares también pueden ser conse-
cuencia de los tratamientos utilizados (3).

Epidemiologia

La uveitis pediatrica es una patologia poco
comun, siendo su incidencia 3/100.000 entre
los 0 y 4 anos de edad, 6/100.000 en el grupo
de 10 a 14 anos y 17-25/100.000 en adultos[1].
Su incidencia, por tanto, aumenta con la edad,
representando las uveitis de inicio en la edad
pediatrica del 5% al 10% de las uveitis en la
mayoria de las series (1-3,6,7).

Con frecuencia, su origen es idiopatico[1],
siendo la uveitis idiopatica y la asociada a Artritis
idiopatica Juvenil (AlJ) las mas frecuentes (1).

Variaciones geogridficas y étnicas

La localizacion mas frecuente de la uveitis
pediatrica reportada en series de casos de pai-
ses desarrollados como EEUU y Holanda es la
anterior, siendo su etiologia mas frecuente la
idiopatica y la AlJ (4,8-10). Sin embargo, en
las series de casos realizadas en paises en vias
de desarrollo como India o Colombia, la loca-
lizacion mas frecuente es la posterior de cau-
sa infecciosa (11,12). Por este motivo, ante un
nifio con uveitis es muy importante preguntar
en la anamnesis el pais de origen y si se han
realizado viajes en los Ultimos meses a lugares
extranjeros. Igualmente, es crucial asegurarse
de que el paciente ha seguido correctamente el
calendario vacunal.

También se han descrito diferencias en cuan-
to a la frecuencia de diferentes tipos de uveitis
segun el origen del paciente. La enfermedad de
Behget, el sindrome de Vogt Koyanagi Harada
(VKH) y la enfermedad de Kawasaki son 10-
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100 veces mas frecuente en oriente y la zona
mediterranea que en caucasicos[1]. Las enfer-
medades relacionadas con el HLA-B27, escle-
rosis multiple (EM) y sarcoidosis son mas fre-
cuentes en europeos del norte (1).

Clasificacion

Las uveitis pediatricas pueden clasificarse
segun su localizacién anatomica (anterior, in-
termedia, posterior, panuveitis); curso (aguda,
crénica, recurrente) y etiologia (traumatica, in-
munoldgica, infecciosa, sindrome mascarada,
idiopatica; exdgena o endogena) (2). La loca-
lizacion anatdmica es util a la hora de determi-
nar el origen de ésta; de acuerdo a la misma y
al resultado de diferentes series realizadas en
hospitales terciarios, la uveitis es posterior en
el 40-50% de los casos en nifos, anterior en el
30-40%, intermedia en el 20% y panuveitis en
menos del 10% (2). Como vemos, la proporcion
de casos de uveitis posterior en nifios, es mayor
que la presente en poblacion adulta (2).

1. Uveitis anterior

Es la forma mas comun de uveitis pediatrica
en nuestro medio (44-52%) (4,13,14). La cau-
sa principal es la AlJ. Es importante distinguir
entre las uveitis anteriores agudas (menos de
6 semanas de evolucion) y las cronicas (mas
de 6 semanas) (15). Los sintomas tipicos de la
uveitis anterior son ojo rojo, fotofobia, dolor y
disminucién de la agudeza visual (3,15). Sin
embargo, un porcentaje importante de nifios no
presenta sintomas, sino que desarrolla lo que se
conoce como «iritis blanca» (15).

