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Paralisis congénita del tercer nervio secundaria...

Comunicacion corta

Paralisis congenita del tercer nervio secundaria
a estructura orbitaria anOmala

Congenital third nerve palsy secondary to an anomalous orbital structure

Pilar Merino, MD, PhD!, Julio Ruiz, MD!, Pilar Gdmez de Liafio, MD!*,
Yolanda Ruiz, MD, PhD?, Jacobo Y4fiez-Merino, MD?3

Abstract

Introduction: Anomalous orbital structures are rare causes of restrictive strabismus. One involves
accessory muscle fibers originating in the posterior orbit and inserting on the globe, optic nerve, or
extraocular muscles.

Clinical case: We described a child who were diagnosed and operated on as congenital third nerve
palsy with a normal magnetic resonance report. However, because of the severe restrictive and fi-
brotic muscles that rendered surgery impossible, a second magnetic resonance imaging revealed an
anomalous unilateral orbital structure that limited ocular movements.

Conclusion: Computed tomography and, particularly, orbital magnetic resonance imaging, are es-
sential for correct diagnosis of severe and anomalous strabismus.

Keywords: Anomalous orbital structure; congenital third nerve palsy; orbital magnetic resonance;
restrictive strabismus

Resumen

Introduccion: Las estructuras orbitarias andmalas son causas raras de estrabismo restrictivo. Una
de ellas serian fibras musculares originadas en la parte posterior de la drbita que se insertan en los
musculos extra-oculares, globo ocular o nervio dptico.

Caso clinico: Describimos una paciente diagnosticada y re-operada de paralisis congénita del ter-
cer nervio con resonancia magnética (RM) normal. Sin embargo, debido a la complicada cirugia,
una segunda RM revel6 una estructura orbitaria unilateral andmala que limitaba los movimientos
oculares.

Conclusion: La tomografia computarizada y, en particular, la RM orbitaria, son esenciales para un
correcto diagnostico en casos de estrabismos severos y anémalos.

Palabras clave: Estructura anomala orbitaria: pardlisis congénita del 11l nervio, resonancia mag-
nética orbitaria; estrabsimo restrictivo
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INTRODUCCION

Las estructuras orbitarias anémalas han sido
publicadas raramente en la literatura. Algunas se-
rian musculos accesorios originados en la orbita
posterior e insertadas en el globo ocular o en los
musculos extraoculares (1). Segiin algunos auto-
res serian vestigios del musculo retractor bulbi
aunque no estd demostrada su morfologia (fibro-
sa 0 muscular), ni su inervacion (IIT o VI nervio).
Lueder (1), publica una division de estas estruc-
turas andmalas en tres tipos diferentes: estructu-
ras que surgen de los musculos extraoculares y
se insertan en lugares anormales; bandas fibrosas
debajo de los musculos; y estructuras anémalas
discretas que surgen en la 6rbita posterior. Pue-
den producir patrones inusuales de estrabismo,
retraccion y enoftalmos del globo ocular. Varios
casos aislados han sido publicados en la literatu-
ra (2-8) y suelen ser un hallazgo unilateral.

CASO CLINICO

Paciente mujer (9 afios) diagnosticada de pa-
ralisis del III nervio (PIIIN) congénita derecha.
Fue intervenida en otro centro: reseccion del
recto medio (RM) y toxina botulinica (TBA)
en recto lateral (RL) a los tres afios, gafas y
oclusiones. Tres afios después se realiza nueva
exploracion quirrgica de musculos extra-ocu-
lares e inyeccion de TBA en region temporal
OD. La exploraciéon en nuestro centro demues-
tra una AV con su correccion: CD a 2 mts en
OD y 1 en OI. Retraccion ocular y enoftalmos
OD. Test de Worth: Supresiéon OD y TNO: ne-
gativo. No torticolis. OD fijo en infrabduccion
con limitacion de la aduccion grado -4 y de
supraduccion grado -3 (fig. 1). La refraccion
con cicloplejia: OD: +10,25-2,5 a 130° y OI:
+1-0,25 a 78°. Examen con lampara de hendi-
dura: medios transparentes. Reflejos pupilares
normales. Oftalmoscopia indirecta: normal. La
RM orbitaria y craneal con secuencias 3D en
el plano coronal de drbitas, secuencias TSET2
y FLAIR en el plano axial y secuencia 3D Ba-
lanced para valoracion de pares craneales fue
normal demostrando pares craneales simétricos
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Figura 1. Preoperatorio. Se observa exotropia de gran
angulo del OD con ojo fijo en infrabduccion, enoftalmos
y retraccion ocular.

