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Obituario

Alberto Ciancia
Querido maestro, estas con nosotros

Se iniciaba el siglo XXI e iba a tener la oportunidad de conocer a una de esas
personas que has leido en los libros y has admirado su inteligencia, que has dor-
mido con sus trabajos bajo la almohada rememorando sus explicaciones, algu-
nas de ellas no por dificiles o complejas sino por todavia incomprensibles para
nuestros conocimientos. Iba a tener el privilegio de estar una temporada com-
partiendo actividad con el maestro Dr. Alberto Ciancia alla por la Argentina.

Llegué a su consulta de la calle Callao con los nervios de un aprendiz que
va a conocer a su maestro, deseaba conocerlo, pero por otro lado me imponia la
seriedad del momento y el desconocimiento a la persona de la que solo queria
aprender.

Los temores se disiparon pronto y la tranquilidad se aduené de la situacion tras el primer apre-
ton de manos. «Pasad, pasad, ya sabia que venia» «De donde sos vos? ;Sos de Espafia no? Buena
tierra...» Y a partir de ahi tuve la sensacion de estar con un compafiero de promocion un poquito
envejecido por los afios, pero igual de coloquial y carifioso.

Durante las semanas que estuve en su consultorio era un libro abierto, ponia toda su sabiduria
a tu alcance, no era dificil preguntarle y él mismo te hacia llegar a la solucion del problema. No te
daba la solucion, te ensefaba a llegar a ella y notabas como disfrutaba en ese recorrido. Se le ilu-
minaba la expresion cuando se enfrentaba a un problema (muchas veces resuelto por él) pero que te
hacia revivir el camino que habia recorrido para llegar al final y no te ensefiaba ese final, que hubiera
sido lo facil, sino que te acompafiaba por el camino mostrandote los posibles obstaculos y como los
evito y podrias tu evitarlos.

Recuerdo con carifio como hacerle una pregunta muchas veces iba emparejada de ‘tomemos un
mate y hablemos’ y esas conversaciones se hacian interminables, sin prisas, hilando unos temas
con otros, pero nunca queriendo terminar. hasta que no pasaba Marta (su fiel ortoptista, alguien al
que recuerdo con mucho carifio, el mismo que me dio en todo el tiempo que permaneci con ellos) a
decirnos con toda educacion que los pacientes lo estaban esperando. No eran consultas masificadas,
pero estoy seguro de que no por falta de demanda, sino porque el maestro ya requeria su tiempo
para cada paciente o mejor dicho para cada amigo. En sus consultas se mezclaba la ciencia con la
cultura, la historia de Argentina mezclada con las vivencias personales de muchos de sus pacientes
y todo ello mezclado con una docencia continuada, cada palabra iba a un archivo que traducirlo
posteriormente me llevaba muchas horas de estudio agradecido.

Alberto, el maestro Ciancia, con un gran componente de humanidad, que te abria los brazos de su
casa y de su familia, que se preocupaba de tu comodidad en Argentina y que te acompafiaba a pasear
por el Tigre y te invitaba a comer a orillas del mismo, donde intercambidbamos conocimientos de
Espana y Argentina con posibles proyectos a realizar en el que siempre estaba dispuesto a colaborar,
"hagamoslo™, esa era su expresion y no solo una frase sino un empuje carifoso y «digame como le
va», no podia olvidar su afan investigador.

Dios decidio llevarselo, seguro que a seguir operando estrabismos y a seguir ensefiando a todos
los que atin estamos aqui, porque en cada consulta, en cada cirugia, en cada Sindrome de Ciancia,
no dudo que lo tendremos presente y nos estara ayudando para que el resultado sea una sonrisa que,
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seguro ¢l estard viendo, debatiendo nuestro trabajo con sus amigos como el Dr. Julio Prieto, el Dr
David Romero, o el Dr. Arthur Jampolsky. En el cielo estan formando un gran equipo y seguro que
nos ayudaran a todos en el dia a dia.

DESCANSE EN PAZ ALBERTO, AMIGO, MAESTRO... Y NO NOS OLVIDE
LO NECESITAMOS.

Dr. Carlos Laria Ochaita
Editor adjunto Acta Estraboldgica.
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Monografia breve

Manifestaciones oftalmologicas de las patologias
sistemicas pediatricas
Ophthalmologic manifestations in paediatric systemic disorders

Nieves Martin-Begué!
Unidad Oftalmologia Pediatrica. Hospital Universitari Vall d’Hebron, Barcelona,
Espana

Resumen

Los ojos son organos externos, faciles de explorar y con manifestaciones precoces. Algunas patolo-
gias oculares pueden formar parte de un cuadro sindromico y ser la primera manifestacion clinica de
la enfermedad sistémica subyacente. En este articulo se van a revisar algunas patologias sistémicas
pediatricas con afectacion principalmente corneal y/o retiniana.

Palabras clave: Depositos corneales, escleras azules, aplasia macular, displasia de retina, distro-
fias retinianas.

Summary

The eyes are external organs easy to explore with early manifestations. Some ocular pathologies
can be part of a syndromic disease and be the first clinical manifestation of the underlying systemic
disease. This article will review some paediatric systemic pathologies with mainly corneal and / or
retinal involvement.

Keywords: Corneal deposits, blue scleral, macular aplasia, retinal dysplasia, retinal dystrophy.

Los ojos son 6rganos externos con medios
transparentes lo que permite una facil explora-
cion sin necesidad de pruebas complementarias
en la mayoria de los casos. Segln la parte del
globo ocular afecta, las manifestaciones seran
mas o menos precoces. La patologia retiniana
suele provocar manifestaciones precoces como
disminucion de vision, nistagmo y/o leucocoria
mientras que algunas alteraciones de la cornea
no provocan ninguna clinica y su diagndstico
solo sera posible al explorar la superficie ocular

' PhD.

con la lampara de hendidura. Siempre que de-
tectemos una alteracion ocular en la edad pedié-
trica tendremos que plantearnos si estamos ante
una patologia ocular aislada o es una manifesta-
cion mas de una enfermedad sistémica.

PATOLOGIA CORNEAL

Un amplio espectro de enfermedades sisté-
micas puede asociar manifestaciones a nivel de

El trabajo ha sido presentado en el XXVIII Congreso de la Sociedad Espafiola de Estrabologia y Oftalmologia

Pediatrica (SEEOP) 2021 (virtual).
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la cornea. Aunque no suelen provocar dismi-
nucion de vision ni otra sintomatologia al pa-
ciente, su deteccion ayudard a diagnosticar de
forma precoz la enfermedad subyacente dado
que son signos bastante especificos, aunque no
siempre patognomonicos.

Embriotoxon posterior

El embriotoxon posterior es una anomalia
congénita del segmento anterior caracterizada
por un desplazamiento anterior de una linea de
schwalbe prominente (fig. 1). No provoca dis-
minucion de vision. Su diagndstico solo es po-
sible explorando el segmento anterior con lam-
para de hendidura. Est4 presente en un 8-15%
de la poblacion normal, aunque es importante
recordar que es muy caracteristico observarlo
en el sindrome de Axenfeld Rieger, en el sin-
drome de Alagille y en la deleccion del cromo-
soma 22q.

Sindrome de Axenfeld Rieger: se trata de
un grupo de trastornos clinica y genéticamente
heterogéneo que se caracterizan principalmen-
te por una disgenesia del segmento anterior. El
embriotoxon posterior asociado o no a altera-
ciones del iris (hipoplasia, corectopia y polico-
ria) y procesos ciliares prominentes detectados
en la gonioscopia son las principales manifes-
taciones oculares. Un 50% desarrollaran un

Figura 1. Embriotoxon posterior en paciente afecto de
sindrome de Alagille.
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glaucoma (1), Estos pacientes pueden presentar
alteraciones sistémicas asociadas: dentales, car-
diovasculares, craneofaciales y piel redundante
periumbilical. Se hereda de forma autosémico
dominante y los principales genes implicados
son el PITX2 y el FOXC1 (2).

Sindrome de Alagille (SA): es una enfer-
medad multisistémica autosémica dominan-
te producida principalmente por la mutacion
del gen JAGI (SA tipol) y menos frecuente-
mente por la mutacion del gen NOTCH2 (SA
tipo 2). El diagndstico se sospecha por la cli-
nica y los hallazgos en la biopsia hepatica. El
diagnostico clinico se basa en la presencia de
3 de los 5 criterios clinicos mayores: colesta-
sis intrahepatica, defectos cardiacos congénitos
(concretamente estenosis arterias pulmonares
periféricas), embriotoxon posterior, facies ca-
racteristicas (frente ancha, nariz recta y men-
ton pequefio puntiagudo) y malformaciones
esqueléticas (vértebras en mariposa). Las ca-
racteristicas faciales tipicas no son evidentes en
los primeros meses de vida. Pueden presentar
también otras anomalias: alteraciones renales,
vasculopatia intracraneal, problemas neuro-
logicos, etcétera. La biopsia hepatica muestra
una disminucion de los conductos biliares. El
tratamiento de esta colestasis es un trasplan-
te hepatico y no otro tipo de cirugia sobre las
vias biliares (3). El embriotoxon posterior es la
principal manifestacion ocular (78-89%) pero
también presentan drusas papilares en un alto
porcentaje de los casos.

Sindrome de deleccion 22q11.2: se trata de
una cromosomopatia que puede producirse de
novo o heredarse de forma autosomica domi-
nante con afectacion multisistémica. Las carac-
teristicas principales que hacen sospechar esta
entidad son los defectos cardiacos congénitos,
anomalias de grandes vasos, anomalias del pa-
ladar, faringe, timo y glandulas paratiroides y
la facie caracteristica (cara alargada, microgna-
tia, hipertelorismo, hendiduras palpebrales es-
trechas e implantacion baja de las orejas). Las
alteraciones oftalmologicas son frecuentes en
estos nifios y las principales son embriotoxon
posterior (50%), vasos retinianos tortuosos (34-
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70%), defectos de refraccion (62-70%) y estra-
bismos (25-33%) (4).

Depositos corneales

Diferentes sustancias pueden depositarse en
la cérnea, cada una de ellas tiene preferencia
por localizarse en una o varias capas de la cor-
nea y distribuirse adaptando diferentes patrones
caracteristicos.

Los glicosaminoglicanos se depositan en
todas las capas de la cornea de forma bilate-
ral y simétrica, tanto intra como extracelular
y afectan a toda la extension de la misma. La
opacidad corneal que se observa esta causada
por la disrupcion del alineamiento normal del
coldgeno en el estroma de la cérnea produci-
da por el acumulo de los glicosaminoglicanos
y le da un aspecto en vidrio esmerilado. Dicha
opacidad se ve mejor con luz natural que con
la lampara de hendidura en estadios iniciales.
A mayor opacidad corneal, peor es la agudeza
visual e incluso impide la correcta exploracion
del fondo de ojo.

Las mucopolisacaridosis (MPS) son un
grupo heterogéneo de enfermedades de deposi-
to lisosomal que se caracterizan por el acimulo
intracelular de glicosaminoglicanos en multi-
ples organos. Los nifios son sanos al nacimiento
y durante los primeros meses de vida empiezan
a presentar manifestaciones clinicas. Los prin-
cipales sintomas incluyen rasgos faciales carac-
teristicos (cabeza grande, puente de la nariz de-
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primido y labios gruesos), retraso crecimiento,
discapacidad cognitiva, anomalias esqueléticas,
disfuncion de las vélvulas cardiacas, sordera y
obstruccion via respiratoria superior. Ademas
de la opacidad corneal, que es la principal ma-
nifestacion oftalmologica en la mayoria de las
MPS, estos pacientes pueden presentan otras
complicaciones oculares como glaucoma, re-
tinopatia y neuropatia optica (tabla 1). Con la
introduccion de los trasplantes de células hema-
topoyéticas y las terapias de sustitucion enzi-
matica se puede mejorar la esperanza de vida
de estos pacientes, pero su eficacia estd condi-
cionada por instauran el tratamiento dentro de
los primeros 16 meses de vida y para ello es
fundamental un diagnéstico precoz (5,6).

El cobre se deposita en el endotelio de la
cornea periférica y tiene un color caracteristi-
co café-verdoso. Inicialmente se deposita en el
endotelio superior, posteriormente en el endo-
telio inferior y finalmente afecta al meridiano
horizontal dando la imagen caracteristica de
anillo que se conoce como «anillo de Kayser-
Fleischer» (fig. 2). No provoca disminucion de
vision.

La enfermedad Wilson es un error innato
del metabolismo del cobre con herencia auto-
somica recesiva que se produce por la mutacion
del gen ATP7B que codifica un transportador
transmembrana del cobre. El cobre se deposita
en todos los organos del organismo, sobre todo
afecta al higado, al sistema nervioso central
(SNC), al rindn y al ojo. Si el paciente presenta
clinica neurologica, el anillo de Kayser Fleis-

Tabla 1. Manifestaciones oftalmoldgicas de las mucopolisacaridosis

MUCOPOLISACARIDOSIS Herencia Opacidad corneal Retinopatia Neuropatia éptica
MPS 1 H (Hurler) AR +++ ++ +
MPS I H/S (Hurler-Scheie) AR ++ + +
MPS IS (Scheie) AR + + +
MPS II (Hunter) XR - ++ ++
MPS 1III (Sanfilippo) A-B-C-D AR ++

MPS 1V (Morquio) AR ++

MPS VI (Maroteaux-Lamy) AR +++ - ++
MPS VII (Sly) AR ++ .? +
MPS IX (Natowicz) AR ,? ? 7
AR: autosOmica recesiva; MPS: mucopolisacaridosis; XR: recesiva ligada a X; ;?: se desconoce.

Grado de afectacion ocular: + leve, ++ moderado; +++ severo.
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Figura 2. Deposito marrén en endotelio de la periferia
inferior de la cdrnea en un paciente afecto de enfermedad
de Wilson (cortesia Dra Charlotte Wolley Dod).

cher estara presente en el 95% de los pacientes;
pero solo en un 50% si solo presenta clinica he-
patica. El deposito endotelial de cobre es rever-
sible con el tratamiento. Otras manifestaciones
oftalmologicas son la catarata «en girasol», la
alteracion de los movimientos sacadicos, la al-
teracion de la acomodacion y la apraxia de la
apertura palpebral (3,7).

La cirrosis biliar primaria, la hepatitis
cronica activa y colestasis intrahepatica pro-
gresiva también pueden presentar un anillo de
Kayser-Fleisher.

La cistina se deposita en forma de cristales
iridiscentes en las diferentes capas de la cornea.
Inicialmente el deposito es en las capas super-
ficiales de la cornea periférica, empezando por
la periferia superior, y con el tiempo afecta toda
la extension y profundidad de la cornea (fig. 3).
No estan presentes al nacimiento, pero se han
observado en nifios de pocos meses de vida. Es-
tos cristales provocan fotofobia pero no dismi-
nucion de vision en la edad pediatrica pero con
el tiempo pueden provocar erosiones corneales
recidivantes y edema estromal con la consi-
guiente alteracion de la agudeza visual (8).

La cistinosis es una enfermedad de depdsito
lisosomal producida por la mutacion en el gen
CTNS que codifica la cistinosina, una proteina
de membrana transportadora de cistina. Se he-
reda de forma autosdmica recesiva. Los crista-
les de cistina se depositan en los lisosomas de
todos los organos del organismo. La afectacion
mas precoz y severa es en el rifion. Los nifios
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Figura 3. Deposito de cristales en todas las capas de la
cornea en un paciente afecto de cistinosis.

nacen sanos y en los primeros meses de vida
presentan un fallo en la reabsorcion tubular re-
nal con poliuria y polidipsia, conocido como
sindrome de Fanconi. El depoésito en la cornea
€s muy precoz y es un criterio diagnostico. Esta
enfermedad dispone de un tratamiento que es
la cisteamina que se administra por via oral,
pero dado que la cornea no esta vascularizada,
es ademas necesario instalarla de forma topica
para tratar los depositos corneales de cistina (9).
La globotriaosilceramida (Gb3), un esfingo-
lipido no degradado, se deposita a nivel de la
membrana basal del epitelio y en el estroma an-
terior de la cornea adoptando el aspecto de bi-
gotes de gato que se conoce como «cdrnea ver-
ticillata». No provoca disminucion de vision.
La enfermedad de Fabry es una enferme-
dad de depdsito lisosomal en la que existe un
trastorno del metabolismo de los glicoesfingoli-
pidos causado por la mutacion en el gen GLA.
Su herencia es ligada al cromosoma X. Puede
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afectar tanto a hombres como a mujeres, pero
la progresion es mas lenta y el curso mas varia-
ble en mujeres. Se caracteriza por el depdsito de
Gb3 en el rifidon, en el sistema autébnomo, en el
sistema cardiovascular y en la cérnea. Las mani-
festaciones oftalmoldgicas suelen estar presen-
tes antes que el paciente presente otros sintomas
sistémicos graves. En la edad pediatrica la cli-
nica de presentacion son dolores neuropaticos,
diarrea, tinitus y vértigo. Existe tratamiento de
sustitucion enzimatica, pero debe iniciarse de
forma precoz. Otras manifestaciones oftalmolo-
gicas son las anomalias vasculares, dilatacion y
tortuosidad de los vasos de la conjuntiva y de la
retina, y la catarata «en rueda de carro» (10,11).

Los pacientes en tratamiento cronico con
amiodarona y con cloroquina también pueden
presentar una «cornea verticillatay.

Adelgazamiento corneal y escleral

Las escleras azules traducen un adelgaza-
miento escleral a través de la cual se transpa-
renta la coroides subyacente y por ello la esclera
pierde su color blanco caracteristico y se ve con
una tonalidad azulada. Se aprecia mucho mejor
a simple vista que con lampara de hendidura. El
adelgazamiento es tanto escleral como corneal,
pero la disminucidon de grosor corneal es difi-
cil de constatar con la ldmpara de hendidura y
el diagndstico no se podra realizar hasta que el
nifio sea suficientemente colaborador para me-
dir el grosor de la misma. El adelgazamiento
corneal con el tiempo puede provocar que se
desarrolle un queratocono, un queratoglobo,
alta miopia y astigmatismo corneal irregular
ademas del riesgo de penetraciones corneales/
esclerales ante traumatismos minimos o incluso
de forma espontanea. Se recomienda que estos
nifios lleven gafas de proteccion todo el dia.