Artritis Idiopatica Juvenil

La AlJ es la causa conocida mas frecuente
de uveitis anterior pediatrica, siendo responsa-
ble del 50-80% de casos (4,5). En este grupo,
la uveitis suele ser bilateral, asintomatica y no
granulomatosa, con precipitados retroquerati-
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cos (PRKs) de tamafio fino o medio, aunque en
algunos nifios, especialmente de origen africa-
no o americano, puede presentarse con precipi-
tados granulomatosos (2). La inflamacién cro-
nica puede producir a largo plazo queratopatia
en banda, sinequias posteriores, membrana ci-
liar, hipotonia, catarata, glaucoma y ptisis (2).
También puede aparecer, aunque con menos
frecuencia, vitritis y edema macular asociados
(2). Aunque la uveitis mas frecuente es la ante-
rior, se han descrito también casos de uveitis in-
termedia y panuveitis asociados a AlJ (16). Se
ha descrito la pérdida de agudeza visual (AV)
en hasta el 40% de los nifios con AlJ y hasta
un 10% de ceguera en los ojos afectados por la
uveitis (2).

Hay diferentes formas clinicas de AlJ:

* La artritis sistémica es el menos frecuente
dentro de la AlJ, siendo la aparicion de uveitis
asociada muy rara (2%) (3,17). Se conoce tam-
bién como Enfermedad de Still (3).

» La AlJ oligoarticular es el tipo mas fre-
cuente de artritis cronica en nifios en el norte de
América y Europa (2,17). Suele aparecer con
mas frecuencia en nifas y la edad de inicio sue-
le estar entre los 2 y 4 afos (17). La prevalencia
de uveitis en este subtipo de AlJ varia entre el
13% y 45%, siendo el subtipo con mayor riesgo
de afectacion ocular (2,3,17). Suele ser bilateral
y recurrente la mayor parte de las veces (2,17).
El curso de la uveitis no es paralelo al de la ar-
tritis, pudiendo estar la artritis en remision y la
inflamacion ocular activa (17). Los pacientes
con ANA positivos tienen mas riesgo de desa-
rrollar uveitis (3).

» Dentro de la categoria AlJ poliarticular,
podemos distinguir dos grupos segun si el Fac-
tor Reumatoide (FR) es positivo o negativo. En
el subtipo FR negativo, la uveitis aparece en
aproximadamente el 10% de los nifios y, si el
FR es positivo la aparicion de inflamacion ocu-
lar asociada es muy rara (2,17). Aproximada-
mente el 25% con FR negativo son ANA positi-
vo, por lo que tienen mayor riesgo de desarrollo
de uveitis (3).

» La artritis psoridsica es diagnosticada en
aproximadamente el 5% de los nifios con artri-
tis (17). La uveitis tiene una frecuencia del 10-
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20% de los nifios con este tipo de artritis. Se ha
reportado una mayor resistencia de la uveitis al
tratamiento en los casos asociados a la artritis
psoridsica que a la oligoartritis (17).

* Los forma artritis relacionada con ente-
sitis es la que con mayor frecuencia se asocia
al antigeno HLA-B27 positivo (60% de los pa-
cientes). El 10-15% de los pacientes desarrolla
uveitis (17), habitualmente anterior aguda.

Los factores de riesgo para el desarrollo de
uveitis asociada a AlJ son: presencia de anti-
cuerpos antinucleares (ANA) positivos, inicio
precoz de la artritis (menos de 6 afios) y sexo
femenino (17). La presencia de los ANA positi-
vos es caracteristica en nifios menores de 6 afios
con artritis asimétrica, que en un 80% de los
casos corresponde a nifias con oligoartritis (17).

Nefritis Tubulointersticial y Uveitis (TINU)

Este sindrome asocia uveitis, sobre todo bila-
teral, anterior cronica y recurrente (2,18). Suele
ser de localizacion anterior, pero puede ser in-
termedia o posterior y suele ser de inicio agu-
do (3). La enfermedad renal se caracteriza por
fiebre, fatiga, palidez y pérdida de peso (2,18).
La edad media de aparicion es a los 15 afos de
edad, siendo la prevalencia mayor en el sexo
femenino (3:1) (2,18). La B2-microglobulina
puede estar elevada en orina (2,18). La uveitis
puede aparecer antes, después o de manera si-
multanea a la enfermedad renal, aunque hasta el
20% de las uveitis comienzan 2 meses antes de
la afectacion renal (1,2,18). El pronodstico de la
uveitis es bueno (2,18).