y leve atrofia de RL derecho por lo que se pro-
grama cirugia sobre OD. Los hallazgos intra-
operatorios muestran test de duccion forzada
muy positivo a todos los movimientos ocula-
res. Se intenta aislar el recto lateral, superior e
inferior siendo imposible su localizacion, y su
manipulacion quirdrgica. Tampoco se visualiza
el oblicuo superior, y s6lo se consigue re-rese-
car el recto medio: 8 mm. La AV postoperatoria
es 0,05 en OD y 1 en O, sin torticolis y con
minima leve mejoria de la aduccion (grado -3)
y de la exotropia (fig. 2). Se vuelve a pedir nue-
va RM insistiendo sobre la busqueda de alguna
banda orbitaria y se comprueba una alteracion
de la morfologia del globo ocular derecho con
aplanamiento del polo posterior (fig. 3). El ner-
vio Optico derecho presenta un trayecto anoma-
lo curvado, con convexidad medial y desplaza-
do supero medialmente, situandose adyacente
al musculo oblicuo superior, con menor com-
ponente de ectasia dural que el contralateral
(fig. 4). Engrosamiento de las fibras posteroin-
feriores del recto superior derecho que se con-
tinua con una banda fibrosa vertical que se une
a las fibras posterosuperiores del recto inferior
(fig. 5). Engrosamiento de las fibras posterome-
diales del musculo recto lateral que no permite
descartar que también pudiera formar pare de la
banda fibrosa.

1y
Figura 2. Postoperatorio donde se observa una exotropia

similar a la previa con muy leve mejoria.
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Figura 3. se observa un aplanamiento del polo posterior
del globo ocular en un corte axil de la RM orbitaria.

Figura 4. El nervio 6ptico derecho presenta un trayecto
anémalo curvado, con convexidad medial y desplazado
supero medialmente, situandose adyacente al musculo
oblicuo superior. La flecha roja sefiala el nervio 6ptico y
la verde el oblicuo superior.
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Figura 5. Engrosamiento de las fibras posteroinferiores
del recto superior derecho que se continua con una banda
fibrosa vertical que se une a las fibras posterosuperiores
del recto inferior. La flecha amarilla sefiala la banda orbi-
taria y la roja el nervio optico.
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DISCUSION

Las estructuras orbitarias andmalas o mus-
culos extraoculares accesorios deben ser teni-
dos en cuenta en el diagndstico diferencial de
los estrabismos restrictivos congénitos. Los ha-
llazgos clinicos pueden simular un sindrome de
Duane, Brown, PIIIN y una fibrosis congénita de
los musculos extraoculares (2). Pueden ocurrir
como resultado de una inervacion anomala de
los musculos extraoculares primitivos durante la
embriogénesis y que representen tejido muscular
que nunca estuvo inervado adecuadamente por lo
que podrian formar parte de los sindromes con-
génitos de inervacion andmala de los nervios cra-
neales (9). Los estudios de imagen orbitarios y
craneales con RMN o con CT deben ser requisito
obligado ante cualquier estrabismo restrictivo
atipico antes de plantear un tratamiento quirar-
gico (2,8,9). Sin embargo, no siempre son faciles
de interpretar, como paso en este caso debido a
que el nervio Optico estaba totalmente desplaza-
do confundiéndose con el musculo oblicuo su-
perior, y la banda orbitaria con un nervio optico.

El tratamiento apropiado para resolver el es-
trabismo seria la desinsercion de la banda or-
bitaria asociada al debilitamiento del musculo
afectado que puede contribuir a la restriccion del
movimiento ocular en sentido opuesto (1). La li-
beracion de la banda mediante el abordaje cla-
sico de la cirugia de estrabismo no siempre es
posible en los casos donde su insercion es muy
posterior en el plano orbitario (2). Las recidivas,
a pesar de su desinsercion también se han publi-
cado por lo que se debe esperar un pronostico
reservado (1). En nuestra paciente, la cirugia del
estrabismo fue imposible de realizar, excepto en
el recto medial, y dado la gran alteracion estruc-
tural que presentan tanto los musculos extra-
oculares como el globo ocular y el nervio 6ptico
no se recomienda el abordaje por otra via.
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