Sindrome de la cornea fragil: es una enti-
dad muy rara de herencia autosdémica recesiva
producida por la mutacion en el gen ZNF469
o en el gen PRDMS. La manifestacion princi-
pal es el adelgazamiento de la cornea central
(<400 um) aunque pueden presentar otras ma-
nifestaciones sistémicas: sordera mixta, alte-
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racion timpanica, piel muy fina hiperelastica
y manifestaciones esqueléticas variables. Las
manifestaciones sistémicas son menos graves
que las asociadas a otras entidades con altera-
cion del tejido conectivo (12,13).

El sindrome de Ehlers-Danlos es un gru-
po heterogéneo de enfermedades caracterizado
por la afectacion del tejido conectivo, principal-
mente la piel, las articulaciones y las paredes
de los vasos. El espectro clinico es altamente
variable, desde leve hiperlaxitud articular hasta
discapacidad fisica grave con escoliosis pro-
gresiva y complicaciones vasculares potencial-
mente mortales (14).

La osteogénesis imperfecta engloba un
grupo heterogéneo de enfermedades genéticas
caracterizadas por fragilidad dsea debidas a un
defecto en el colageno 1. El 85-90% se heredan
de forma autosémico dominante y los princi-
pales genes implicados son el gen COL1A1 y
el gen COL1A2. Ademas de la fragilidad 6sea
presentan otras manifestaciones sistémicas:
dentinogénesis imperfecta, hipermovilidad de
las articulaciones, formacion anormal del callo,
sordera y complicaciones cardiovasculares y
del sistema nervioso central (SNC) (15).

PATOLOGIA DE LA RETINA

Las patologias retinianas suelen provocar dis-
minucion de vision y nistagmo cuando la afec-
tacion es bilateral, por lo que la mayoria de las
veces cuando la patologia retiniana forma parte
de un cuadro sindromico la sintomatologia oftal-
moldgica es mucho mas precoz que la sistémica.

Displasia retiniana

La displasia de la retina es una malforma-
cién congénita de la retina que se caracteriza
por un desarrollo anarquico de las diferentes ca-
pas de la retina que se traducira clinicamente en
un desprendimiento de retina. Cuando se trata
de un cuadro ocular aislado la displasia retinia-
na suele ser unilateral pero mas frecuentemente
se asocia a otras malformaciones sistémicas y la
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afectacion ocular es bilateral. Suele presentarse
con leucocoria, baja vision y nistagmo.
Trisomia 13 o sindrome de Patau: se carac-
teriza por malformaciones cerebrales (holopro-
sencefalia), fenotipo facial dismorfico (hiper-
telorismo y agenesia premaxilar), polidactilia,
cardiopatia y retraso psicomotor grave. E1 90%
fallecen durante el primer afio de vida.
Enfermedad de Norrie: se produce por la
mutacion en el gen NDP que codifica la protei-
na de Norrie que estd implicada en el desarrollo
vascular ocular y auditivo. Se hereda ligada al
cromosoma X, los hombres sufren la enferme-
dad y las mujeres suelen ser portadoras sanas.
Las manifestaciones sistémicas incluyen sorde-
ra neurosensorial progresiva, retraso del desa-
rrollo, discapacidad intelectual y trastornos de
conducta de tipo psicotico.
Distroglicanopatias secundarias: incluye
un grupo de distrofias musculares congénitas
autosdmicas recesivas que tienen una etio-
logia comun, la alteraciéon de la funcién del
a-distroglicano. La enfermedad de Walker-
Wargburg, el cuadro més severo, el desorden
muscular musculo-ojo-cerebro y la distrofia
muscular congénita de Fukuyama presentan
anomalias cerebrales y oculares (16).

Coloboma coriorretiniano

El coloboma coriorretiniano se produce por
un defecto de cierre de la hendidura embriona-
ria durante el desarrollo del globo ocular. Suele
presentarse en ojos microftalmicos con colobo-
mas en otras localizaciones del globo ocular:
iris, cristalino y/o papila (fig. 4). Puede ser un
cuadro ocular aislado o presentarse asociado a
sindromes sistémicos donde el més frecuente es
el sindrome de CHARGE (Coloboma, anoma-
lias cardiacas H, Atresia de coanas, Retraso psi-
comotor y/o del crecimiento, alteraciones Geni-
tourinarias y auditivas E). Otras enfermedades
sistémicas con colobomas dentro de sus ma-
nifestaciones son: sindrome Walker-Warburg,
hipoplasia dérmica focal de Goltz, sindrome
nevus sebaceo lineal, sindrome Aicardi, micro-
somia hemifacial, sindrome de Seckel, sindro-
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Figura 4. Coloboma coriorretiniano inferior que eng-
loba papila y févea en paciente afecta de sindrome de
CHARGE.

me Cornelia de Lange, sindrome Hallerman-
Streiff y sindrome de Krause (17).

Aplasia macular (o «coloboma maculary)

La aplasia macular se caracteriza por un area
de atrofia coriorretiniana en el area macular que
se produce por la mutacion del gen CLDN19 que
interviene en la neurogénesis de la retina y madu-
racion del epitelio pigmentario de la retina (EPR)
(fig. 5) (18). Al igual que otros autores preferimos
utilizar el término de «aplasia macular» y no el de
«coloboma macular» dado que la etiopatogenia
de esta anomalia congénita no es por un déficit
del cierre de la hendidura embrionaria.

La hipomagnesemia familiar con hiper-
calciuria y nefrocalcinosis (HFHN) es una
tubulopatia autosdmica recesiva producida por
la mutacion del gen CLDN16 que codifica para
la claudina 16 y también por la mutacion del
gen CLDN19 que codifica para la Claudina 19.
Cuando la HFHN esta producida por la muta-
cion del gen CLDNI16 no presenta manifesta-
ciones oculares dado que este gen no se expresa
en los tejidos oculares. Mientras que la HFHN
producida por la mutacion de la CLDN19, dado
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Figura 5. Area de atrofia coriorretiniana en el area macular de ambos ojos en paciente afecto de hipomagnesemia fami-

liar con hipercalciuria y nefrocalcinosis.

que este gen se expresa en el EPR, asocia mani-
festaciones oculares en un 88-91% de los casos
que consisten en alta miopia congénita, aplasia
macular y nistagmo sensorial, y es la muta-
cion mas frecuentemente descrita en los casos
de HFHN en Espafia. La familia de las claudi-
nas interviene en la reabsorcién de magnesio y
calcio a nivel del segmento grueso de la rama
ascendente del asa de Henle. La HFHN se ca-
racterizada por hipomagnesemia, hipermagne-
suria, hipercalciuria y nefrocalcinosis que cli-
nicamente se presenta con poliuria, polidipsia e
infecciones urinarias. La evolucion es hacia una
insuficiencia renal terminal entre la segunda y
tercera década de la vida. La clinica renal no
es patente hasta finales de la primera década o
principios de la segunda mientras que la clini-
ca oftalmoldgica se pone de manifiesto desde
el nacimiento con baja vision y nistagmo (19).

Atrofias coriorretinianas con patrones
caracteristicos (perivascular o en forma de
areas de atrofia bien delimitadas)

Las atrofias coriorretinianas pueden traducir
el estadio final de cualquier insulto a la retina/
coroides/EPR como infecciones, inflamaciones

o traumatismos o como se ha comentado pre-
viamente ser el resultado de malformaciones
congénitas (aplasia macular y colobomas corio-
rretinianos).

La enfermedad granulomatosa cronica
(ECG) es una inmunodeficiencia primaria que
se engloba dentro del grupo de defectos de fago-
citos. Se produce por la mutacion en cualquie-
ra de los genes que codifican para las proteinas
del complejo NADPH oxidasa de las células
fagociticas. La herencia puede ser ligada al cro-
mosoma X (65-70% de los casos) o autosdémica
recesiva. Estos pacientes tienen un riesgo ele-
vado de desarrollar infecciones graves de for-
ma precoz. Por otro lado, al presentar también
una disregulacion de la respuesta inflamatoria,
pueden desarrollar una enfermedad inflamato-
ria intestinal similar a la enfermedad de Crohn
y desarrollar granulomas en diferentes 6rganos.
El test de oxidacion por citometria de flujo es la
prueba diagnostica principal y se debe confir-
mar el resultado en al menos dos ocasiones. La
confirmacion genética es imprescindible para
ofrecer consejo genético a la familia. El trata-
miento curativo es el trasplante de progenitores
hematopoyéticos o la terapia génica (en algu-
nos casos ligados al cromosoma X) siempre y
cuando se disponga de donante adecuado.
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A nivel oftalmologico, se han descrito al-
teraciones coriorretinianas en un 15-35% de
los casos, la mayoria de las lesiones descritas
son cicatrices en sacabocados perivasculares y
deposito de pigmento alrededor de los vasos.
También se han descrito patrones de atrofia
coriorretiniana perivasculares y areas bien de-
limitadas de atrofia siguiendo una distribucion
concéntrica (fig. 6). La etiologia de esta afecta-
cion retiniana no esta totalmente filiada y po-
dria ser multifactorial. Por un lado, podria ser
la manifestacion de un proceso infeccioso y/o
inflamatorio de la retina, pero también podria
traducir una disfuncioén primaria del EPR, que
se trata de un macréfago-like, alterandose su
funcion de digestion de los segmentos externos
de los fotorreceptores. Otras manifestaciones
oftalmoldgicas descritas en estos pacientes son
granulomas en retina y afectacion del segmento
anterior en forma de queratoconjuntivitis y ble-
faroqueratoconjuntivitis (20-23).

Distrofias/disfunciones de la retina
Las distrofias/disfunciones de la retina pre-

sentan una gran heterogeneidad fenotipica y ge-
nética, pueden manifestarse de forma precoz o
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debutar de forma tardia. La clinica vendra con-
dicionada por el fotorreceptor afecto, cuando
se afectan los conos suele provocar pérdida de
vision central y fotofobia mientras que cuando
se afectan los bastones inicialmente presentan
ceguera nocturna y reduccion del campo visual
periférico, pero con la evolucion se suele afec-
tar también la vision central. Existen formas con
afectacion generalizada tanto de conos como de
bastones que debutan en periodo neonatal con
baja vision, nistagmo y signo oculo-digital. En
las distrofias retinianas de inicio precoz, el fon-
do de ojo inicial suele ser normal y seran las
pruebas electrofisiologicas las que nos permiti-
ran establecer el diagndstico.

Es importante recordar que un 20-30% de
las distrofias retinianas son sindrémicas, es de-
cir que ademas de la clinica ocular presentaran
otras manifestaciones sistémicas. Las ciliopatias
y los defectos innatos del metabolismo suelen
ser las principales enfermedades sistémicas que
asocian distrofias retinianas y suelen presentarse
al oftalmologo mucho antes que al pediatra con
sintomas sistémicos. La mayoria desarrollan
una distrofia bastones-conos excepto el sindro-
me de Alstrdm que presenta una distrofia conos-
bastones y su principal clinica ademas de la baja
vision y del nistagmo es la fotofobia.

Figura 6. Atrofia coriorretiniana siguiendo arcadas vasculares (A) y dos areas de atrofia coriorretiniana bien delimita-
das con disposicion concéntrica al disco optico (B) en dos pacientes afectos de una enfermedad granulomatosa cronica.
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Muchos de los errores innatos del metabo-
lismo (enfermedades peroxisomales, mitocon-
driales, enfermedades de deposito lisosomal,
alteraciones congénitas de la glicosilacion,
enfermedades neurodegenerativas con acimu-
lo de hierro, abetalipoproteinemia, déficit de
cobolamina-C, déficit de ornitina aminotransfe-
rasa y enfermedad de Menkes) pueden presen-
tar distrofias retinianas, apareciendo de forma
precoz en las enfermedades peroxisomales y la
lipofuscinosis ceroidea neuronal infantil.

Las ciliopatias presentan frecuentemente dis-
trofias retinianas en sus manifestaciones. El sin-
drome de Usher es la distrofia retiniana sindro-
mica mas frecuente, los pacientes inicialmente
presentan sordera y con el tiempo desarrollan una
distrofia retiniana. El sindrome de Senior Loken
y el sindrome de Saldino-Mainzer presentan una
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distrofia retiniana de forma muy precoz mientras
que la afectacion renal, una nefronoptisis juve-
nil, no presentard clinica ni apareceran las alte-
raciones ecograficas renales caracteristicas hasta
los 5-6 afos. Al igual que en el sindrome de Als-
trom, la afectacion ocular es muy precoz mien-
tras que las manifestaciones sistémicas tardaran
mas tiempo en ponerse de manifiesto (tabla 2).

Una exploracién oftalmologica completa
y una valoracion sistémica del paciente para
descartar sintomatologia acompafante seran
el primer paso para intentar realizar un diag-
nostico clinico y solicitar las exploraciones
complementarias. Posteriormente, el genetista
intentard confirmar el diagnodstico mediante un
microarray cromosomico, un panel de multige-
nes o un estudio del exoma si todo lo anterior es
negativo (24-28).

Tabla 2. Las manifestaciones mas prevalentes en las principales distrofias retinianas sindromicas en la infancia

Tipo distrofia/inicio Manifestaciones sistémicas Pruebas complementarias
sintomaticas
Sd Usher* B-C / Tardia Sordera (precoz) Audiometria
Sd Bardet-Biedl* B-C / Tardia Polidactilia postaxial ECO renal: quistes renales (tardio),
Obesidad troncal (1-3 afios) malformaciones anatomicas
Anomalias genitales
Disfuncion renal: fallo de medro,
polidipsia, poliuria... (tardio)
RGD
Sd Joubert* B-C / Precoz o tardia | RGD RM cerebral: “signo del molar”
Hipotonia (inicial) /ataxia (tardia) (congénito)
Taquipnea episddica NN ECO renal: rifiones hiperecogénicos,
Apraxia oculomotora quistes, |tamafio riflones (tardio)
Disfuncion renal: fallo de medro,
polidipsia, poliuria... (tardio)
Sd Alstrom* C-B/ Precoz Sordera
Obesidad troncal (infancia)
Talla baja por déficit GH/IGF1 (tardia)
DM tipo 2
Sd Senior Loken* B+C / Precoz Disfuncion renal: fallo de medro, ECO renal: rifiones hiperecogénicos,
polidipsia, poliuria... (tardio) quistes, |tamaflo rifiones (tardio)
Sd Saldino-Mainzer* | B+C / Precoz Disfuncion renal: fallo de medro, ECO renal: rifiones hiperecogénicos,
polidipsia, poliuria... (tardio) quistes, |tamaflo riflones (tardio)
Rx manos: malformacion epifisis
falanges
Sd Cohen B-C / Tardia RGD, microcefalia postnatal
Obesidad troncal (8-10 afios)
Neutropenia

DM: diabetes mellitus; ECO: ecografia; GH: hormona crecimiento; IGF1: factor de crecimiento insulinoide; NN: neonatal;
RGD: retraso global desarrollo.

afectando de entrada bastones y conos.
* Ciliopatias.

Precoz (<2 afios); Tardia (> 5 afos); C-B: distrofia conos-bastones; B-C: distrofias bastones-conos; B+C: distrofia generalizada,
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Tratamiento del Estrabismo Tiroideo
Thyroid Strabismus Treatment

Rosario Gémez de Liafo!

Instituto Investigaciones Oftalmoldgicas Ramén Castroviejo. Hospital Clinico San
Carlos de Madrid

Resumen

La orbitopatia asociada a la enfermedad tiroidea puede tener un curso muy variable y largo hasta la
estabilidad. El tipo de estrabismo mas frecuente es secundario a la fibrosis de los rectos inferiores
y/o mediales, pero todos los musculos incluso los oblicuos pueden verse afectados. En la explora-
cion se debe evaluar la contribucion de cada musculo en la desviacion total siendo importante vigi-
lar la torsion ocular resultado del balance de la fibrosis de los musculos de los dos ojos. El campo de
no diplopia es una gran arma en el seguimiento de estos pacientes. El tratamiento se hace por etapas
en primer lugar el paciente tiene que estar inactivo desde el punto de vista sistémico, posteriormen-
te se realizara la DO si es pertinente y finalmente cuando el estrabismo y los 0jos estén estables e
inactivos se procederd a la cirugia de estrabismo. La cirugia mas habitual es la retroinsercion de los
musculos fibréticos. La magnitud de la retroinsercion se basa en tablas de dosis respuesta y también
en la posicion de reposo libre de tension de los musculos. La cirugia combinada de retroinsercion
de recto inferior y recto medial potencia el efecto de uno sobre el otro. Cuando la retroinsercion es
mayor de 6-7 mm el musculo pierde el arco de contacto y es aconsejable elongar el musculo con un
explante de tutopatch o esclera liofilizada En casos de desviacion residual se puede recurrir a pe-
quefias resecciones o plegamientos del recto lateral o del vertical antagonista siempre y cuando no
tengan restricciones. La hipercorreccion vertical es relativamente frecuente por lo que hay que pla-
nificar la cirugia con un margen de hipocorreccion inicial. El marcado intraoperatorio de los puntos
en el limbo, el estudio intraoperatorio de la torsion con la varilla de Maddox asi como la anestesia
topica suponen una gran ayuda en la cirugia del estrabismo tiroideo.

Palabras clave: Estrabismo tiroideo, restrictivo, fibrosis, tutopatch, torsion, campo de no diplopia.