Pseudotumor orbitario

Al contrario que en los adultos, el pseudo-
tumor orbitario en edad pediatrica puede aso-
ciar uveitis anterior, pudiendo ser uni o bilate-
ral (2). La presencia de una uveitis persistente
o recurrente en la edad pediatrica con analitica
normal, podria ser una indicacion de ecografia,
tomografia computarizada (TC) o resonancia
magnética (RM) orbitaria (2).
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No debemos olvidar la enfermedad relacio-
nada con IgG4, ya que aunque la edad media de
aparicion es en adultos alrededor de los 50 afios,
se han reportado casos en nifios (19). La mayo-
ria de casos descritos en edad pediatrica (44%,),
describen enfermedad orbitaria relacionada con
IgG4 (19). El diagnostico se realiza principal-
mente con la confirmacion histopatoldgica de
la biopsia del tejido afectado, aunque se pueden
encontrar niveles elevados de 1gG4 séricos (19).

Otras causas de uveltis anterior

La uveitis anterior puede estar asociada a
una gran variedad de enfermedades infecciosas
y no infecciosas: incluyendo los herpes virus,
sifilis, sarcoidosis, enfermedad de Behget, etc.

» La sifilis es una infeccion bacteriana pro-
ducida por la espiroqueta Treponema pallidum.
Puede ser congénita (de inicio precoz o tardio)
o adquirida. Para su diagnostico es necesaria la
realizacidon de una serologia para determinar los
niveles de RPR y VDRL (3).

— Sifilis congénita: la forma de inicio precoz
causa manifestaciones sistémicas mas severas
(hepatoesplenomegalia, exantema y neumonia),
siendo la afectacion ocular mas caracteristica la
coriorretinitis en «sal y pimienta» (3). La sifilis
congénita de inicio mas tardio puede producir
queratitis intersticial y uveitis anterior (3).

— Sifilis adquirida: el sintoma inicial es la
aparicion del chancro en genitales o membra-
nas mucosas (3). Puede producir uveitis ante-
rior, intermedia o posterior (3). Hasta el 4% de
los pacientes con sifilis secundaria desarrolla-
ran uveitis (3).

2. Upvelitis intermedia

En el caso de la uveitis intermedia, la infla-
macion estd localizada en la base vitrea que re-
cubre el cuerpo ciliar, pars plana y retina peri-
férica, asi como el vitreo anterior (2). Por ello,
los principales sintomas son las miodesopsias y
la pérdida de AV (20). Esta localizacion aparece
en el 25% de las uveitis pediatricas (2,20). Esta
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localizacion no tiene preferencia por ninguna
raza o sexo y suele ser bilateral pero asimétrica
en el 80% de los casos (20). Las causas son mul-
tiples: sarcoidosis, enfermedad de Lyme, xanto-
granuloma juvenil, esclerosis multiple (EM) y
tuberculosis (Tbc) (2,20,21). Sin embargo, la
uveitis intermedia de causa desconocida, lla-
mada pars planitis, es responsable del 85-90%
de los casos (2). La uveitis intermedia puede
ser autolimitada, cronica o severa con compli-
caciones a largo plazo incluyendo: queratopatia
en banda, glaucoma, desprendimiento de reti-
na, hemorragia vitrea, membrana epirretiniana,
edema de papila, edema macular quistico y ca-
taratas, siendo estas dos ultimas las causas mas
frecuentes de pérdida de AV secundaria (20).