Summary

Purpose: Thyroid eye disease can have a very variable and have a long course until stability. The
most common type of strabismus is secondary to fibrosis of the inferior and/or medial rectus, but all
muscles including obliques can be affected. The contribution of each muscle should be evaluated,
being important to monitor the ocular torsion resulting from the balance of fibrosis of all affected
the muscles of the two eyes. The single vision visual field is a great examination in the follow-up of
these patients. The treatment is done in stages first the patient has to be inactive from the systemic
point of view, then the OD will be performed if necessary and finally when the eyes and motility

! Profesor Titular Universidad Complutense de Madrid. Instituto Investigaciones Oftalmoldgicas Ramoén Castroviejo.
Hospital Clinico San Carlos de Madrid.
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are inactive and stable we will proceed to strabismus surgery. The most common surgery is the
recession of the fibrotic muscles. The magnitude of the recession is based both on dose-response
tables and on the tension-free resting position of the muscles. The combined surgery of recession
of the inferior rectus and medial rectus enhances the effect of one on the other. When the recession
is greater than 6-7 mm the muscle loses the contact arch, and it is advisable to elongate the muscle
with an explant of tutopatch or lyophilized sclera. In cases of residual deviation, we can perform a
small resection or a plication of the lateral rectus or of the vertical antagonist if they have no res-
trictions. Vertical overcorrection is relatively common, so surgery must be planned with a margin of
initial undercorrection. The intraoperative blue limbal dots technique, the intraoperative evaluation
of torsion with the Maddox rod as well as the use of topical anesthesia are a great help in thyroid
strabismus surgery.

Key words: Thyroid strabismus, restrictive, fibrosis, tutopatch, torsion, Single vision visual field.

La Orbitopatia asociada a la enfermedad Ti-
roidea (O.T.) es una enfermedad inflamatoria,
autoinmune y autolimitada que afecta a los te-
jidos orbitarios y periorbitarios. Se asocia a la
Enfermedad de Graves (EG) con hipertiroidis-
mo, aunque puede estar presente en pacientes
hipotiroideos, eutiroideos y en un 3% de los
casos en pacientes con Tiroiditis de Hashimoto
(1).

En un 60-85% la O.T. aparece junto con el
hipertiroidismo en un periodo de 18 meses,
pero hay casos de O.T. que preceden al hiper-
tiroidismo y en otros aparece bastante tiempo
después. La OT es mas frecuente en mujeres,
pero puede ser mas severa en varones.

La actividad de la enfermedad puede ser
muy larga hasta que se obtiene la estabilidad
siendo con frecuencia entre el afio y medio y los
3 aflos desde el inicio. Algunos pacientes tienen
reactivaciones (2). El nivel de anticuerpos anti-
receptores de TSH, los TBII y anticuerpos anti-
microsomales se relacionan con mayor severi-
dad de Orbitopatia, sin embargo, hoy en dia no
hay una prueba de laboratorio que nos confirme
la inactividad (3,4). Cuando la O.T. se asocia a
la Miastenia Gravis suele tener una evolucion
mas impredecible y el tratamiento se hace mas
largo y complejo (5).

Hay distintas variantes inmunologicas y por
tanto diversas formas clinicas. Hay pacientes
que desarrollan formas de O.T. mas exoftalmi-
cas y lipogénicas, en otros encontramos formas
mas miogénicas restrictivas, unas con mayor

afectacion del apex y otras mixtas (6). La fibro-
sis muscular se produce en un largo deterioro
progresivo. De todos los factores que afectan al
paciente tiroideo, el estrabismo es lo que mas
afecta a la calidad de vida (QoL) y es lo que
mas le mejora cuando se resuelve (7).

TIPOS DE ESTRABISMO

Alrededor de un 20-30% de los pacientes
con EG e hipertiroidismo presentan una or-
bitopatia visible clinicamente, pero hasta un
80% de ellos tienen signos radiologicos. Es
habitual la afectacion de varios musculos en
ambos ojos de manera asimétrica. Encontra-
mos mas infrecuentemente casos unilaterales.
En un estudio realizado en el Hospital Clinico
San Carlos sobre una serie de 137 pacientes
(tabla 1) el musculo més frecuentemente afec-
tado era el recto inferior seguido por el recto
medial, y por ello el estrabismo més frecuen-
temente encontrado es la endotropia con li-
mitacion de la abduccion y la hipotropia con
limitacién de la elevacion (8). Sin embargo,
todos los musculos pueden estar afectados en
diferente grado, y ser causa de hipercorreccion
quirargica y es por tanto importante el aporte
que nos da el estudio de las ducciones pasivas
y las pruebas de imagen. En los tltimos afios
se ha destacado la afectacion de los musculos
oblicuos, especialmente el musculo oblicuo
superior y se destaca la influencia que tiene en
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Table 1. Ocular torsion in a series of patients measured at
our institution

Ocular torsion in a series of 19 cases with
TED (Bilateral Maddox rod test)

40
31,57
30 26,31
21,05 21,05
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10
0 T T .

No Torsion Excyclo  Excyclo+ Inyclo  Incyclo

la hipercorreccion con patron A e inciclotor-
sion (9).

Los tipos de estrabismo que vamos a encon-
trar con mas frecuencia asociados a la O.T. son:

1. Laendotropia con limitacion de la abduc-
cion.

2. Los estrabismos verticales con limitacion
de uno o ambos ojos mayor en la elevacion y
con menos frecuencia en el descenso.

3. Las formas mixtas horizontales y verticales.

4. Los patrones en A con inciclotorsion.

Cuando encontramos en un paciente con
O.T. una exotropia debemos descartar una MG.

En los estrabismos verticales hay que tener
muy en cuenta la situacion de los dos rectos ver-
ticales de ambos 0jos, asi como la implicacion
de los musculos oblicuos. La desviacion ciclo-
torsional hay que entenderla como el balance
resultado de los distintos musculos afectados.
Si tenemos un paciente con una fibrosis de un
recto inferior, se produce una hipotropia con
limitacion de la elevacion y exciclotorsion. Si
estan afectados los dos rectos inferiores, depen-
diendo de la asimetria de la afectacion de los 2
ojos asi serd la hipotropia del ojo mas afectado
en posicion primaria de mirada, y la exciclo-
torsion en estos casos sera mas marcada. Si no
hay una exciclotorsién importante hay que sos-
pechar que esta contrarrestada por la afectacion
del RS o OS. Cuando se afecta el complejo su-
perior la diplopia serd mayor en la mirada aba-
jo. Es raro que aparezca de manera aislada afec-
tacion de los musculos oblicuos (10) pero si en
combinacion con otros musculos. En un estudio
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reciente se encontrd que el area transversal del
OS se incrementd en el 96% de los pacientes
con O.T. en una media de 3 desviaciones es-
tandar de media frente al grupo control (9, 10)
y también el oblicuo inferior puede afectarse,
aunque es mas dificil de evaluar en las pruebas
de imagen.

En casos mas severos podemos encontrar
una afectacion intensa horizontal y vertical de
ambos ojos con endotropia e hipotropia mar-
cada (fig. 1). Ademads, hay muchos cuadros
atipicos por su forma de inicio a nivel ocular,
como son aquellos que empiezan eutiroideos,
sin inflamacidn, con exotropia o bien se asocian
a una Miastenia Ocular; en estos casos la evo-
lucidon es menos previsible y pueden presentar
mas reactivaciones (fig. 2).

No todos los pacientes con O.T. presentan
diplopia. La diplopia puede ser intermitente o
permanente o aparecer solo en alguna posicion
de mirada. Muchos pacientes la alivian adop-
tando una posicion compensadora de cabeza,
a menudo con una posicion de menton eleva-

Figural. ET e hipotropia en un paciente

con orbitopatia
tiroidea antes (A) y después de la cirugia(B) de retroin-
sercion bilateral de los RM y retroinsercion del Rinf OD.
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Figura 2. A. Presentacion atipica de O.T.: Debuto en 2007 con XT e HT derecha seronegativo. B. Reactivacion bilate-
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ral dos afios después de manera bilateral. El diagnostico de laboratorio de hipertiroidismo y MG s produjo 5 y 7 afios
después. C. Cambios fibroticos progresivos con evolucion a una ET y marcada restriccion horizontal y vertical. D. Tras

D.O. bilateral y cirugia muscular.

do, y generando una amplitud de fusion para
compensar la desviacion. La QoL se ve mas
afectada cuando la diplopia estd presente en la
posicidon primaria y en la mirada hacia abajo.
Se afecta mas en los mas en los movimientos
verticales que en las lateroversiones. Después
de la cirugia la QoL mejora al compensar la di-
plopia, pero también los pacientes refieren un
gran beneficio sintomatico al reducir el dolor
que sufren por de traccion muscular en las rota-
ciones oculares (11).

El estrabismo y las restricciones oculares
pueden aparecer o aumentar tras una descom-
presion orbitaria (D.O.) (0 a 45%) (fig. 3).
Sin embargo, la retraccion del parpado inferior
puede mejorar al reducir el exoftalmos. En una
serie de 30 pacientes revisados en nuestro cen-

tro a los cuales se les realizd una D.O., el es-
trabismo aument6 en 17 de los 30 pacientes; El
14% de las descompensaciones fueron nuevos
casos de estrabismo. La desviacion horizontal
y vertical aument6 de una ET de 15,1 PD y ver-
tical de 16 PD pre-descompresion a una ET de
24,6 PD y vertical de 17,9 PD después de la
descompresion. La modificacion del estrabis-
mo depende de la intensidad de la fibrosis y
de la técnica de descompresion que se practi-
ca. El deterioro es mas frecuente en pacientes
que ya tenian diplopia previa, cuando la pared
medial estd descomprimida frente a la lateral,
la descompresion es de la pared infero-medial
o el paciente tuvo descompresion de 3 paredes
(9% la pared lateral, 39% otras paredes) y en el
caso de cirugias mixtas (12,13). Otros factores

Figura 3. Paciente con ET restrictiva. Primera linea: ET restrictiva antes de la DO. Segunda linea, Aumento de la ET
después de la OD. Tercera linea después de la recesion de los RM. 4 linea: Después de plegamiento del RLI de 5 mm,
se obtiene una buena alineacion en PP pero se observa limitacion de la abduccion del OI
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de mal pronostico para sufrir una descompen-
sacion estraboldgica tras la D.O. son la edad
avanzada, el sexo (vardn) y ser hecho de ser
fumador (14,15).

La torsién ocular es una medida impor-
tante para el analisis de la afectacion de los
diferentes musculos, asi como un factor pre-
dictivo para evaluar el riesgo de sobrecorrec-
cion tras retroinserciones de los musculos
verticales. Como dijimos anteriormente la
cicloposicion en la O.T. es el resultado del
aumento de tension muscular inducida por la
fibrosis de cada musculo en ambas Orbitas,
asi como por el desplazamiento de los mus-
culos y sus poleas tras la descompresion orbi-
taria. Algunos pacientes con ciclotorsion sig-
nificativa no la manifiestan ya que estd oculta
por la gran desviacion vertical y/o horizontal.
En pacientes no operados el tipo de ciclopo-
sicién ocular mas frecuente de encontrar es
una exciclotorsion debido a la mayor afecta-
cion de los RInfs y en cierta medida puede
ser debido a una hiperaccion secundaria de
la 1O ipsilateral (16). Estos pacientes tienen
mayor exciclotropia en supraversion. Si la
exciclotorsion es superior a 15°, ambos RInfs
suelen estar muy fibréticos. Pero si tenemos
una fibrosis intensa de los RInfs y la exciclo-
torsion es inferior a 3-4° debemos sospechar
la implicacién del complejo superior (RS-
OS) que con su intorsion estdn equilibran-
do esta torsion. La inciclotorsion ocurre con
mayor frecuencia en el postoperatorio tras la
retroinsercion de los RInfs, cuando hay parti-
cipacion del complejo superior o después de
la DO. La disminucion de la depresion tras
retroinsercion de los RInfs favorece la hipe-
racccion de los musculos OS y RS creando
un patréon A con inciclotorsiéon en la mirada
hacia abajo. La D.O. modifica la posicion del
globo ocular en funcién de las paredes des-
comprimidas. En las cirugias de D.O. mas in-
tensas, se produce un desplazamiento de los
musculos hacia los espacios descomprimidos
medial e inferior, e induce una mayor ET e
hipotropia y esta modificacion también tiene
un impacto en las acciones de los musculos
oblicuos (17).
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LA EXPLORACION OCULOMOTORA
EN EL PACIENTE CON O.T.

En el Hospital Clinico San Carlos de Madrid
hay una unidad multidisciplinar de Enfermedad
de Graves en el cual se combinan en el mis-
mo dia la exploracion e indicacion terapéutica
simultdneos por parte de un endocrindlogo un
orbitdlogo y un experto en motilidad ocular.

Hay distintos protocolos y esquemas de ex-
ploracion y clasificacion ampliamente utiliza-
dos para evaluar la actividad y la gravedad de
O.T.: clasificacion VISA (vision, inflamacion,
estrabismo y apariencia), NOSPECS y las del
Grupo Europeo de Orbitopatia de Graves (EU-
GOGO). Notros usamos una hoja para el regis-
tro de todos los datos basados en estas clasifi-
caciones.

La exploracion de la motilidad ocular y vi-
sion binocular incluyen anamnesis del estrabis-
mo y evolucion de la de la diplopia, evaluacion
de la posicion compensadora de la cabeza, co-
ver test prismado lejos y cerca, versiones ocu-
lares y ducciones. Anotamos el arqueamiento
de cejas caracteristico del esfuerzo de los ojos
por fijar en PP contra la restriccion del RInf. Se
evalua la torsion ocular mediante doble varilla
de Maddox y OCT. Realizamos duccion pasiva
si es necesario para evaluar la restriccion de un
determinado musculo.

En la misma hoja registramos el examen
con la pantalla Weiss y el campo de no diplopia
(18,19). Este ultimo es muy util para el segui-
miento de los pacientes, especialmente cuando
ambos 0jos tienen restricciones marcadas don-
de pequeinios cambios pueden no ser percibidos.
En nuestro protocolo también agregamos la in-
formacion sobre las pruebas de imagenes del
paciente (fig. 4).

Las pruebas de imagen proporcionan infor-
macion importante en pacientes con O.T. Hay
pacientes sin orbitopatia aparente que presentan
manifestaciones radioldgicas musculares que
no son tan evidentes en el examen de las ver-
siones. Aunque aportan excelente informacion
reservamos el TAC y la RM para el manejo de
casos complejos, para el diagnostico diferen-
cial con otras entidades o previo a la cirugia.
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Figura 4. Campo de no diplopia en un paciente en el que las restricciones aumentaron, evaluadas con 6 meses de di-

ferencia.

En algunos centros se utiliza la ecografia para
el seguimiento inflamatorio. Se observan cam-
bios de reflectibilidad y engrosamiento muscu-
lar, pero se necesita un personal experimentado
para interpretar el resultado (20,21). La OCT
nos permite analizar con alta calidad la parte
anterior de los musculos extraoculares y al ser
una técnica a disposicion del oftalmoélogo nos
permite seguir la evolucidon inflamatoria, asi
como la respuesta a diversos tipos de tratamien-
tos esteroideos o inmunomoduladores (22,23)
(fig. 5). EI TAC es la prueba de imagen de elec-
cion previa a la D.O. para analizar las paredes,
asi como su remodelacion. La resonancia mag-
nética ademads de no radiar es una técnica mas
util para la evaluacion de la afectacion muscu-
lar de todos los musculos tanto por el maximo
grosor como por su forma; nos informa si toda-
via hay inflamacion y ayuda a complementar el
diagnostico que hacemos con el examen de la
motilidad. Podemos analizar la implicacion de
cada musculo en ambas orbitas, su antagonista
y los musculos del yugo para evitar la hiperco-
rreccion quirdrgica. Hay muchos estudios sobre
el aumento del diametro y area muscular y su
implicacion en los distintos tipos de estrabis-
mo. También nos proporciona informacion so-
bre la posicion muscular después de la D.O., asi
como la situacion del nervio Optico y la posible
compresion apical. En T1 con supresion grasa

podemos ver la actividad muscular de manera
hiperreflectiva mientras que la grasa orbitaria
se ve oscura. Es mas visible en T2, donde la
grasa se ve brillante y el musculo oscuro (24).
Las secuencias de saturacion grasa (STIR) son
utiles para detectar un proceso inflamatorio ac-
tivo en los musculos. La nueva tecnologia en
materia de resonancia nos aporta cada vez mas
nuevos detalles de la afectacion muscular en es-
tos pacientes.

Existen varias técnicas para evaluar la ciclo-
posicion ocular siendo la mas estandarizada la
medicion con la doble varilla Maddox. La pan-
talla de Harms y el sinoptometro pueden cuan-
tificarla con gran precision. La torsion puede
ser muy variable de una exploracion a otra y de
posicion primaria, arriba y abajo por lo que hay
que repetirla y evaluarla en distintas posiciones
de mirada y considerar a la hora de explorar al
paciente en PP, si éste tiene la cabeza bien po-
sicionada y no tiene la cabeza con el mentdén
elevado para compensar la tension de los Rinfs
o lo contrario y estd haciendo un esfuerzo exce-
sivo para mirar en PP.

Muchas veces los pacientes levantan el men-
ton ya sea porque la desviacion es menor o des-
aparece en la mirada hacia abajo o porque la
tension de los RInfs se reduce en esa posicion.
Es recomendable evaluar este torticolis en mo-
nocular. Si el paciente eleva el mentdn fijando
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Figura 5. Med1c1ones del grosor del musculo recto medial y respuesta al tocilizumab. Grosor del recto medial medldo
a 7,2 y 9,2 mm del limbo mediante tomografia de coherencia 6ptica en un control sano (A), en un paciente inactivo
(B) y en un paciente con OT activa (C). (D) Quemosis antes y después del tratamiento con tocilizumab (D, E) (22,23).

con cada ojo en monocular es un signo de fibro-
sis severa en ambos 0jos y sugiere retroinsertar
de manera bilateral simétrica o asimétrica los
rectos inferiores dependiendo de la magnitud
de la desviacion en PP y de la duccién pasiva
de cada recto inferior, mientras que si mejora
el torticolis al tapar el ojo mas bajo puede me-

jorar con cirugia unilateral (25). Cuando la des-
viacion se reduce a 0 en infraversion en bueno
mantenerles un periodo pequefio de adaptacion
con prismas para ver realmente cuanta desvia-
cion vertical aguantan en infraversion antes de
la inversion vertical en el caso de una cirugia de
rectos inferiores.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El estrabismo tiroideo debe diferenciarse
de otros estrabismos adquiridos del adulto, in-
cluidas las inflamaciones orbitarias agudas, las
parélisis oculomotoras y la Miastenia Gravis.
La fibrosis leve del RInf sin actividad aparen-
te puede parecerse a una paresia del IV nervio
contralateral. En fase de actividad, especial-
mente cuando el paciente es eutiroideo debe di-
ferenciarse de la miositis y el pseudotumor in-
flamatorio. Otros cuadros para considerar son la
infiltracién muscular tumoral, el hemangioma
cavernoso, metastasis, la oftalmoplejia croni-
ca progresiva externa, la paralisis supranuclear
progresiva, el «sagging eye syndrome» y el es-
trabismo restrictivo miopico.

La historia clinica, la presencia de ptosis, la
duccidn pasiva, las pruebas de laboratorio y de
imagen ayudaran al diagndstico. En ciertos ca-
sos, sin afectacion sistémica el tipo de engro-
samiento muscular es muy caracteristico en la
O.T. y con frecuencia durante la evolucion se
confirma el diagndstico.

TRATAMIENTO

El tratamiento de estos pacientes consiste
en controlar los niveles hormonales, la infla-
macion y la proptosis orbitaria, la diplopia, asi
como la retraccion palpebral. Es importante que
el paciente deje de fumar. Los pacientes fuma-
dores con O.T. tienen el doble de probabilida-
des de precisar cirugia de estrabismo. Se ha re-
lacionado una mejor evolucion de la orbitopatia
en pacientes tratados con estatinas (26). Las
formas leves se tratan con lubricantes oculares
y con selenio. En formas moderadas o severas
se utiliza tratamiento sistémico con esteroides,
radioterapia, rituximab, tocilizumab y en los
ultimos afios el teprotumumab, han demostra-
do ser eficaces para mejorar el aumento de vo-
lumen de la grasa orbitaria, el engrosamiento
muscular, las restricciones oculares y la diplo-
pia (27-29).

El tratamiento de la diplopia es complejo,
debido a la naturaleza dindmica y progresiva
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de la enfermedad, la participacion de multiples
musculos, el diferente comportamiento de los
musculos fibréticos y el hecho de que requiera
estabilidad antes de la cirugia. Esta estabilidad
con frecuencia ocurre entre los 18 meses y los
3 afios posteriores al inicio del proceso. El ma-
nejo se vuelve ain mas complicado cuando la
O.T. se asocia con la miastenia ocular.

En fases iniciales, cuando la diplopia apare-
ce repentinamente, el paciente recurre a veces
a la oclusion al menos para ciertas actividades.
Cuando la desviacion es pequeiia y estable se
puede usar prismas. Los prismas también se uti-
lizan en el periodo postoperatorio para compen-
sar la desviacion residual en alguna posicion de
la mirada o para reducir el torticolis. Se pueden
llevar prismas integrados en las gafas cuando la
potencia es de hasta 10-14 dioptrias verticales
y 16-18 horizontales, a partir de esta cantidad
se suelen colocar prismas tipo fresnell, pero re-
ducen la vision e inducen problemas de difrac-
tivos. Si la desviacion es horizontal y vertical,
se puede colocar un prisma oblicuo. Cuando se
necesita un prisma vertical, el paciente lo tolera
mejor cuando se coloca en el ojo con hipotropia
o en el 0jo que tiene una visidn mas baja. Si
la desviacion es muy incomitante, pueden re-
querir diferentes prismas para mirar en posicion
primaria y para la lectura; podemos colocar un
segmento para colocar el prisma solo en una
posicion de la mirada. Hay pacientes que final-
mente no logran fusionar comodamente y cie-
rran o se tapan un ojo para algunas actividades.

La toxina botulinica (T.B.) se utiliz6 ini-
cialmente en la fase aguda de la enfermedad
para disminuir la contractura. Sin embargo, hay
pacientes con desviaciones de larga evolucion o
casos de descompensaciones recientes tras D.O.
que también pueden responder al uso de la T.B.
Se observo que se elimind la diplopia entre el
15y el 33% de los casos (30), siendo mas eficaz
en ET, en pacientes con desviaciones de hasta
20 DP y reciente inicio de la enfermedad, y en
el resto de los pacientes se redujo la desviacion,
lo que hace requerir menos magnitud de ciru-
gia. La dosis recomendada de T.B. es superior
a la utilizada en el tratamiento del estrabismo
no restrictivo, recomendandose utilizar entre 5
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— 15 y hasta 50 Unidades de Botox® (31-34).
También se sugiere reinyectar T.B. para obtener
un efecto aditivo en funcidn del engrosamiento
muscular. La toxina botulinica también puede
ser util para las desviaciones residuales a la ci-
rugia (35).

La cirugia se realiza siguiendo unos crite-
rios (36):

1. El paciente debe estar estable desde el
punto de vista hormonal.

2. Debe estar inactivo en cuanto a la inflama-
cion orbitaria; ademas, la desviacion debe estar
estable durante un periodo de al menos 6 me-
ses; excepcionalmente en pacientes con un O.T.
inactiva este periodo puede reducirse.

3. Se seguira el siguiente orden quirurgico:
primero se debera realizar la descompresion or-
bitaria si estd indicada ya que ésta puede mo-
dificar la desviacion ocular; en segundo lugar,
se realizara cirugia de estrabismo y finalmente
cirugia de los parpados ya que la posicion de
los parpados se puede modificar especialmente
después de la retroinsercion del RInf. Sin em-
bargo, existen referencias de pacientes opera-
dos en fase activa con buenos resultados (37).

Con frecuencia la cirugia no resuelve todas
las restricciones en los movimientos de version.
El objetivo de la cirugia sera corregir la diplopia
principalmente en la posicion primaria de la mi-
rada y la mirada hacia abajo. También mejorara
el dolor secundario a las rotaciones oculares.
Es necesario advertir al paciente que es comun
necesitar mas de una cirugia, especialmente en
los casos mas severos o tener que usar prismas
para corregir defectos residuales. En un estudio
realizado por Mills (38), el 50% de los pacien-
tes requirid mas de una cirugia, especialmente
cuando el seguimiento se prolonga en el tiempo
ya que las hipercorrecciones pueden ocurrir a
largo plazo (39).

Hay algunas ideas basicas en la cirugia de
estrabismo tiroideo:

1. Serealizan principalmente retroinsercio-
nes musculares para mejorar las restricciones.
Tratamos de evitar las resecciones musculares
de los musculos fibroticos ya que pueden crear
restricciones, reducir el campo de vision bino-
cular o agravar la inflamacion; sin embargo, a
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veces debemos hacer resecciones para tratar
desviaciones residuales y cuando se practican
son de pequena cantidad.

2. El grado de fibrosis de distintos muscu-
los es muy variado, y aunque existen tablas de
dosis-respuesta especificas para O.T., los mus-
culos van a responder de manera diversa segiin
el grado de fibrosis que tengan y se considera
la posicion de reposo del musculo (40,41); por
ello es importante la experiencia del cirujano en
estos casos (42).

3. Es necesario prever la posibilidad de una
hipercorreccion postoperatoria, especialmente
en el componente vertical cuando los musculos
antagonistas y yunta también estan afectados.
Cuando se realiza una retroinsercion del RInf
se planifica con un margen de hipocorreccion
en el posoperatorio inmediato. El objetivo de la
cirugia es dejar las rotaciones lo mas simétricas
posible en ambos ojos al final de la cirugia.

4. Cuando se debilita un musculo vertical
puede influir en el componente horizontal y vi-
ceversa, por lo que debe realizase un analisis
secuencial de las ducciones pasivas tras la des-
insercion de cada musculo.

5. Cuando la retroinsercion muscular es de
gran magnitud, el musculo pierde el arco de
contacto con la esclerdtica, especialmente el
musculo RInf. Para disminuir este efecto, es
conveniente utilizar un explante de tutopatch o
esclerdtica liofilizada (43,44).

6. Los pacientes pueden tener la conjunti-
va retractil y ser parte de la restriccion. Debe
repetirse la duccion pasiva después del cierre
conjuntival y, a menudo, debe retroinsertarse
la conjuntiva (45,46). La retroinsercion de la
conjuntiva-tenon se asocia con un mayor efecto
sobre la correccion de la desviacion en la po-
sicion primaria y la mejoria en las rotaciones
oculares (47).

7. Para evitar hipercorrecciones, e€s reco-
mendable utilizar suturas no reabsorbibles,
aunque estas se asocian con un mayor riesgo de
infeccion y extrusion.

8. Existe una controversia sobre el uso de la
sutura ajustable en estos pacientes ya que por un
lado permite ajustar la desviacion en el postope-
ratorio, pero por otro lado se asocia con un ma-
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yor riesgo de sobrecorreccion sobre todo cuando
se realiza en el RInf. Spielman (1999) y Kushner
(2004) aconsejaron el uso de suturas semiajusta-
bles para disminuir este riesgo. En nuestro centro
se realiza una cantidad importante de cirugia en
pacientes con OT con anestesia topica con ajuste
intraoperatorio con lo que nos permite hacer un
analisis secuencial del paciente y dejar al finali-
zar la cirugia una sutura permanente (48-50).

TRATAMIENTO DEL ESTRABISMO
HORIZONTAL

El tipo mas comun de estrabismo horizontal
en la orbitopatia tiroidea es la ET con limitacion
de abduccion debido a fibrosis de los RM y que
puede ocurrir en grado muy diferente en cada
ojo. Los RL suelen verse afectados con menor
intensidad. Cuando la desviacion se manifiesta
como una XT debemos pensar en un MG o en
casos de ausencia de retraccion palpebral jun-
to con ptosis variable, aunque la ptosis en O.T.
con MG a menudo no es intensa. La ptosis en
pacientes con O.T. también puede deberse a in-
flamacion, paresia del III nervio y otras miopa-
tias asociadas.

En el caso de la ET se realizara retroinser-
cién de uno o dos RMs en funcién de las res-
tricciones en cada ojo y de la magnitud de la
desviacion. Intentamos dejar las ducciones lo
mas simétricas posible. Para la dosificacion nos
basamos en la posicion de reposo del musculo
combinandola con las tablas de dosis-respuesta.
El efecto dosis respuesta de la retroinsercion
del RM en PP varia en la literatura. La retroin-
sercion unilateral del RM corrige de 2 a 3,5 PD
/ por mm, y de 2,5 a 3,62 PD/mm si se hace
bilateral (7,40,51). La dosis estandar de retroin-
sercion utilizada para el estrabismo comitante
tiende a hipocorregir la desviacion en pacientes
con O.T. Retroinserciones pequefias tienen un
efecto menor que en el estrabismo comitante,
mientras que las retroinserciones grandes au-
mentan progresivamente el efecto por mm. La
dosis-respuesta quirurgica es significativamen-
te mayor en los pacientes con desviaciones >25
DP en comparacion con los pacientes con des-
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viacion <25 PD (51). Cuando se asocia a una
retroinserciéon del RM una retroinsercion del
RInf esta ultima potencia el efecto corrector ho-
rizontal. En pacientes descomprimidos el efec-
to por mm de la retroinsercion del RM es menor
que cuando no estan descomprimidos (40).

Las retroinserciones a partir de 6-7 mm
suelen inducir una limitacion de la aduccion.
Cuando se necesita una retroinserciéon mayor,
preferimos usar el alargamiento muscular con
tutopatch® o esclerética liofilizada (43,44). Se
suele evitar hacer resecciones musculares como
primera cirugia, pero puede ser la mejor opcion
el plegamiento o la reseccion para las desvia-
ciones residuales. Se vigilara el engrosamiento
del RL previo a la cirugia y se hardn reseccio-
nes de pequefia magnitud (52,53)

En caso de grandes desviaciones en los que
se hacen retroinserciones maximas, se puede
inyectar T.B. simultdneamente durante la ci-
rugia o después durante el postoperatorio para
controlar la esotropia residual.

Tras la cirugia de retroinserciéon de RM se
puede afectar la convergencia e interferir en la
lectura y los pacientes pueden necesitar prismas
para la lectura.

TRATAMIENTO DEL ESTRABISMO
VERTICAL

El tipo mas comun de estrabismo vertical
en O.T. es la hipotropia con limitacion de ele-
vacion debido a la fibrosis del recto inferior y
que puede estar afectado de manera diferente en
ambos ojos. Otros musculos verticales pueden
verse afectados simultdneamente, lo que puede
conducir a muchos tipos diferentes de desvia-
cion. El paciente puede tener diplopia en todos
los campos de la mirada, pero un caso tipico
es la presencia de diplopia en posicién prima-
ria que aumenta en la mirada hacia arriba y se
reduce en la mirada hacia abajo. Algunos pa-
cientes se presentan con una posiciéon compen-
sadora de la cabeza con el mentdn elevado para
evitar la diplopia en la PP.

Algunos aspectos importantes para operar
desviaciones verticales son:
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1. La evaluaciéon de la motilidad preopera-
toria debe ser bastante minuciosa. Se necesita
tener un especial cuidado al observar las duc-
ciones y la torsion ocular para interpretar la
afectacion de cada musculo. La coordimetria,
las ducciones pasivas y la resonancia magnéti-
ca enriquecen el examen preoperatorio. La eva-
luacion por etapas intraoperatorias después de
cada retroinsercion muscular y los cambios en
la torsion intraoperatoria marcados con puntos
azules en el limbo son muy utiles para tomar
decisiones intraoperatorias (54) (fig. 6). En pa-
cientes operados con anestesia tdpica, la tor-
sion también se puede evaluar subjetivamente
durante la cirugia utilizando la varilla Maddox.

2. Se debe tener especial cuidado para con-
siderar la fibrosis de los 4 musculos verticales
en ambas Orbitas para evitar hipercorrecciones.
Esto puede suceder al reducir la tension del mus-
culo fibrotico si el misculo antagonista o el mus-
culo yunta contralateral también tiene fibrosis.
Se programa una pequefia hipocorreccién qui-
rurgica intraoperatoria que pueda reducir el ries-
go de hipercorreccion, especialmente después de
las retroinserciones de los RInfs. Los musculos
oblicuos también pueden desempefiar un papel
importante en las hipercorrecciones verticales
(55).

3. El angulo de la desviacion debe medirse
en la posicion primaria, en la mirada hacia
arriba y hacia abajo para decidir el musculo o
musculos a operar. El campo de no diplopia en
pacientes restrictivos aporta gran informacion.
En un paciente con torticolis menton elevado, se
evaluara si persiste el torticolis con la oclusion
del ojo hipotrépico; si persiste sugiere fibrosis

Ex las 12 y 6 horas
<,
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Figura 6. Movimiento de Inciclorrotacion ocular tras el retroceso del RInf evaluado con puntos azules en el limbo. A.
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importante de AO e indica la necesidad de una
retroinsercion bilateral de los rectos inferiores.

4. En caso de que la hipotropia sea similar
en PP hacia arriba y hacia abajo, se realiza una
retroinsercion unilateral del Rinf. Si la desvia-
cion es grande se puede reducir la magnitud de
la retroinsercion del Rinf y se asocia una re-
troinsercion del RS en el ojo contralateral espe-
cialmente si se conserva la elevacion en el ojo
hipertropico (56).

5. Cuando se reduce la desviacion en la
mirada hacia abajo, se debe considerar la una
retroinsercion bilateral de los R infs y depen-
diendo de la contractura del RS contralateral
se propone retroinserciones asimétricas de los
Rinfs o retroinserciones del RInf del ojo hipo-
tropico de menor cantidad y una retroinsercion
SR del ojo hipertropico.

6. Para cuantificar la magnitud de la retroin-
sercion nos basamos tablas de dosis — respuesta
y en la posicion libre de tension de los rectos.
El efecto de la retroinsercion del Rinfes de 3,25
a 4,9 PD/mm, siendo de mayor efecto a mayor
retroinsercion muscular. A partir de una retroin-
sercion en 6-7 mm, tendemos a utilizar explan-
tes para elongar el misculo y no perder el arco
de contacto.

7. Para evitar la hipercorreccion evitamos
utilizar suturas ajustables en el recto inferior.
Operamos bajo anestesia topica si es posible y
colocamos un punto central de una sutura no
reabsorbible.

8. La retroinsercion del recto inferior si es
grande y bilateral con frecuencia induce un pa-
tron en A con exotropia en la mirada abajo. Para
evitarlo se propuso transponer los Rinfs nasal-

Preoperatorio B Al traccionar del IR con el gancho podemos ver una gran exciclorotacion del ojo C Tras la desinsercion
del musculo Rinf se produce una marcada inciclorrotacion.
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mente a partir de retroinserciones mayores de 4
mm, pero la transposicion nasal de los Rinfs au-
menta la tendencia a la inciclotorsion. Este mo-
vimiento de inciclotorsién es mayor en pacien-
tes con O.T. que en casos no restrictivos (57-58).
Si un paciente preoperatoriamente tiene menos
exciclotorsion de la esperada proporcional al
grado de fibrosis de los RInf, o hay un inciclo-
rrotacion importante al liberar el Rinf (ejemplo
el marcado de los puntos en el limbo, fig. 6) se
debe evitar la transposicion nasal. Durante la
cirugia es util hacer secuencialmente ducciones
pasivas, decidiendo intraoperatoriamente si es
necesario anadir cirugia del OS o del RS.

9. Cuando hay fibrosis del RS el paciente
presenta una desviacion vertical que aumenta
en la mirada hacia abajo. Se debe evaluar la
duccion del complejo superior (RS y OS) y la
torsion ocular (inciclotorsion). El efecto de la
dosis por milimetro de retroinsercion SR se es-
tima que es de 2,8 a 3 PD/ mm (40).

10. Se debe prevenir a los pacientes de que
con frecuencia la recuperacion no es completa,
que el objetivo principal de la cirugia es elimi-
nar la diplopia en posicion primaria y la mira-
da hacia abajo, y que puedan necesitar prismas
postoperatorios para evitar la diplopia.

11. Las desviaciones residuales deben eva-
luarse como un nuevo caso considerando la
fibrosis de todos los musculos. Ante una des-
viacion vertical residual a la retroinsercion de
rectos inferiores, si hay fibrosis del RS contra-
lateral se retroinsertard éste y sino se puede re-
currir a resecciones de SR ipsilateral en el caso
de que tampoco este fibrosado (59).