Sarcoidosis

Se trata de una enfermedad multisistémica
granulomatosa de etiologia desconocida (3). La
mayoria de casos de sarcoidosis reportados en
la infancia son en nifios de 13 a 15 afios (22).
Entre el 24% y el 58% de los nifios con sar-
coidosis tienen uveitis anterior y el 75% de los
nifios de 5 afios 0 mds tuvieron manifestacio-
nes oculares (3). La uveitis anterior asociada a
sarcoidosis causa PRKs granulomatosos y de
tamafio grande o «en grasa de carneroy», sin-
equias posteriores y noddulos de iris (3,23). Sin
embargo, aunque la uveitis anterior es la mani-
festacion ocular mas comun en nifios, también
puede producir uveitis intermedia, posterior y
panuveitis (2). Para el diagnostico de sarcoi-
dosis, se suele solicitar radiografia de torax y
analitica con titulos de enzima convertidora de
angiotensina (ECA) y lisozima (3,23). Sin em-
bargo, no debemos olvidar que los niveles de
ECA no son especificos de sarcoidosis y que
los niveles de ECA en poblacion pediatrica son
mas altos que los de adultos[2,3,23].

Tuberculosis (Thc)

La Tbc es una enfermedad producida por
la micobacteria Mycobacterium tuberculosis y
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una causa de uveitis muy frecuente en paises
subdesarrollados (3). El principal sintoma es la
enfermedad pulmonar. La presentacion ocular
tipica es la coroiditis con multiples lesiones
amarillentas, pero puede manifestarse como
queratitis intersticial, uveitis anterior y vascu-
litis retiniana (3).

Enfermedad de Lyme

Esta enfermedad se produce por la espiro-
queta Borrelia burgdorferi que se transmite
a través de la picadura de varias especies de
garrapata. Puede afectar a numerosos 6rganos
produciendo artritis, fiebre y mialgias entre
otros (3). La afectacion inicial es la aparicion de
una erupcion cutdnea llamada eritema migrans
(3). Las complicaciones oculares incluyen que-
ratitis, paralisis de los nervios craneales y uvei-
tis, siendo lo mas frecuente la uveitis interme-
dia[3]. El diagndstico es serologico.

Esclerosis Multiple (EM)

La EM en la edad pediatrica es muy poco
frecuente, siendo el 3-5% de todos los casos
(21). Particularmente excepcional es su inicio
antes de los 10 afios de edad (21). En los casos
reportados con sintomas oculares, la forma de
presentacion mas frecuente es la neuritis Optica,
mientras que hay muy pocos casos que hayan
comenzado con uveitis como primera mani-
festacion (21). Ante la presencia de sintomas o
signos clinicos sugestivos de EM, tales como
periflebitis o neuritis Optica, estaria indicada
la realizacion de Resonancia Magnética (RM)
cerebral y puncion lumbar para descartar la en-
fermedad (23). Es muy importante en la anam-
nesis del paciente preguntar por sintomas neu-
rolégicos tales como cefalea, parestesias, etc.

Pars planitis

Se define como inflamacion que afecta a la
retina periférica, pars plana y base vitrea, sien-
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do el 25% de todos los casos de uveitis pedia-
trica (3). Es el responsable de un 5-26,7% de
las uveitis pediatricas (23). La causa es desco-
nocida, por lo que es un diagnostico de exclu-
sion, que se alcanza tras haber descartado otras
causas de uveitis intermedia (incluyendo sar-
coidosis, Tbc y enfermedad de Lyme) (3). En la
exploracion oftalmolégica podemos encontrar
bolas de nieve o snowballs (inflamacion acti-
va compuesta de células epitelioides y células
gigantes multinucleadas) y bancos de nieve o
snowbanks (material inactivo que contiene res-
tos acelulares con colageno tipo I, II y III) en
la retina periférica (3). Hasta en el 50% de los
casos se encuentra inflamacioén anterior leve,
y muchas veces los nifios no refieren muchos
sintomas, por lo que en ocasiones el diagnos-
tico puede ser tardio, produciéndose complica-
ciones a largo plazo que asocien disminucién
de la AV permanente (3,23). Pueden encontrar-
se zona de vasculitis periférica en la zona de
la pars planitis y ocasionalmente, hemorragia
vitrea (3). También puede aparecer edema ma-
cular en el 12-20% de los casos, membrana epi-
rretiniana en el 36,9% y en ocasiones se pueden
formar catarata, especialmente subcapsulares
posteriores (3). Raramente puede producirse un
desprendimiento de retina (23).