12. En caso de una hipercorreccion tras la
retroinsercion del recto inferior, el avance del
RInf suele tener peor pronostico que una re-
troinsercion de SR ipsilateral o retroinsercion
RlInf contralateral o de ambas. En caso de me-
nores desviaciones en la PP y pequena limita-
cion del ojo contralateral hemos practicado re-
troinserciones temporales parciales con buenos
resultados y sin hipercorreccion un afio después
de la operacion.

13. Se interviene también el musculo obli-
cuo inferior para controlar la torsién ocular en
el estrabismo tiroideo. Se puede retroinsertar el
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OI en pacientes con exciclotorsion marcada y
pequenias desviaciones verticales, obteniéndose
un efecto de 0,5°/mm. También se ha utiliza-
do para corregir hipercorrecciones (40) o para
el manejo de la inciclotorsion sintomatica me-
diante la transposicion lateral del OI (60).

TRATAMIENTO DE LA ENDOTROPIA E
HIPOTROPIA

En casos de gran desviacion vertical y ho-
rizontal necesitamos con frecuencia combinar
retroinserciones del RM y R Inf. La respuesta
por mm de la cirugia combinada tiene un efecto
mayor (2,2°/mm de la retroinsercion del recto
inferior y 1,8°/mm de la retroinsercion del recto
medial) (61). La retroinsercion del R Inf. tiene
un efecto horizontal, al igual que la retroinser-
cién del RM puede influir en el componente
vertical, especialmente si los vientres del los
RM se desplazaron inferomedialmente tras la
D.O. Por ello debemos planificar una hipoco-
rreccion postoperatoria cuando se planifican
ambos procedimientos (fig. 7) Durante la ciru-
gia comenzamos con la retroinsercion del com-
ponente mas marcado. Es muy util la explora-
cion secuencial durante la cirugia, la anestesia
topica que nos permita revaluar al paciente por
pasos, o la cirugia por etapas.

TRATAMIENTO DEL PATRON A E
INCICLOTORSION

A menudo se observa un patrén en A y una
inciclotorsion tras las retroinsercion de los rec-
tos inferiores, especialmente si los musculos se
transponen nasalmente y el paciente no tiene
una gran exciclotorsion antes de la cirugia. La
transposicion nasal de los RInfs puede mejorar
el patréon A, pero aumenta la inciclotorsion que
ya se reduce con la retroinsercion del RInf'y
puede aumentar debido a la hiperaccion del OS.
La infraposicion de los RM y el descenso del
OS tras la D.O. también inducen inciclotorsion.
En casos de desviacion horizontal o vertical
muy grande puede ser dificil evaluar de manera
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Figura 7. Paciente en el que se produce una progresiva modificacion postoperatoria después de la recesion combinada
del RM y RInf en un paciente con OT. En la primera columna el paciente tenia un ET de 30 DP y una hipotropia OI de
35 PD. 2.* columna a los 3 dias de la cirugia de retroinsercion del RM Y RInf OI. Se planificé con un margen residual de
desviacion para preveer una posible deriva postoperatoria. Tercera columna al mes. 4 columna a los 9 meses de la cirugia.

prequirargica la torsion ocular y las hiperaccio-
nes de algunos musculos. Durante la cirugia es
de gran utilidad la colocacién en puntos azules
limbicos para observar los cambios de intorsion
tras la retroinsercion del Rinf o de otros muscu-
los. También debemos hacer ducciones pasivas
de los 4 musculos verticales y oblicuos y dejar
si es preciso los Osups con una sutura ajustable
para un ajuste posterior (54-55).

La cirugia en casos de Patron A e Inciclotor-
sion debe evaluarse como un paciente nuevo. El
avance de la RInf puede ser muy complicado si
la magnitud de la retroinsercidon es grande, ya
que la nueva insercion es dificil de diseccionar
y la cirugia es bastante impredecible. Depen-
diendo de la desviacion residual en PP, las limi-
taciones en las versiones, la torsion ocular y las
ducciones pasivas se pueden proponer diferen-
tes cirugias como retroinsercion o tenectomia
posterior de los Osups, la retroinsercion del RS
asociada a transposicion horizontal y transpo-
sicion lateral anterior del OI para inducir inci-
clotorsion.

COMPLICACIONES DE LA CIRUGIA

Se pueden producir hiperecorrecciones en
los primeros dias tras la cirugia, lentamente en

el primer mes postoperatorio cuando se absor-
ben las suturas o pueden aparecer meses o afios
después, debido a contractura de antagonista
que se ponen de manifiesto cuando se libera la
tension del musculo (62). A veces tardan tiempo
en referir diplopia por ir desarrollando ampli-
tudes de fusion vertical de manera progresiva.
Las hipercorrecciones horizontales son menos
frecuentes y mas faciles de manejar. La hiper-
correccion vertical puede deberse a un desliza-
miento del Rinf o al estiramiento de la nueva
insercion lo que pone en controversia el uso de
las suturas ajustables. Nosotros colocamos una
sutura no absorbible central en el Rinf para evi-
tar deslizarse lo mas posible. Pero en muchos
casos se comprueba que el Rinf no estaba desli-
zado y hay otros factores como la disminucion
de la funcionalidad y de la pérdida del arco de
contacto del Rinf en grandes retroinserciones.
El ligamento de Lockwood tira del Rinf'y puede
disminuir su funcionalidad (63). Se recomienda
el uso de elongacion muscular con explantes
cuando se hacen grandes retroinserciones. Otro
factor que creemos mas importante en la hiper-
correccion es la contractura de los antagonistas
y los musculos yunta contralateral. También la
hipercorreccion puede ser secundaria a la reac-
tivacion de la enfermedad o al hecho de operar
al paciente cuando todavia no esta estable. Re-
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A [
F 1gura 8. Retraccion palpebral inferior tras la cirugia de Retroinsercion de los rectos mferlores tratada con explantes
esclerales.

cientemente, hemos tenido pacientes en los que
la enfermedad SARS - COVID-19 o su vacuna
ha reactivado la enfermedad tiroidea que estuvo
estable durante afios.

RETRACCION DEL PARPADO
INFERIOR

La retroinsercion del RInf puede causar re-
traccion del parpado inferior y es mds intenso
si la retroinsercion es de mas de 4 mm (fig. 8)
A veces la retraccion es leve en el postoperato-
rio temprano y se hace mas evidente después
de algunas semanas/ meses. Para prevenir esta
complicacién, es recomendable diseccionar el
musculo y liberarlo del ligamento Lockwood
y sus retractores, para avanzarlo, asi como la
tenon circundante. A pesar de estas medidas es
una complicacion frecuente y se puede resol-
ver con un explante (64). La retraccion del par-
pado superior también puede aumentar tras la
retroinsercion del RS debido a las conexiones
entre el recto superior y el complejo del eleva-
dor en el parpado superior.

La cirugia en pacientes con musculos muy
tensos es mas complicada. Es una cirugia mas
sangrante, los musculos cuando estan muy fi-
broticos pueden ser de dificil acceso para po-
derlos desinsertar. Si la traccion que ejecutamos
con el gancho es intensa se puede producir una
fractura muscular (sindrome Pull in two). Se
debe prestar especial atencion a la traccion que
se realiza y se pueden usar ganchos musculares
acanalados que facilitan la introduccion de la
sutura o bien la desinsercion muscular (Gan-
chos de Kowal, Bishop o Wright).

Otras complicaciones que pueden apare-
cer son la isquemia del segmento anterior y la

Acta Estrabolédgica
Vol. L, Julio-Diciembre 2021; 2: 83-98

= =

compresion apical, especialmente cuando se
retroinsertan 2 musculos adyacentes muy grue-
sos (ej. RM y Rinf), el aumento de la proptosis
tras de la liberacion de los musculos fibréticos y
también se han publicado cambios refractivos.
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Articulo original

Endotropia Asociada a la Edad: un diagnostico sencillo de
sencilla solucion

Age-Related Distance Esotropia: a simple diagnosis with a simple
solution

Iciar Irache!, Andrea Martin-Herrero?, Beatriz Castafio!, Vanesa Rivero!,

Maria Casal'
Hospital Universitario Infanta Leonor. Madrid. Espaia.

Resumen

Objetivo: Analizar los resultados del tratamiento quirtrgico de esta entidad. Método: Estudio re-
trospectivo de los expedientes de 28 pacientes diagnosticados de ETAE entre 2013 y 2021. Se ana-
lizaron las caracteristicas clinicas, intervalo entre la aparicion de los sintomas y la consulta, y tipo
y resultados del tratamiento. Resultados: La mediana de edad fue de 81 afios (RQ 75-85) con un
53,6% de mujeres. El 46% del total fueron intervenidos, todos con reforzamiento de un recto lateral
bajo anestesia local. En un 84,6% se elimind la diplopia desde el dia siguiente hasta al final del se-
guimiento, que fue de media 23+19,26 meses, operando un solo musculo, y en un 15% se consiguid
con una segunda intervencion. Conclusiones: La eliminacion de la diplopia durante el seguimiento
que se consigue en la practica totalidad de estos pacientes con un reforzamiento de un solo recto
lateral configuran al abordaje quiriirgico como una alternativa terapéutica de primera eleccion en la
ETAE incluso en angulos pequefios de desviacion. Por ello, proponemos el reforzamiento del recto
lateral como cirugia para los pacientes diagnosticados de esta enfermedad.

Palabras clave: Diplopia, endotropia asociada a la edad, recto lateral, reseccion, plegamiento.

Summary

Objective: To analyze the results of surgical treatment of this entity. Method: Retrospective study
of the records of 28 patients diagnosed with ARDE between 2013 and 2021. Clinical characteristics,
interval between symptoms onset and consultation, and type and results of treatment were analyzed.
Results: The median age was 81 years (range 75-85) with 53.6% of women. 46% of the total were
operated, all with reinforcement of a lateral rectus under local anesthesia. In 84.6% diplopia was
eliminated from the next day until the end of follow-up, which was on average 23+19.26 months,
operating a single muscle, and in 15% it was achieved with a second intervention. Conclusions:
The elimination of the diplopia during follow-up that is achieved in almost all of these patients with

! Adjunta Servicio de Oftalmologia. Hospital Universitario Infanta Leonor. Madrid. Espafia.
2 Residente Servicio de Oftalmologia. Hospital Universitario Infanta Leonor. Madrid. Espafia.

Comunicacion en panel presentada parcialmente en el 97 Congreso 11 Virtual de la Sociedad Espafiola de Oftalmologia
del 29 de setiembre al 2 de octubre de 2021.
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a reinforcement of a single lateral rectus configure the surgical approach as a therapeutic alternative
in ARDE of first choice even at small angles of deviation. Therefore, we encourage to offer this
solution to all patients who come to our consultation with this annoying pathology.

Keywords: Diplopia, age-related esotropia, lateral rectus, resection, plication.

INTRODUCCION

La Endotropia Asociada a la Edad (ETAE)
es una endotropia adquirida comitante sin limi-
taciones de la abduccion que afecta a adultos
por encima de 60 afios. Fue descrita por prime-
ra vez en 2006 por Mittelman (1) denominan-
dola Age-Related Distance Esotropia (ARDE).

El cuadro clinico comienza como una diplo-
pia de lejos de inicio intermitente y curso suba-
gudo. En la exploracion aparece endotropia de
pequetio angulo de lejos con ortotropia de cerca
y sin limitaciones en la abduccion ni incomitan-
cias laterales. Los signos involutivos de tejidos
orbitarios y palpebrales se encuentran frecuen-
temente asociados.

La insuficiencia y la paralisis de la divergen-
cia fue el mecanismo que durante afios se uti-
liz6 para explicar este cuadro, aun cuando no
habia certeza de la existencia de un centro re-
gulador de la divergencia. Estudios de imagen
orbitaria con resonancia magnética como el de
Demer (2) y el de Gomez de Liafio (3) mues-
tran cambios degenerativos en el sistema de las
poleas que estabilizan los musculos extraocu-
lares en los pacientes con este cuadro clinico,
por lo que actualmente la etiopatogenia se re-
laciona mas con la involucién de los tejidos or-
bitarios durante el proceso de envejecimiento.
Estos cambios son méaximos en las poleas que
unen el recto superior al lateral, produciendo un
descenso en la trayectoria de los rectos laterales
que compromete su accion en la mirada de lejos
explicando de esta forma la esodesviacion, y
esto unido a otros signos involutivos como pto-
sis aponeurdtica, aumento de la profundidad del
surco ciliar y palpebral superiores y elongacion
y desplazamiento del trayecto de los musculos
extraoculares, configuran el denominado Sag-
ging Eye Syndrome (4). Aunque estos cambios
son maximos en pacientes con ETAE también

aparecen en el 12% de pacientes mayores de 60
afios sin desviacion (2).

Dada la edad de estos pacientes y los pe-
quenos angulos de la desviacion, el tratamiento
mas usado ha sido la prescripcion de prismas de
base externa sobre el cristal de la gafa de lejos
para evitar la diplopia, dejando la cirugia para
desviaciones mayores de 10 dioptrias prismati-
cas (dp). No obstante, los problemas derivados
del uso de prismas, los buenos y estables resul-
tados quirargicos y la anestesia local, hacen que
necesario replantear el abordaje terapéutico de
esta entidad.

El proposito de este estudio retrospectivo es
revisar los resultados de esta cirugia para valo-
rar la idoneidad de realizarla como primera op-
cidn en estos pacientes incluso en desviaciones
menores de 10 dp.

SUJETOS, MATERIAL Y METODO

Este trabajo se ha desarrollado siguiendo los
principios de la Declaracion de Helsinki.

Se analizaron de forma retrospectiva to-
das las historias clinicas de los pacientes con
diagnostico clinico de ETAE que acudieron al
Hospital Universitario Infanta Leonor entre los
anos 2013 y 2021.

El diagnoéstico de ETAE se realizo a través de
los sintomas referidos por los pacientes y los ha-
llazgos en la exploracion. Se incluyeron con este
diagnostico a todos los pacientes mayores de 60
afios que referian diplopia de lejos de comienzo
subagudo. En la exploracién presentaban una
endotropia de lejos de pequefia desviacion con
ortotropia de cerca sin presentar limitaciones
en la motilidad ocular ni incomitancias en las
versiones horizontales. Se excluyeron los pa-
cientes con cirugias de oculares previas, excep-
to los operados de catarata, o con condiciones
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oculares o neurologicas que pudieran derivar
en endotropia, como la miopia elevada, la oftal-
mopatia tiroidea, la paralisis de la divergencia u
otras. A 4 pacientes se les realiz6 una resonancia
magnética nuclear craneal y en ninguno de ellos
se solicitd una exploracion por el neurdlogo.

Los siguientes datos fueron recogidos para
su analisis posterior: edad, sexo, nimero de
meses desde que aparecieron los sintomas has-
ta la consulta de estrabismo, cuantia del angulo
de desviacion con prismas a 5 m en posicion
primaria y lateroversiones y angulo de desvia-
cion a 33 cm. Se recogid también el tipo de
tratamiento aplicado que fue por decision del
paciente: simple observacion, prismas y ciru-
gia. Dentro del grupo de pacientes operados se
valor6 la cuantia de la desviacion de lejos y de
cerca al dia siguiente y al final del seguimiento.
Se considero éxito quirurgico a la desaparicion
de diplopia en todas las posiciones de mirada.

Todas las cirugias realizadas fueron un re-
forzamiento del recto lateral del ojo no domi-
nante o en su caso el que el paciente eligiera,
realizadas bajo anestesia subtenoniana.

El analisis estadistico se realizo mediante el
programa informatico SPSS. Se calcul¢ la fre-
cuencia de las variables cualitativas expresadas
en porcentaje. En las variables cuantitativas se
calcul6 la asimetria mediante el coeficiente de
asimetria de Fisher, expresando las simétricas
con la media aritmética y la desviacion tipica
y las asimétricas con la mediana y el rango in-
tercuartil.

RESULTADOS

Un total de 28 pacientes fueron incluidos en
este estudio retrospectivo. La mediana de edad
fue de 81 afos (RQ 75-85), siendo en el grupo
de los operados de 78 afos. El porcentaje de
mujeres fue de 53.6%, La mediana de los meses
de intervalo entre la aparicion de sintomas y la
consulta fue de 12 (RQ 6-24).

La desviaciéon media de lejos para todo el
grupo de pacientes fue de 7,75+£3,15 dp y de
8,46+1,45 dp para los 13 pacientes operados.
La mediana para la desviacion de cerca fue de 0
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(RQ 0-3.5). En 5 de los 28 pacientes se asocio
una desviacion vertical de 2 dp.

Respecto a los diferentes tratamientos reali-
zados se dividieron en 3 grupos: un grupo de
observacion sin tratamiento formado por 7 pa-
cientes, la edad media en este grupo y el tiempo
medio de solicitud de consulta fueron ligera-
mente superiores al total de la serie. El grupo
de correccion prismatica estaba formado por 8
pacientes. Se prescribieron prismas base exter-
na sobre el cristal del 0jo no-dominante o sobre
el que el que el paciente eligiera.

El grupo quirtrgico fueron 13 pacientes (ta-
bla 1). La desviacion media de lejos antes de
la cirugia fue de 8,46+1,45 dp y la mediana de
desviacion de cerca 0 (RQ 0-4). Los 13 fueron
intervenidos con reforzamiento del recto late-
ral del ojo no-dominante o en su caso el que el
paciente escogiera. En 11 de ellos se realizaron
resecciones de 3-3,5 0 4 mm y en 2 pacientes
plegamientos de 5 mm.

Respecto al resultado de la cirugia al dia si-
guiente de la intervencion fue de ortrotropia de
lejos en todos los casos menos en el paciente 2
que presentd una endotropia residual de 4 dp
que se mantuvo durante el seguimiento y que
se corrigid con una reseccion del recto lateral
contralateral de 3 mm. En 4 pacientes hubo una
exotropia de cerca de 2-4 dp en el postoperatorio
inmediato que evoluciond hacia la correccion.

Tras una media de seguimiento de 23+19,26
meses el 100% de los pacientes presentaron
ortotropia de lejos y de cerca. En 11 pacientes
(85%) esta eliminacion de la diplopia se consi-
guio con la cirugia sobre un recto lateral y en 2
pacientes (15%) hubo que anadir posteriormen-
te una reseccion del recto lateral contralateral,
en el paciente 2 por presentar una hipocorrec-
cion precoz y en el paciente 11 por presentar
una recidiva después del primer afio de operado.

DISCUSION

Esta entidad que fue descrita por primera vez
en el afio 2006 por Mittelman (1), es ya recono-
cida como la causa mas frecuente de diplopia
en los pacientes mayores de 60 afios (5).
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Tabla 1. Desviacion antes de la cirugia, tipo de cirugia, desviacion de lejos y de cerca al dia siguiente, desviaciones de lejos y de
cerca al final del seguimiento y meses de seguimiento

Pac. | Desv. lejos Cirugia Desv. lejos | Desv. cerca | 2." cirugia | Desv. lejos | Desv. cerca | Seguimiento
preq. (dp) 1 dia (dp) 1 dia (dp) fin (dp) fin (dp) (meses)

1 8 resec 5 0 0 0 0 0 1,5

2 10 pleg 5 4et 0 resec 3 0 0 52

3 8 resec 3,5 0 2xt 0 0 0 22

4 8 resec 3 0 0 0 0 0 28

5 8 resec 4 0 4xt 0 0 0 5

6 8 resec 4 0 0 0 0 0 27

7 6 pleg 5 0 2xt 0 0 0 5

8 10 resec 4 0 0 0 0 0 3

9 10 resec 4 0 0 0 0 0 1,5
10 8 resec 4 0 2xt 0 0 0 1,5
11 10 resec 4 0 0 resec 4 0 0 44
12 10 resec 4 0 0 0 0 0 46
13 6 resec 3 0 0 0 0 0 2
dp: dioptrias; et: endotropia; xt: exotropia; resec: reseccion; pleg: plegamiento.

El diagnéstico de esta entidad es clinico, ba-
sado en los sintomas referidos por el paciente
y en los datos de la exploracion en consulta.
Hay varias caracteristicas clinicas que son fun-
damentales en su diagnostico: el curso intermi-
tente e insidioso de aparicion de la diplopia, la
diplopia solo en vision de lejos sin variar con
la lateralidad de la mirada y por ultimo, desvia-
ciones pequefias, menores de 15dp. El comien-
zo de la diplopia es siempre insidioso, muchas
veces intermitente y en ocasiones bien tolerado
por parte de los pacientes. Esto hace que el in-
tervalo entre el inicio de los sintomas y la pri-
mera consulta sea largo, en nuestra serie de 23
meses. También contribuye a esta demora diag-
nostica el escaso conocimiento de esta entidad
que existe entre los médicos no especialistas en
estrabismo. La diplopia siempre es referida en
las distancias lejanas sin afectacion de la vision
proxima. La cuantia de la desviacion de lejos en
nuestra serie es de 7,75+3,15 dp valores simila-
res a la de Godts (6) y levemente menores a los
de Gomez de Liafio (7) y Mittelman (1) con una
media de 9,75+4,18 y de 9 dp respectivamente.
Estas desviaciones menores pueden explicarse
por la alta sospecha diagndstica de esta entidad
en los pacientes mayores con diplopia que acu-
den a nuestra consulta, que determina la detec-
cion de angulos pequenos de desviacion, 5 de

los pacientes tenian angulos menores o iguales
a 4 dp. En la serie de Yadav (8) se encuentran
desviaciones de 16 dp de media (8-25), es po-
sible que en desviaciones mayores de 18-20 dp
haya que replantearse el diagnostico.

Si nos encontramos ante el cuadro descri-
to, la realizacion de una resonancia magnética
orbitaria, prueba diagndstica dificil de adquisi-
cién por motivos economicos y de sobrecarga
asistencial, puede no ser necesaria, reservando
esta prueba de imagen para los casos con dudas
diagndsticas. En nuestra serie solo se realiza-
ron 4 estudios de resonancia y en ninguno hubo
cambio en el diagndstico inicial. Otra situacion
en la que se podria recurrir a un estudio de ima-
gen seria si el curso del cuadro clinico empeora
de manera llamativa.

El curso de la enfermedad es estable, con le-
ves aumentos de la desviacion en el tiempo, en
la serie de Godts (6) tras 5 afios de seguimiento
aparece un aumento de la desviacion de lejos de
3.4 dpyde2.7 dp de cerca.

Respecto a los tipos de cirugias se han utili-
zado varias opciones: cirugias debilitantes del
recto medio, de refuerzo del recto lateral como
resecciones o plegamientos y también combi-
naciones de ambas. El actuar sobre el recto late-
ral es un abordaje mas acorde a la patogenia de
esta entidad y por otra parte parece afectar me-
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nos al angulo de cerca que si se debilita el recto
medio. En nuestra serie los 13 pacientes fue-
ron intervenidos reforzando el recto lateral: 11
con reseccion y 2 con plegamiento y todos ellos
menos uno alcanzaron la ortotropia de lejos. In-
cluso en desviaciones pequefias, intervinimos 2
pacientes con 6 dp, no hubo hipercorrecciones.
En 4 de ellos hubo una exodesviacion leve de
cerca en el postoperatorio inmediato que se co-
rrigi6é con el tiempo. En la serie de Thacker (10)
en 29 pacientes operados de uno o ambos rectos
laterales no hubo hipercorreciones de cerca.

En nuestra serie hemos encontrado también
una estabilidad del angulo de desviacion tras la
cirugia, hecho reflejado por mas autores. La re-
currencia de la desviacion tras la cirugia solo
ocurrid en 1 de los 13 pacientes (7,69%) duran-
te un seguimiento medio de 23+£19,26 meses,
es necesario comprobar si esta estabilidad se
mantiene en seguimientos mayores. En la serie
de Thacker (10) la desviacién recurrié en 2 de
29 pacientes (6,9%) tras un seguimiento de 38
meses. Chaudhuri (9) encuentra que hasta en
un 20% de los 93 pacientes operados con diag-
nostico de SES reaparece la desviacion, aunque
por la edad media de los pacientes ( 68 afios) y
la diversidad de técnicas quirtrgicas empleadas
no son series comparables.

Desde la serie de Mittelman en 2006 (1) en
la que los 29 pacientes recibieron tratamiento
prismatico el abordaje terapéutico esta cam-
biando. La emetropia que actualmente se al-
canza tras la cirugia del cristalino, el peso y las
aberraciones causadas por los prismas y el he-
cho de que no ser un tratamiento definitivo hace
de los prismas una opcion secundaria. Por otra
parte, los buenos resultados quirargicos descri-
tos: 11 de 13 pacientes (84,6%) con ortotropia
operando solo un recto lateral, la estabilidad de
los resultados alcanzados, la ausencia de hiper-
correcciones incluso en dngulos de 6 dp y el uso
de procedimientos anestésicos locales hacen de
la cirugia una actitud terapéutica mas eficaz y
segura. Estudios con seguimientos mas largos
son necesarios para confirmar la idoneidad de
este enfoque.

Por todo lo expuesto consideramos que el
tratamiento quirirgico en esta entidad permi-
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te eliminar la diplopia de manera inmediata y
mantenida en el seguimiento y es una opcion
terapéutica que creemos conveniente valorar
en todos los casos, incluso con desviaciones
pequenas, permitiendo una clara mejoria en
la calidad de vida de todos los pacientes que
acuden a nuestras consultas con este limitante
problema.
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Comunicacion corta

Sindrome de Brown intermitente: tratamiento quirturgico
Clicking syndrome: Surgical treatment

Andrea Lo Cascio!, Pilar Merino Sanz?, Pilar Gomez de Liafio Sanchez!

Seccion de Motilidad Ocular. Departamento de Oftalmologia.
HGU Gregorio Marafion. Madrid. Espana

Resumen

Caso clinico: Se decribe una variante del sindrome de Brown denominado clicking-syndrome
(Brown intermitente) bilateral, en una nifia de 14 afios de edad, con episodios de comienzo agudo
de diplopia vertical, torticolis y limitacion de la mirada superior. Discusion: Se trata de un desorden
oculomotor adquirido, de comienzo agudo, e intermitente con crisis que recurren y desaparecen
periodicamente. En vista de la no resolucién espontanea y la presentacion aguda de diplopia en
posicion primaria, se realizé test de duccion forzada (positivo), afilamiento del tendon del oblicuo
superior e inyeccion de corticoides en region troclear obteniendo resultados favorables en el posto-
peratorio.

Palabras claves: Diplopia vertical, estrabismos restrictivos, sindrome de Brown intermitente.

Summary

Clinical case: a type of Brown syndrome called clicking syndrome (intermittent) is described. The
patient is a 14-year-old girl, with acute episodes of vertical diplopia, abnormal head posture, and
limitation of upgaze which worsens during clinical follow-up. Discussion: Clicking syndrome is an
intermittent ocular motility disorder of acute onset with crisis that appear and disappear periodica-
lly. In view of the spontaneous non-resolution and the acute presentation of diplopia in the primary
position, a forced duction test was done (positive), the superior oblique tendon was sharpened,and
corticosteroids troclear injection were administered obtaining favorable results during its postope-
rative evolution.

Key words: vertical diplopia, restrictive strabismus, intermittent Brown syndrome.

INTRODUCCION lo relacionan con los sindromes de denervacion
craneal y resultaria de una anomalia del desa-

La etiopatogenia del sindrome de Brown  rrollo del IV nervio. Se estima una frecuencia
(SB) congénito es desconocida en la actualidad.  de 1/450-500 pacientes estrabicos, predominio
Algunos hallazgos de la RM orbitaria y craneal ~ del sexo femenino y lado derecho (1). Es habi-

' MD, HGU. Gregorio Marafién
2 MD, PhD, HGU. Gregorio Marafion.
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tualmente unilateral, pero se han descrito casos
bilaterales (10%) (1,2). Hay limitacion de la
elevacion en aduccidn con test de duccion for-
zada (TDF) positivo y patrén en V (1,3).

El clicking syndrome es un tipo de SB recu-
rrente e intermitente, generalmente adquirido,
de posible etiologia infecciosa o inflamatoria,
traumatica o iatrogénica (1,4). Suele ser de ini-
cio agudo presentandose como una brusca li-
mitacion de la elevacion en aduccion, diplopia
y dolor a la supra-aduccion del ojo afecto, hi-
pofuncion del oblicuo superior y una elevacion
exagerada que sigue al periodo de bloqueo,
simulando una hiperfuncion (overshoot) del
oblicuo inferior (5). El TDF muestra moderada
restriccion a la elevacion en aduccion.

CASO CLINICO

Mujer de 11 afios que acudio a la consulta de
estrabismo con diagndstico de paresia bilateral
del III nervio, refiriendo diplopia binocular de
tipo vertical en la posicion primaria de la mira-
da que aumentaba a la supraversion de 2 meses
de evolucion y torticolis menton elevado. Fue
ingresada previamente en neurologia para rea-
lizar analitica sistémica completa incluyendo
autoinmunidad e inmunoglobulinas, y pruebas
de imagen (TAC, RM y AngioRM) que fueron
normales. Se descartd patologia neuromuscu-
lar, pero fue tratada con corticoides sistémicos
(prednisona 50mg/dia en pauta descendente).
No antecedentes patologicos sistémicos ni of-
talmologicos relevantes.

La agudeza visual era de 1 AO en la esca-
la decimal (optotipo de Snellen) con torticolis
leve cabeza hombro izquierdo. Test de Worth:
5 luces y TNO: 60”. En el cover test se observa
hipotropia derecha de 10 dioptrias prismaticas
(dp). Limitacion a la elevacion en aduccion OD
de grado -3 y de la abduccion -2 y de la aduc-
cion del OI grado -1 (figs. 1 y 2). Patron en V
con hiperfuncién del musculo oblicuo superior
(fig. 3) y aumento de la hendidura palpebral del
OD en la elevacion en aduccion. El resto de la
exploracion oftalmoldgica era normal. Se diag-
nostico de Sindrome de Brown bilateral con
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Figura 1. Limitacion elevacion en aduccion grado -4 de
OD al diagnostico.

Figura 2. Limitacion elevacion en aduccion grado -1 de
Ol al diagnostico.

Figura 3. Hiperfuncion oblicuo inferior leve de OD al
diagnostico.

mayor afectacion de OD, aunque no colabor6
para TDF en la consulta.

A los 4 meses, mejoro espontaneamente pre-
sentando un test de Worth de 4 luces, un tortico-
lis inferior a 5° cabeza hombro izquierdo, limi-
tacion a la elevacion en aduccion de OD era de
-2,y enel ojo izquierdo -1 (figs. 4y 5), patron V
leve intermitente. Mantenia la hiperfuncion del
oblicuo superior derecho. La retinografia de-
mostro intorsion leve de OD y en la pantalla de
Lancaster se apreciaba hipofuncién del oblicuo
inferior. Se decidi6 observacion en vista de que
la diplopia era intermitente al mirar hacia arriba
y por la mejoria motora.

Tras 3 afios del diagnostico, acudid a urgen-
cias por empeoramiento del cuadro. Se obser-
vo limitacion en la elevacion en adducion OD
de -3 y en la abduccién de -1 (figs. 6 y 7). No
presentaba ptosis, ni alteraciones de los refle-
jos pupilares. En vision proxima se encontraba



A. lo Cascio, P. Merino Sanz,
P. Gomez de Liafio Sdnchez
Sindrome de Brown intermitente

Figura 4. Limitacion elevacion en aduccion de OD grado
-2 a los 4 meses con mejoria espontanea.

Figura 5. Limitacion elevacion aduccion grado -1 de Ol
a los 4 meses.

Figura 6. Limitacion elevacion en aduccion grado -3 de
OD a los 3 afios del diagnostico.

en hipotropia ojo derecho de 5 dp. La manio-
bra de Bieslchowsky fue negativa y la pantalla
de Lancaster revela limitacion de la elevacion
predominantemente en la posicion diagndstica
del oblicuo inferior. Dada la descompensacion
del cuadro, se decide cirugia mediante técnica
de afilamiento del oblicuo superior derecho con

Figura 7. Limitacion elevacion en abduccion de OD gra-
do -1 a los 3 afios del diagnostico.
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anestesia general, siendo TDF ++/+++ a la ele-
vacion en OD y negativo en Ol. Se finaliza la
cirugia inyectando acetoénido de triamcinolona
(40 mg) en la region troclear con buen resultado
postoperatorio con un periodo de seguimiento
de 2 meses (fig. 8).

DISCUSION

El sindrome de Brown puede ser de etiologia
congénita o adquirida (2). El clicking syndrome
o SB intermitente (1) suele asociar hipofuncién
del oblicuo superior. En nuestro caso no se en-
contrd hipofuncion del oblicuo superior, pero
si era bilateral y periddico. La limitacion de la
supraduccion cede momentaneamente tras es-
fuerzos repetidos del movimiento ocular hacia
esa direccion, espontdnea o tras TDF, cursando
en algunos casos, con dolor local en la zona tro-
clear y el paciente puede percibir el desbloqueo
escuchando un click (1,4,5). La RM orbitaria
es recomendable para valorar la existencia de
formaciones nodulares en el area troclear (4).

El SB solo es quirtrgico si hay desviacion
vertical en posicion primaria de la mirada o
existencia de torticolis (1,3,6). Varias cirugias
se han descrito (1,2,4). Si hay hipofuncion del
oblicuo superior, la técnica de eleccion es el afi-
lamiento del tendén (1,5,7). En las formas de
click-syndrome, se recomienda la infiltracién
de corticoide en la zona troclear por su posible
relacion con causas inflamatorias (1,3,5,7).

En conclusion, el caso que presentamos tuvo
un buen resultado normalizdndose la duccion
forzada tras el afilamiento y encontrando un
tendon ineléstico y acortado en la cirugia que
no se observo en la RM.

Figura 8. Limitacion elevacion en aduccion OD posto-
peratoria
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Foro de casos clinicos

Diplopia tras accidente cerebro vascular mesencefalico
Diplopia after mesencephalic cerebrovascular stroke

Moderadora: Dra. Milagros Merchante Alcantara

Panelistas: Dra. Laura Cabrejas Martinez (Madrid)
Dr. Alfonso Castanera de Molina (Palma de Mallorca)
Dr. Juan Garcia de Oteyza Ferndndez (Barcelona)
Dra. Mar Gonzalez Manrique (Madrid)
Dra. Pilar Merino Sanz (Madrid)
Dra. Silvia Moguer Acheita (México)

Resumen

Se solicita la opinion de seis expertos estrabologos sobre el caso clinico de una mujer de 65 afios de
edad con diplopia tras sufrir ACV mesencefalico el 9 de diciembre de 2020.

Se les informa de los antecedentes sistémicos y oftalmoldgicos personales, de los datos de la pri-
mera exploracion oftalmologica y de la exploracion de control a los 3 meses. Y se les solicita su
opinion acerca de las siguientes cuestiones: 1. Descripcion breve del cuadro oftalmologico. 2. ;Rea-
lizarias o solicitarias alguna otra prueba para obtener mas datos? 3. ;Qué tratamiento realizarias:
toxina botulinica o cirugia? 4. En caso de optar por toxina: ;Qué musculos infiltrarias, qué dosis
y con qué¢ finalidad? 5. En caso de optar por el tratamiento quirtrgico: A. ;Qué tipo de anestesia
emplearias? B. ;Qué cirugia realizarias? C. ;Tendrias en cuenta algun dato peri-operatorio para
cambiar o decidir el protocolo quirtrgico? D. ;Cual seria tu mejor resultado quirargico a obtener?
Se exponen los comentarios completos de todos los panelistas y se hace un resumen final de los
mismos.

Summary

The opinion of six strabismus experts is sought on the clinical case of a 65-year-old woman with
diplopia after suffering a midbrain stroke on December 9th, 2020.