3. Ubveltis posterior

La uveitis posterior suele manifestarse con
sintomas visuales, como vision borrosa, presen-
cia de escotomas o miodesopsias (3).

Toxoplasmosis

La Toxoplasmosis es una enfermedad pro-
ducida por el parésito intracelular Toxoplasma
gondii y es la causa mas frecuente de uveitis
posterior en la edad pediatrica (50-70% casos)
(2,3). Los gatos son el huésped definitivo de
este parasito (20). La Toxoplasmosis congénita
tiene una frecuencia de 1/10.000 nacido vivos,
pudiendo presentarse de 3 formas diferentes:
la primera es una forma que estd inactiva al
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nacimiento y no se diagnostica hasta su reac-
tivacion posterior; el segundo tipo suele estar
activa al nacimiento, siendo diagnosticada por
la aparicion de convulsiones, calcificaciones
intracraneales y coriorretinitis (siendo la afec-
tacion ocular bilateral en el 85% de los casos);
y el tercer tipo es una forma recurrente bastante
similar a la forma adquirida (20).

Hay 5 tipos de toxoplasmosis adquirida:
exantematosa, meningoencefalica, con linfoa-
denopatias, gripal y ocular (20). La toxoplas-
mosis ocular puede presentarse con papilitis,
retinitis e iridociclitis (20). De hecho, las for-
mas recurrentes suelen acompaifarse de uveitis
anterior con la aparicion incluso de noédulos de
iris y sinequias posteriores (20). Este es el tipo
de toxoplasmosis ocular mas frecuente en la
infancia, siendo el 50% de los casos (20). Los
pacientes suelen consultar por miodesopsias y
pérdida de AV (20). Sin embargo, muchas ve-
ces es muy dificil determinar si la infeccion es
congénita o adquirida (20). Las cicatrices ma-
culares bilaterales suelen indicar infeccion con-
génita, por el contrario, la presencia de lesiones
coriorretinianas blancas y activas con ausencia
de cicatrices antiguas, suelen indicar infeccion
adquirida (20). Pero, cuando se observa una
lesion activa adyacente a una cicatriz antigua,
muchas veces no es posible discernir si se trata
de una infeccidon congénita o adquirida (20).

El diagnostico se realiza mediante la explo-
racion oftalmologica y la serologia positiva
para Toxoplasmosis.

Toxocariasis

La toxocariasis ocular se produce por el ne-
matodo Toxocara canis, que es un parasito intes-
tinal comun en los perros (2,20). Este parasito
puede producir también una infeccion sistémica
llamada sindrome de migracion larvaria visce-
ral que aparece con mayor frecuencia a la edad
de 2 afios, y que suele ser asintomatica, aunque
en algunos casos puede dar fiebre, tos, anorexia,
malestar y exantema (2,20). Por razones desco-
nocidas, la toxocariasis ocular y la sistémica
raramente aparecen en el mismo paciente (2).
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La toxocariasis ocular suele ser unilateral y
no suele estar asociada a sintomatologia sisté-
mica ni a eosinofilia, siendo su edad media de
aparicion los 7,5 afos (2). En la exploracion
oftalmoldgica se puede encontrar encontrar
un granuloma retiniano en el polo posterior
(lo mas frecuente) o granulomas periféricos
con traccion macular (2,20). Normalmente,
no suele haber muchos signos externos de in-
flamacion, y los pacientes pueden debutar con
leucocoria, estrabismo o pérdida de AV (2,20).
Es muy importante el diagndstico diferencial de
la toxocariasis ocular con el retinoblastoma vy,
pese a que los titulos ELISA para Toxocara tie-
nen una gran sensibilidad y especificidad para
el diagnostico de esta enfermedad, hay que te-
ner presente que un porcentaje significativo de
la poblacion pediatrica general presenta titulos
elevados (2). La citologia y presencia de eosi-
nofilia en una muestra de humor acuoso puede
confirmar el diagnostico (20).