They are informed of the the patient’s systemic and ophthalmological past history, the data of the
first ophthalmological examination and the follow-up examination at 3 months. And their opinion
is requested on the following questions: 1. Brief description of the ophthalmologic clinical picture.
2. Would you carry out or request any other test to obtain more data? 3. What treatment would you
perform: Botulinum toxin or surgery? 4. In the case of opting for toxin: What muscles would you
infiltrate, what dose and for what purpose? 5. In case of opting for surgical treatment: A. What type
of anesthesia would you use? B. What surgery would you perform? C. Would you consider any
perioperative data to change or decide the surgical protocol? D. What would you expect as best
surgical result?

The full comments of all the panelists are presented and a final summary is made.
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Caso clinico

Mujer de 65 afios de edad vista por vez primera en consulta en abril de 2021 por presentar diplopia
tras sufrir un ACV mesencefalico el 9 de diciembre de 2020.

Antecedentes sistémicos personales

— Diabetes mellitus tipo I con complicaciones agudas (cetoacidosis diabética en 2019) micro y
macrovasculares. Hipertension arterial.

— Neumonia en 2019 por Peudomona aeruginosa multirresistente.

— Infarto protuberancial lacunar en 2014 y Hemorragia subaracnoidea perimesencefalica en 2014
(2 arteriografias sin lesiones aneurismaticas ni otras anomalias vasculares), ambos sin secuelas.

— Posible hepatitis en el contexto de consumo de atorvastatina 80 mg; no ha tolerado otras estati-
nas ni hipolipemiantes.

— Osteoporosis severa. Espondiloartrosis con estenosis L4-L5.

— Artrodesis C5-C6 en 2016. Protesis de cadera izquierda en 2018.

— Tratamiento habitual: Losartdn 50 mg/dia, AAS 100 mg/dia, Omeprazol 20 mg/dia, Prolia 60
mg/180 dias, Calcifediol 266 mcg/30 dias, Insulina novorapid 25 Ul/dia, Insulina tresiba 30 UI/
dia.

— ACV mesencefalico con paralisis facial central derecha y diplopia, el 9 de diciembre de 2020:
Sindrome de Parinaud con paresia del VI par craneal izquierdo. Pupila izquierda miotica, dere-
cha poco reactiva.

— TAC craneal (10/12/20): Multiples lesiones de sustancia blanca en ambos hemisferios cere-
brales de naturaleza isquémico hipertensiva cronica. Infarto protuberancial izquierdo residual.
Hematoma mesencefalico abierto a sistema ventricular.

— RMN cerebral (14/10/20): Hematoma intraparenquimatoso en mesencéfalo derecho con exten-
sion al sistema ventricular, apreciando contenido hemorragico en III ventriculo y ambas astas
occipitales. Discreto edema perilesional.

Diagnostico: Hematoma intraparenquimatoso mesencefalico derecho abierto a ventriculos de pro-
bable etiologia hipertensiva. Tratamiento: Igual, suspendiendo AAS.

— TAC craneal de control (24/3/21): Resolucion de los restos hematicos mesencefalicos y ventri-
culares. Diplopia secuelar.

Antecedentes oculares personales

— Retinopatia diabética tratada con panfotocoagulacion laser e inyeccion intravitrea de antiangio-
génicos.

— LASIK ambos ojos en el 2000.

— Diplopia binocular: Inicialmente us6 prisma Fresnel de 152 base inferior en cristal derecho para
lejos y cerca. A los 2 meses, al referir ver doble de nuevo de lejos, se le afiadio un prisma Fres-
nel de 10” base externa en cristal izquierdo para lejos, que prob6 unos dias sin estar comoda y
empeorando la vision. Actualmente, esta con oclusion alterna.
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EXPLORACION

— Agudeza visual con correccion:
0.D.: 20/60. 0.1.: 20/40.
Usa: 0O.D.: +2D.
O.1.: +1,75 D. Cerca: Adicion de +1,50 D.
Graduacion bajo ciclopléjico:
O.D.: +2 D (-1,25 D a 75°). A.V.: 20/40.
0O.1.: +0,50 D (-1 D a 160°). A.V.: 20/30.
Se prescribe. Cerca: Adicion de +3 D.

— Vision binocular:
* Luces de Worth lejos: Diplopia horizontal y vertical.
* Luces de Worth cerca: Diplopia vertical.
* Tests vectograficos de lejos: Diplopia horizontal y vertical.
* Titmus de lejos y cerca, T.N.O. y Lang: No realiza.

— Posicion de la cabeza:

Fijando ojo derecho:
Lejos Cerca

Fijando ojo izquierdo
Cerca
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— Maniobra de Bielschowsky:

A hombro derecho

— PPM: Lejos: Domina ojo derecho OD/OI 10° (20%).
Fijando ojo derecho Fijando ojo izquierdo

Cerca: Domina ojo derecho +7° OD/OI 5° (+15% OD/OI 10%).
Fijando ojo derecho Fijando ojo izquierdo
B A Y 7
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— Versiones:

(Se aportan las fotografias de la paciente sin correccion, al ser mas ilustrativas y no existir diferen-
cia con correccion).

— Ducciones: Limitacion de la elevacion de ambos ojos, mayor en ojo izquierdo (que no llega a
PPM).

— Convergencia: +++.
— Estudio al sinoptémetro: Correspondencia retiniana normal.

TF FOD A. objetivo +6° OD/OI 10°  A. subjetivo +6° OD/OI 10° Fusion: Diplopia.
cc FOI  A. objetivo +6° OD/OI 9°  A. subjetivo +6° OD/OI 9°.
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Debido a la imposibilidad de mirar hacia arriba, solo se logran realizar 35 posiciones fijando ojo
derecho y 28 posiciones fijando ojo izquierdo:

Fijando ojo derecho Fijando ojo izquierdo
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— Polo anterior:
Lasik correcto en ambas corneas.
Pupilas bastante mioticas y poco reactivas.
Catarata en evolucién ambos 0jos.
Micronistagmus torsor.

— Tonometria de no contacto: 9 mm de Hg ojo derecho, 13 mm de Hg ojo izquierdo.
— Fondo de ojo: Panfotocoagulacion laser ambos ojos. Resto: Sin alteraciones.

— Retinografias:

Ojo derecho Ojo izquierdo

ACONSEJO: Seguir con oclusion alterna y revision a los 3 meses para ver evolucion.
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NUEVA EXPLORACION

No refiere mejoria en cuanto a la diplopia y presenta muchos dolores cervicales y mareos debido
a la postura de la cabeza que adopta (a pesar de la oclusion alterna). Al preguntarle si ve las cosas
inclinadas o torcidas, se piensa la respuesta y aiade que un poco o muy poco y que sobre todo ve
doble verticalmente. La familia le nota desviar menos los ojos hacia dentro.

— Agudeza visual con correccion: 0O.D.: 20/40 O.1.: 20/40.
— Vision binocular:

* Luces de Worth lejos y cerca: Diplopia vertical.

 Tests vectograficos de lejos: Diplopia vertical.

* Titmus de lejos y cerca, T.N.O. y Lang: No realiza.

— Posicion de la cabeza:

Fijando ojo derecho:
Lejos Cerca

Fijando ojo izquierdo:
Lejos Cerca
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— Maniobra de Bielschowsky:

A hombro derecho

A hombro izquierdo

— PPM: Lejos: Domina ojo derecho OD/OI 10° (20%).
Fijando ojo derecho Fijando ojo izquierdo

Cerca: Domina ojo derecho OD/OI 7° (15%).
Fijando ojo derecho Fijando ojo izquierdo
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— Versiones:

Fijando ojo izquierdo:

(Se aportan las fotografias de la paciente sin correccion, al no ser mas ilustrativas y no existir dife-
rencia con correccion).

— Ducciones: Limitacion de la elevacion de ambos ojos que no llegan a PPM (y mucho menos el
ojo izquierdo).

— Convergencia: +++.

— Estudio al sinoptémetro: Correspondencia retiniana normal.

TF FOD A. objetivo +8° OD/OI 10°  A. subjetivo +8° OD/OI 10° Fusion: Diplopia.
cc FOI  A. objetivo +9° OD/OI 10°  A. subjetivo +9° OD/OI 10°.
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Debido a la imposibilidad de mirar hacia arriba, solo se logran realizar 35 posiciones fijando ojo
derecho y 28 posiciones fijando ojo izquierdo:

Fijando ojo derecho Fijando ojo izquierdo
e j; : | } Jegttie
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— Estudio de torsiones:
* Al sinoptémetro: Ojo derecho: Inciclotorsion de 5°.
Ojo izquierdo: Exciclotorsion 10°.
* Varilla de Maddox con nivel:
Lejos: Ojo derecho: Incapaz de ver el punto de luz con el ojo izquierdo.
Ojo izquierdo: Exciclotorsion 11°.
Cerca: Ojo derecho: No torsion.
Ojo izquierdo: No torsion.

— Estudio de la diplopia: Refiere especialmente diplopia vertical (no quejandose de ver las cosas
torcidas ni referir apenas diplopia horizontal). En las miradas horizontales, la diplopia vertical es
mayor en la mirada a la izquierda que en la mirada a la derecha. En las miradas inferiores, la diplo-
pia vertical es mayor en la mirada inferior derecha que en la mirada inferior izquierda. Imposible
valorarlo en las miradas superiores ya que la paciente es incapaz de elevar los 0jos.

— Retinografias:
Ojo derecho Ojo izquierdo
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Se solicita al grupo de panelistas su opinion acerca de las siguientes CUESTIONES:

1. Descripcion breve del cuadro oftalmolégico.

Realizarias o solicitarias alguna otra prueba para obtener mas datos?

. Qué tratamiento realizarias: Toxina botulinica o Cirugia?

En caso de optar por toxina: ;Qué musculos infiltrarias, qué dosis y con qué finalidad?
En caso de optar por el tratamiento quirurgico: A. ;Qué tipo de anestesia emplearias? B.

A

,Qué cirugia realizarias? C. ;Tendrias en cuenta algiun dato peri-operatorio para cambiar
o decidir el protocolo quirurgico? D. ;Cual seria tu mejor resultado quirurgico a obtener?

1. Descripcion breve del cuadro
oftalmologico

Dra. Laura Cabrejas Martinez

Se trata de una mujer de 65 afios, hiperten-
sa, diabética y antecedentes oftalmoldgicos de
cirugia LASIK previa y retinopatia diabética
tratada con panfotocoagulacion laser e inyec-
cion intravitrea de antiangiogénicos, que acude
a consulta por diplopia, 5 meses después de su-
frir un ACV mesencefalico.

En el TAC se evidencia un infarto protube-
rancial izquierdo residual y hematoma mesen-
cefélico abierto a sistema ventricular.

En ultima RMN cerebral (10/12/20): he-
matoma intraparenquimatoso en mesencéfalo
derecho con extension al sistema ventricular,
apreciando contenido hemorrdgico en el III
ventriculo y ambas astas occipitales.

En la exploracion oftalmologica:

— Agudeza visual: limitada (de 20/40 y
20/30 respectivamente con correccion) (macu-
loplatia?? Catarata?).

— MOI: se describe pupila izquierda mioti-
ca, derecha poco reactiva y posteriormente pu-
pilas bastante midticas y poco reactivas.

— MOE: En PPM Hipertropia relativa del
ojo derecho respecto al ojo izquierdo de 10° de
lejos y 7° de cerca. Domina ojo derecho.

— Limitacién a la supraversion y en la su-
praduccion cuando se exploran los movimientos
de ambos ojos por separado. Parece también, li-
mitacion leve a la abduccion del ojo izquierdo.

— En las retinografias, ademas de las cica-
trices de laser, se observa incliclotorsion ojo de-
recho y exciclotorsion del ojo izquierdo.

— Torticolis vertical menton arriba. Micro-
nistagmus torsor.

En la nueva exploracion 3 meses después,
la paciente sigue quejandose de diplopia verti-
cal, que es mayor en la mirada a la izquierda
que en la mirada a la derecha manteniendo la
hipertropia del OD/OI de similar cuantia a la
exploracion previa con limitacion a la eleva-
cion de ambos ojos que no llegan a la PPM (y
mucho menos el ojo izquierdo), y donde en el
estudio de ducciones y versiones parece que la
hipertropia del OD/OI es mayor mirando a la
izquierda que en la mirada a la derecha. Buena
convergencia.

Teniendo en cuenta que la paciente presenta
un hematoma intraparenquimatoso mesencefa-
lico derecho abierto al sistema ventricular, es
muy probable que estén afectas las fibras supra-
nucleares que se decusan a través del pretectum
cuando pasan al irFLM, provocando una parali-
sis de la mirada hacia arriba tipica del sindrome
de Parinaud, del que también encontramos otros
signos como la preferencia de la mirada hacia
abajo (y el torticolis compensador mentén arri-
ba) y cierto grado de retraccion palpebral (que
habria que comprobar con fotos previas de la
paciente). Faltarian las pupilas semi-dilatadas,
el nistagmus de convergencia-retraccion y la
alteracion en la convergencia.

Asimismo, la paciente presenta una hipertro-
pia relativa del OD/OI, con diplopia mayor en
la mirada a la izquierda que a la derecha y un
estudio torsional no congruente con una paresia
del IV derecho. Teniendo en cuenta la presencia
del hematoma intraparenquimatoso derecho de-
bemos pensar en la probable asociacion de una
desviacion en Skew, en la que el ojo en «hiper-
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tropia» suele estar en el lado de la lesion y que
pueden asociarse a sindrome de Parinaud en las
lesiones del nucleo intersticial de Cajal y del
fasciculo longitudinal medial. El estrabismo ho-
rizontal encontrado pudiera corresponder tam-
bién a una «pseudoparalisis del VI» en el con-
texto de una esotropia de origen mesencefalico.

Dr. Alfonso Castanera de Molina

Paciente que tras accidente cerebrovascular en
octubre 2020, con afectacion mesencefalica, pre-
senta secuela de paralisis de la mirada conjugada
vertical (sindrome de Parinaud) con diplopia ver-
tical y torticolis menton arriba, que le ocasiona
cervicalgia y mareos. Present6 mala tolerancia a
correccion prismatica inicial que obliga a mante-
ner oclusion alternante con persistencia de la pos-
tura menton arriba a pesar de la oclusion.

En su Gltimo examen mantiene situacion de
paralisis bilateral de la elevacion, mas acentua-
da en ojo izquierdo, no alcanzando la linea me-
dia con ningun ojo. La afectacion es asimétrica
dando lugar a hipertropia derecha comitante
en vision lejana y proxima, asociada a esotro-
pia comitante lejos y cerca. A pesar de imagen
funduscopica con marcada exciclorrotacion iz-
quierda, ésta no es sintomatica y la paciente no
refiere componente torsional en su diplopia.

El examen de rotaciones muestra la restric-
cion de la elevacion en ambos o0jos, con mayor
hipertropia derecha en levoversion en vision
lejana, y en infradextroversion en campos infe-
riores. Las imdgenes en 9 posiciones confirman
lo anterior por mayor afectacion de recto supe-
rior izquierdo, y relativa hiperfuncion de obli-
cuo superior izquierdo en infradextroversion.

Las maniobras de Bielschowsky (BHTT) no
muestran diferencias significativas (a falta de
datos numéricos) entre tilt a derecha o izquierda
y en fijacion derecha o izquierda.

Dr. Juan Garcia de Oteyza

El cuadro clinico presentado se corresponde
con el tipico sindrome de Parinaud (sindrome
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mesencefalico dorsal) que aparte del cuadro
neuroldgico general que provoca, afecta tanto
a la musculatura ocular extrinseca como intrin-
seca.

La excelente iconografia que se nos ha faci-
litado pone de manifiesto la importante paralisis
bilateral de la mirada hacia arriba ligeramente
asimétrica y mas acusada en el lado izquierdo
acompafnandose de una importante y significa-
tiva retraccion del parpado superior izquierdo
(signo de Collier) més acusada en los intentos
de elevacion y también cuando el ojo izquierdo
se intenta hacer fijador tanto en PPM como al
ocluir el ojo derecho y en la maniobra de Biels-
chowsky, que por cierto, modifica escasamente
la desviacion vertical.

Aunque no se cita en la presentacion del
caso quiero suponer que la paciente presenta un
torticolis con el mentdn elevado en binocular.

Existe una miosis bilateral (signo de Argyll
Robertson) que acompafia siempre a este sin-
drome.

No se menciona la posibilidad de un nistag-
mus en convergencia-retraccion que se describe
como existente en los intentos de mirada hacia
arriba.

Muy significativa e importante la exciclotor-
sion izquierda (correspondiente al predominio
del recto inferior izquierdo sobre el recto su-
perior) que no se acompafa ni siquiera de una
minima exciclo derecha.

Como queda demostrado en las fotografias
el paso del tiempo no ha mejorado el cuadro
clinico y por lo tanto cabe suponer que el pro-
blema no se va a resolver de forma espontanea.

Dra. Mar Gonzdlez Manrique

Estamos ante un caso de estrabismo de pre-
dominio vertical a partir de un ACV mesence-
falico. Se describe un cuadro tipico con altera-
ciones de la mirada vertical (aunque también
horizontal), cierta afectacion pupilar y cuadro
torsional compatible con una desviacion obli-
cua o skew.

Las estructuras mesencefalicas que pueden
verse afectadas tras un ictus de estas caracteris-
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ticas son el fasciculo longitudinal medial ros-
tral intersticial (riFLM), el nucleo intersticial
de Cajal (NIC) y el tindem comisura posterior
(CoP) y sunucleo. La afectacion de cada una de
ellas da lugar a determinados déficits. Cuando
hay dafio extenso que afecta a mas de una, el re-
sultado suele ser una combinacion de sintomas
y signos particular de cada paciente.

En el caso que nos ocupa nos encontramos
con una diplopia claramente relacionada con la
tropia vertical (OD mas elevado) y con un com-
ponente horizontal mucho menos marcado. El
territorio mesencefalico es el centro de control
por excelencia de la motilidad vertical, de ahi
la sintomatologia de este ictus. Tenemos una
desviacion oblicua con OI hipotropico (skew
izquierda) secundaria a lesidon mesencefalica
derecha. Las proyecciones otoliticas proceden-
tes de los nucleos vestibulares cruzan la linea
media a nivel del puente para ascender a lo lar-
go del FLM. Por eso las lesiones en puente alto
y mesencéfalo causan hipotropia contralateral.
Apoyan este diagnostico la presencia de una in-
ciclotorsion del OD y una exciclotorsion del OI,
situacion totalmente inversa a la que produciria
una paralisis del IV nervio del OD (normalmen-
te solo exciclotorsion del ojo afecto). No obs-
tante, la localizacion radioldgica de la lesion y
la asociacion de multiples signos neurologicos
adicionales ya de por si apuntarian mds a una
skew que a una paresia del oblicuo superior.