Enfermedad de Behget

La enfermedad de Behget es una vasculitis
sistémica que se caracteriza por la aparicion de
ulceras recurrentes y dolorosas en area orofa-
ringea y genitales (1). La ulceracion puede pre-
ceder a la expresion completa de la enfermedad
alrededor de 2 anos (1). La enfermedad puede
cursar con trombosis arteriales o venosas, afec-
tacion cutdnea (foliculitis, eritema nodoso), ar-
ticular (artralgias o artritis), gastrointestinal o
de sistema nervioso central que no son especi-
ficos (1). Los episodios de uveitis suelen ser re-
currentes, con PRKs y condensaciones vitreas
diferentes a los snowballs y snowbanks (23).
Los precipitados que aparecen son uniformes,
de aspecto perlado e inmoviles, y se localizan en
la superficie de la retina (23). Pueden producir-
se oclusiones de ramas venosas y, en ocasiones,
las ramas arteriales también se ven afectadas
(1). Pueden aparecer complicaciones neovascu-
lares en los casos con isquemia retiniana (1).
Las trombosis vasculares y la afectacion del sis-
tema nervioso central son las mayores causas
de morbilidad en esta enfermedad (1).
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4. Panuveitis

Sindrome de Blau o Granulomatosis familiar
Jjuvenil sistémica

El Sindrome de Blau es la sarcoidosis de
inicio precoz. Se trata de una enfermedad con
herencia autosémica dominante (producida por
mutaciones en el gen NOD?2) caracterizada por
la triada artritis, lesiones cutdneas y afectacion
ocular (uveitis, coroiditis multifocal y vasculi-
tis) (1,2,23). Se presenta en nifios menores de
5 afios con unas manifestaciones oculares muy
similares a las de la sarcoidosis de inicio tar-
dio (la del adolescente y del adulto), aunque sin
afectacion pulmonar ni adenopatias, por lo que
actualmente el sindrome de Blau se considera
la forma de inicio precoz de esta enfermedad
(1,2,22). La uveitis afecta a mas de la mitad de
los nifios con esta forma de sarcoidosis de ini-
cio precoz (22). La manifestacion ocular mas
frecuente es la panuveitis cronica asociada con
coroiditis multifocal, aunque en algunos casos
puede haber sdlo uveitis anterior, complicando
el diagnostico (2). La historia familiar previa
puede ayudar al diagnostico, estando la altera-
cion genética localizada en el cromosoma 6 (2).

Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH)

Este sindrome produce una panuveitis créni-
ca progresivay bilateral dolorosa asociada a des-
prendimientos de retina exudativos (sobre todo
inferiores), que pueden acompafarse de signos
de irritaciébn meningea, alteraciones auditivas y
alteraciones cutaneas como el vitiligo (2). Puede
asociarse con edema de papila y coroiditis peri-
férica (1). Es rara su aparicion en nifios, aunque
se ha descrito su comienzo en la infancia en un
3% de los casos; el inicio en la edad pediatrica
asocia un peor pronostico visual (1,2).

Otras causas de panuveitis

Existen multiples causas de panuveitis in-
cluyendo, entre otras, infecciones por virus her-
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pes, rubeola, sifilis, Tbc, enfermedad de Lyme,
histoplasmosis, oftalmia simpatica, enfermedad
por arafiazo de gato, sarcoidosis, enfermedad
de Behget, etc.

Casos especiales: Sindromes Mascarada
Retinoblastoma

Aproximadamente el 0,53% de los pacientes
con retinoblastoma comenzardn con una uvei-
tis, con células malignas en la camara anterior,
e incluso pseudohipopion (3). Puede simular
también una uveitis posterior por la siembra vi-
trea de las células malignas (3).

Leucemia

Comienza usualmente con manifestaciones
oculares en el polo posterior: hemorragias en
llama, con frecuencia con el centro blanqueci-
no o infiltrados retinianos, que pueden ser de
origen neoplasico, infeccioso o isquémico (3).
Raramente comienza con uveitis anterior o hi-
popion, que podrian aparecer de manera secun-
daria al infiltrado de la camara anterior con cé-
lulas tumorales (3). También se han descrito los
infiltrados de iris (3).

Cuerpo extrano intraocular (CEIO)

La existencia de un CEIO siempre debe te-
nerse en cuenta porque, aunque suele haber un
antecedente traumatico claro, en ocasiones los
nifios no llegan a contar ese antecedente (3).

Xantogranuloma Juvenil

Se trata de una proliferacion histiocitica no
neopldsica que suele aparecer en nifios, nor-
malmente menores de 2 afnos de edad (3). Se
caracteriza por la aparicion de lesiones cuta-
neas papulonodulares amarillento-anaranja-
das. También pueden tener lesiones en iris que
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pueden sangrar y producir hiphema esponta-
neo asi como uveitis anterior (3). Estas lesio-
nes suelen resolverse espontdneamente sin tra-
tamiento (3).

Esquema diagndstico en uveitis pediatricas

Datos a tener en cuenta en la Anamnesis e
Historia Clinica

* Origen, lugar de residencia y viajes.

e Habitos: animales domésticos, carne, le-
che, sexo, drogas.

 Historia familiar y personal: enfermeda-
des reumatologicas, dermatologicas, neurolo-
gicas o digestivas, picaduras, infecciones.

* Cuestionario general y especifico: loco-
motor, piel, digestivo, neuroldgico, otorrinola-
ringologico, genitourinario.

- Artritis: AlJ, enfermedad de Reiter, sarcoi-
dosis.

- Dolor de espalda: espondiloartropatias/
artritis relacionadas con entesitis asociadas a
HLA B27.

- Ulceras orales: enfermedad de Behget, en-
fermedad de Reiter, enfermedad inflamatoria
intestinal (EII).

- Alopecia: VKH.

- Eritema nodoso: enfermedad de Behget,
sarcoidosis.

Signos oftalmolédgicos

» Hipopion: enfermedad de Behcet, enfer-
medad de Reiter, mascarada.

* Queratopatia en banda: AlJ.

* Desprendimientos serosos: VKH, Oftal-
mia Simpatica (OS), Tbc.

* Granuloma en polo posterior: Toxocara.

* Vitritis

- No infecciosas: Pars planitis, sarcoidosis,
Behget.

- Infecciosas: Toxoplasmosis, Toxocariasis,
enfermedad de Lyme, arafiazo de gato, Tbc.

* Vasculitis

- No Infecciosas: Pars planitis, enfermedad
de Behget, sarcoidosis, vasculitis sistémicas,
enfermedades del coldgeno.

- Infecciosas: Tbc, Toxoplasmosis, enfer-
medad de Lyme.
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Posibles causas segun la localizacion de la
uveitis

1. Uveitis anterior

— No granulomatosa

- AllJ, Espondiloartropatias
HLA B27, TINU

- Sindrome articular, cutdneo y neurologico
crénico infantil (CINCA)

- Criopirinopatias

- Infecciosas

- Idiopaticas

— QGranulomatosa

- Sarcoidosis, VKH, OS

- Infecciosas: Tbc, sifilis

- Mascarada

2. Uveitis intermedia

— Sarcoidosis, EM, EIl

— Infecciosas: Toxocariasis, enfermedad de
Lyme, arafiazo de gato

— Mascarada

3. Uveitis posterior

— Sarcoidosis, EM, enfermedad de Behget,
VKH, vasculitis

— Infecciosas: Toxoplasmosis, Tbc, virus,
enfermedad de Lyme

— Mascarada

4. Panuveitis

— Sarcoidosis, enfermedad de Behget, VKH,
OS.

— Infecciosas: Tbc, aranazo de gato, enfer-
medad de Lyme

— Mascarada, pseudotumor orbitario

asociadas a

Pruebas de laboratorio

1. Uveitis anterior

— Analitica de sangre: hemograma, bioqui-
mica, perfil renal y hepatico.

— Mantoux.

— Uveitis granulomatosa: ECA, lisozima,
calcio y calciuria, radiografia de térax (Tbc y
sarcoidosis).

— Uveitis cronica: ANA y valoracion por
reumatologia (AlJ).

— Dolor de espalda: HLAB27 y valoracion
por reumatologia (AlJ).
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— Adolescentes (sobre todo nifias): analitica
de orina con 2 microglobulina (TINU).

2. Uveitis intermedia

— Pars planitis: analitica de sangre y Man-
toux.

— ECA, lisozima, calcio, calciuria y radio-
grafia de torax (Tbc, sarcoidosis).

— Serologia para descartar Toxoplasmosis,
Toxocara, enfermedad de Lyme vy sifilis.

— Parsplanitis y parestesias: RM cerebral,
LCR bandas oligoclonales (EM).

— Buscar aftas orales (enfermedad de Be-
heget) y lesiones en la piel (enfermedad de Be-
heget y sarcoidosis).

. Uveitis posterior
Analitica de sangre
Mantoux
Retinitis o Retinocoroiditis:

- Serologia de Toxoplasmosis, Toxocariasis
y sifilis

- Serologia de virus: Virus Herpes Sim-
ple (VHS), Virus Varicela Zoster (VVZ), Vi-
rus de Epstein Barr (VEB), Citomegalovirus
(CMV), Virus de la Inmunodeficiencia Huma-
na (VIH).

— Coroiditis: ECA, lisozima, calcio, radio-
grafia de torax, serologia de sifilis.

— Afectacion del nervio Optico: serologia de
Borrelia Burgdorferi (enfermedad de Lyme) y
de Bartonella Henselae (arafiazo de gato).

— Vasculitis: HLA-B51 (enfermedad de Be-
hget), ANA, FR, anticuerpos anticitoplasma de
neutrofilos (ANCA), RM cerebral.

4. Panuveitis

— Analitica de sangre.

— Mantoux.

— ECA, lisozima, calcio, calciuria, radiogra-
fia de torax (Tbc, sarcoidosis).

— Serologia para descartar Toxoplasmosis,
Toxocariasis, sifilis, enfermedad de Lyme (Bo-
rrelia Burgdorferi), enfermedad por arafiazo de
gato (Bartonella Henselae) y Mycoplasma.

— Serologia de virus: VHS, VVZ, VEB,
CMYV, VIH.

— Enfermedades  autoinmunes:  ANA,
ANCA, FR, factores del complemento C3 y C4.

— Enfermedad de Behget: HLA B51, RM
cerebral.

(O8]
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— Pseudotumor orbitario: hormonas tiroi-
deas, anticuerpos antitiroideos y cuantificacion
sérica de niveles de IgG4.

— Afectacion del nervio Optico: RM cere-
bral.

5. Peticiones especiales

— RM cerebral

- Sospecha de EM y VKH.

- Vasculitis compatibles con enfermedad de
Behget u otras vasculitis sistémicas.

- Afectacion del nervio Optico con disminu-
cion de agudeza visual.

— PCR humor acuoso

- Confirmar diagnoéstico de infeccion: CMV,
Toxoplasmosis, VHS, VVZ.

- Diagnostico de linfoma intraocular.

Las grandes simuladoras son:

— Sifilis.

— Tuberculosis.

— Sarcoidosis.

Deben tenerse en cuenta en uveitis de cual-
quier localizacion.
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