Por otra parte, para estar ante una reaccion
de inclinacién ocular patoldgica completa nos
faltaria el torticolis torsional cabeza sobre hom-
bro izquierdo (no se aprecia éste en las foto-
grafias), pero al ser mesencefalica la lesion y
rostral, por tanto, al origen de las ramas des-
cendentes de los tractos vestibuloespinales, se
justifica una skew y una torsion ocular sin torti-
colis torsional acompanante. Decir también que
un Bielchowsky no concluyente o negativo es
lo habitual en una desviacion oblicua.

La justificacion a la afectacion de la eleva-
cion bilateral en lo que podriamos denominar
un «Parinaud incompleto» la podemos encon-
trar en la lesion de la CoP, NIC y riFLM. Por
lo general, la presencia de trastornos de la mo-
tilidad vertical casi siempre apunta a una lesion
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en el NIC, pero éste lanza sus proyecciones a
través de la CoP, por lo que ambas estructuras
podrian ser origen de la clinica. EI NIC también
es basico para la integracion de las 6rdenes de
torsion a los nucleos 11 y IV y para el control de
la posicion cefalica. Cuando la lesion del NIC
es inhibitoria, el cuadro torsional es el de esta
paciente. Si la lesion hubiera producido una ex-
citacion del NIC, la torsion de AO habria sido
inversa. Ademas, tenemos el riFLM como regu-
lador de los movimientos sacadicos y de segui-
miento lento vertical. Los tractos eferentes que
parten del riFLM dorsalmente y se decusan en
la CoP son los responsables de la elevacion y se
han dafiado en esta paciente con alta probabi-
lidad; los tractos eferentes que parten también
del riFLM en direccion caudal y medial se en-
cargan de la depresion y parecen haber quedado
respetados. Para que haya paralisis simultanea
de la elevacion y la depresion suele ser nece-
saria una lesion bilateral que afecte al riFLM,
y tampoco ha sido el caso. En la paciente se
observa un torticolis vertical con menton alto
debido al déficit elevador, y lo debemos tener
en cuenta en el planteamiento terapéutico.

Respecto a la desviacion horizontal, yo la
englobaria en el espectro de alteraciones de las
vergencias propio de estas lesiones mesencefa-
licas, sobre todo si se afecta la CoP. Es tipica,
entre otras, la pseudoparalisis del VI que cursa
con unas sacadas horizontales en las que el ojo
abductor se mueve con mayor lentitud. En la
paciente parece apreciarse una cierta limitacion
de la abduccion en AO, ademas de la endotro-
pia referida en el cover test y la sinoptometria,
pero no parece haber una paralisis verdadera
del VI, algo que tampoco tendria sentido por la
localizacion de la lesion.

Por ultimo, se refiere que la paciente tiene
una paralisis facial central derecha. Esta parali-
sis se manifestaria en los dos tercios inferiores
de la cara (no visibles en las imagenes) y se de-
beria a una lesion a nivel cerebral izquierdo que
afectara al tracto corticobulbar, aunque en el in-
forme de la RMN no se expresa que esto exista.
La ausencia de lesion en troncoencéfalo infe-
rior indica que tampoco se trata de una lesion
nuclear del VII derecho, que si daria clinica en
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el tercio superior. Por tanto, no puedo justificar
adecuadamente este dato que se nos aporta.

Dra. Pilar Merino Sanz

Se describe un cuadro de sindrome de Pari-
naud plus secundario a un ACV mesencefalico.
En 1883 Parinaud describio tres tipos de parali-
sis de los movimientos verticales que afectaban
a la mirada arriba, abajo o ambas. Se trata de
una paralisis supranuclear por dafio en la re-
gion mesencefalica. Afecta a los movimientos
rapidos voluntarios y a los de seguimiento. Se
asocia a tumores pineales, e infartos y hemo-
rragias mesencefalicas. También puede ser se-
cundarios a infecciones o esclerosis multiple,
traumatismos o tumores. El signo caracteristico
es la paralisis de la elevacion. También puede
haber lesion en la via pupilar, nistagmo y en
la acomodacion. Los estrabismos y la diplopia
asociados a la paralisis de la mirada pueden de-
berse a un dafio de las estructuras adyacentes
del tallo cerebral con lesiones en el III, VI, IVy
VII nervios craneales (SP plus). La disociacion
pupilar del reflejo pupilar luz-cerca es tipico de
este sindrome. También puede existir paralisis
de la mirada horizontal, sindrome de Foville y
sindrome del uno y medio.

La paciente presenta diplopia desde diciem-
bre de 2020 tras sufrir ACV mesencefalico que
provoco un sindrome de Parinaud plus con ma-
yor afectacion del OI. La primera vez que se
vio en consulta fue en abril, o sea 4 meses del
inicio del cuadro por lo que se puede considerar
episodio agudo y por tanto le hubiera indica-
do tratamiento con inyeccion de toxina botuli-
nica en el recto inferior del ojo izquierdo con
5 ui. y en el recto medio del OI con 2,5 u.i.
La paciente presenta torticolis menton elevado
de cerca y lejos al fijar con OD mas severo al
fijar el ojo izquierdo con hipotropia del OI en
todas las posiciones de la mirada, limitacion de
la elevacion de AO, peor en Ol y limitacion de
la abduccion del OI. También se observa una
retraccion severa del parpado superior del OI
(signo de Collier). Con la inyeccion de toxina
botulinica en RM de OI en el periodo agudo se
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puede resolver la Et y la limitacion leve de la
abduccion del OI, y en el recto inferior del OI
se puede resolver la fibrosis del recto inferior
adquirida y la hipotropia izquierda.

Las posibilidades de recuperar la VB y la di-
plopia se van a reducir ya que la paciente pre-
senta también un nistagmo torsional que provo-
cara oscilopsia pero que con el tiempo puede ir
disminuyendo.

El torticolis vertical menton elevado esta
provocado por el sindrome de Parinaud pero
también puede influir el nistagmo si empeora
en la mirada superior con un nistagmo de re-
traccion convergencia que se asocia al sindro-
me de Parinaud aunque este seria horizontal y
no torsional.

En las fotos del FO se aprecia una gran exci-
clotorsion del OI que puede deberse a la fibrosis
del recto inferior provocada por la hipotropia
severa del Ol y la imposibilidad de llevar el ojo
a la linea media. También se observa aunque
muy leve una intorsién en OD que junto a la
inciclotorsion de 5° demostrada en el sinoptd-
metro podria estar provocada por hipofuncion
del oblicuo inferior.

Dra. Silvia Moguel Ancheita

El cuadro oftalmolégico se trata de una pa-
ciente de 65 afos con comorbilidades impor-
tantes referentes a problemas metabdlicos de
mal control, que han permitido afecciones de
tipo vascular isquémico y hemorragico, con
recurrencias, evidentes en las imagenes de le-
siones multiples cerebrales superiores y en ta-
llo cerebral. El efecto sobre nervios craneales y
nucleos ha sido diverso. Actualmente podemos
considerar estrabismos como secuela de evento
previo, al que se ha sumado estrabismo por ac-
cidente vascular reciente. En las fotografias y
correspondiendo con el estudio de diplopia, se
refirio al inicio un estrabismo mixto, horizontal
y vertical que luego durante la progresion per-
sistio el factor vertical. La limitacion de la ele-
vacion es notoria y empeorada entre las revisio-
nes, aunado a ella permanece mayor hipotropia
izquierda, y este estrabismo le causa torticolis
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con menton elevado. Al cursar con lesiones de
VIl 'y VI nervio (no refiere hemiplejia) efectiva-
mente la situacion de la lesion, que ya ha sido
descrita, se relaciona con la hemorragia del sis-
tema ventricular del tallo.

2. (Realizarias o solicitarias alguna otra
prueba para obtener mas datos?

Dra. Laura Cabrejas Martinez

En primer lugar, intentaria obtener mas in-
formacion en la anamnesis sobre la situacion
refractiva previa a la cirugia LASIK, dado que
pudiera tener importancia en algunos cuadros
restrictivos asociados

Intentaria completar estudio de la motilidad
ocular intrinseca con medicion pupilar condi-
ciones fotopicas y mesopicas y respuesta pupi-
lar con la convergencia.

Dentro de la exploracion de la motilidad
ocular extrinseca podria ser de utilidad la ex-
ploracion de los reflejos oculocefalicos, para
ayudarnos de determinar el origen supranuclear
y la realizacion de test de duccion forzada para
descartar causas restrictivas asociadas.

Como la paciente tiene una retinopatia dia-
bética tratada con pantofocoagulacion y antian-
giogénicos, realizaria y una OCT macular (en
ocasiones la presencia de MER influye en la
torsion). Tampoco estaria de mas realizar una
OCT RNLF y una campimetria, dado que la pa-
ciente ha tenido varios ACV con hemorragias
subaracnoideas y pudiera haber tenido hiper-
tension intracraneal asociada.

Dr. Alfonso Castanera de Molina

No me parece necesario realizar nuevas
pruebas.
Dr. Juan Garcia de Oteyza

Desde el punto de vista oftalmoldgico, no
haria mas pruebas de las ya realizadas.
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Dra. Mar Gonzdlez Manrique

Ante la posible duda de que estuviéramos
ante una paralisis del IV, la prueba vertical-
supino descrita por Agnes Wong podria ser de
ayuda. En la skew la torsion andmala y el des-
alineamiento vertical son postura-dependientes
y se reducen considerablemente cuando la ca-
beza pasa de una posicion vertical a otra supi-
na. Esto es asi por el cambio de orientacion de
los utriculos, de modo que la asimetria exis-
tente en la sefial vestibular de ambos lados en
un paciente con lesion unilateral desaparece o
se aminora en posicion supina. En la paralisis
del IV la via utriculo-ocular esta intacta, por lo
que el cambio de postura no tiene efecto alguno
en la tropia ni en la torsion. Por desgracia, esta
prueba tiene falsos positivos y negativos y no es
siempre concluyente. Y en el caso que nos ocu-
pa, solo por la torsion ya podriamos descartar la
paralisis del I'V.

Por otra parte, se habla de un micronistag-
mus torsional, que seria interesante describir
mediante una videooculografia. Mediante esta
prueba podriamos determinar el sentido de la
fase rapida de este nistagmus. Es probable que
por la afectacion del riFLM derecho la fase ra-
pida fuera de sentido horario desde el punto de
vista del explorador. Las lesiones bilaterales del
NIC producen un nistagmus de batida torsional
opuesta, pero como el ictus ha sido unilateral
derecho me inclino mas por la primera posibili-
dad. Otros nistagmus, como el see-saw o el de
retraccion-convergencia propios también de le-
siones mesencefalicas, no parece que se ajusten
a lo que se describe en la paciente.

Dra. Pilar Merino Sanz

Respecto a las pruebas que realizaria para
completar el estudio, realizaria el cover test con
prismas en las posiciones de la mirada que se
pueda realizar y la pantalla de Lancaster ya que
no dispongo de sinoptometro. Al ser un estra-
bismo incomitante y complejo el estudio con
VOG Gazelab te ayuda a medir la desviacion
con precision y valorar si existe un patron al-
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fabético asociado. También realizaria un CV y
una OCT. Las pruebas de neuroimagen realiza-
das han dado informacion sobre la causa del SP.

Dra. Silvia Moguel Ancheita

Serian muy utiles TAC de 6rbitas, reflejo de
Bell y maniobras de duccion. La oftalmoplejia
mesencefalica del Sindrome de Parinaud afecta
los tractos de elevacion de la comisura posterior
y por ende no generan hipotropia, la maniobra
de Bell podria estar presente y por supuesto
las ducciones forzadas serian negativas. A este
nivel la cercania con los subnucleos mediales
(ambos rectos superiores) del III nervio pueden
estar lesionados y agregarse estrabismo verti-
cal por lesiones asimétricas, pero esperariamos
mas manifestaciones de lesiones centrales de
IIT nervio. La restriccion progresiva en la eleva-
cion nos obligaria a descartar una miopatia pro-
bablemente autoinmune (que se relaciona a sus
antecedentes patoldgicos), tiroidea o una oftal-
moplejia progresiva externa (en la que también
nos falta la ptosis), de ser asi solicitaria perfil
tiroideo con Ac antitiroideos, asociado al TAC
de MEOS.

3. (Qué tratamiento realizarias: Toxina
botulinica o Cirugia?

Dra. Laura Cabrejas Martinez

Para estos pacientes debe considerarse estabi-
lizacion de la causa, correccion Optica, para mejo-
rar el estado visual, manejo sensorial y correccion
del estrabismo asociado. Teniendo en cuenta la
escasa recuperacion en los meses de seguimiento
tras las oclusiones alternas, valoraria infiltrar to-
xina botulinica en el recto inferior izquierdo.

Dr. Alfonso Castanera de Molina

En mi opinién y ante la intolerancia al trata-
miento prismatico, optaria por la cirugia como
tratamiento de eleccion.
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Dr. Juan Garcia de Oteyza

En cuanto al tratamiento lo primero que
debo decir es que el intento de prismar no esta
indicado, tal y como se comprobo cuando se in-
tento, pues la potencia de los prismas es tal que
suele provocar siempre una situacion de impor-
tante disconfort en el paciente.

La toxina, a mi modo de entender, no esta in-
dicada en un cuadro clinico como el presentado.

La cirugia es la unica posibilidad de trata-
miento eficaz en esta paciente si bien hay que
ser consciente de las limitaciones y expectati-
vas que cabe esperar de la misma.

El objetivo debe ir dirigido a alinear los ojos
lo méximo posible en PPM y en la mirada hacia
abajo.

Dra. Mar Gonzdlez Manrique

La sintomatologia es de diplopia vertical in-
capacitante, por lo que debemos tomar alguna
decision terapéutica que pueda ayudar a la pa-
ciente. Por la gran tropia vertical en posicion
primaria, no creo que la toxina sea la solucion
definitiva, pero al tratarse de un caso complejo
y de evolucién imprevista todavia, podria ser
una buena opcidén como medida inicial.

Dra. Pilar Merino Sanz

A los 7 meses del comienzo del cuadro la
paciente sigue viendo doble con la misma des-
viacion vertical en PPM y con aparentemente
el mismo torticolis mentén elevado, aunque la
diplopia horizontal se ha resuelto a pesar de que
la Et sigue existiendo seglin las fotos. En las
imagenes del FO de sigue manteniendo la ex-
ciclotorsion severa del Ol objetiva, pero parece
haber mejorado la inciclotorsion muy leve del
OD. Por tanto, yo indicaria cirugia sobre los
rectos inferiores mayor en OI para resolver la
hipotropia izquierda de 20 dp en vision lejana 'y
el torticolis mentdn elevado. Se podria asociar
un plegamiento del recto superior en el Ol. La
cirugia la haria con anestesia topica para valo-
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rar la posibilidad de asociar o no el plegamiento
del recto superior en el Ol o solo la recesion
asimétrica de ambos rectos inferiores (3 mm en
OD y 5 mm en OI).

Dra. Silvia Moguel Ancheita

Aplicaria Toxina botulinica en ambos rectos
inferiores, durante el proceso de estudio, y la
mantendria reforzada segin sea necesario. De-
cidiria cirugia una vez evaluada la evolucion y
diagnostico.

4. En caso de optar por toxina: ;Qué
musculos infiltrarias, qué dosis y con qué
finalidad?

Dra. Laura Cabrejas Martinez

Infiltraria de 3-5 UI en el recto inferior iz-
quierdo para intentar debilitar este musculo,
mejorar algo el componente restrictivo asocia-
do que pudiera tener y ver si mejora el torticolis
y el estrabismo en PPM.

Dr. Alfonso Castanera de Molina

Creo que no optaria por la Toxina. Pienso
que en casos como el actual, la predictibilidad
y precision de resultados es mas baja que con
la cirugia.

Dr. Juan Garcia de Oteyza

Dado el tiempo de evolucion del caso y no
observarse ninguna mejoria no intentaria para
nada la toxina botulinica y considero una pérdi-
da de tiempo el intentarlo.

Dra. Mar Gonzdlez Manrique

El objetivo es reducir la tropia vertical
todo lo posible. Se observa mayor tropia y

Acta Estrabolédgica
Vol. L, Julio-Diciembre 2021; 2: 108-127

existe mayor diplopia en posicion de infra-
dextroversion que en infralevoversion (skew
algo incomitante), pero no veo mas opcion
que inyectar en el recto inferior izquierdo, y
5 unidades me parecen suficientes. La opcion
del recto superior derecho la descarto porque
existe una limitacion a la elevacion bilate-
ral y porque seguramente produciriamos una
ptosis yatrogénica, aunque fuera transitoria.
En mi practica clinica nunca inyecto toxina
al recto superior, por su cercania al elevador
y porque rara vez le encuentro valor frente a
la cirugia cuando es necesario debilitar este
musculo.

En cualquier caso, la toxina no creo que fue-
ra curativa, porque la paralisis generada no se
mantendria a largo plazo como en los casos de
paralisis periféricas, en los que la eliminacién o
prevencion de contracturas si ayuda a la recu-
peracion completa. La administraria como paso
previo a la cirugia, y el efecto que produjera
podria ser util para la planificacion quirargica
posterior.

Dra. Pilar Merino Sanz

En cuanto al pronoéstico de la cirugia avisa-
ria a la paciente que la diplopia se va a man-
tener con total seguridad en la posicion de
supraversion si no se restablece la elevacion.
Se va a mejorar la posicion del torticolis y en
cuanto a la eliminacion de la diplopia en PPM
y en infraversion se va a ver comprometida
mientras dure el nistagmo rotatorio que le im-
pedira una buena fusidon con oscilopsia y que
no me planteo su tratamiento con toxina bo-
tulinica. S6lo en pacientes no deambulantes
con nistagmos adquiridos que provocan osci-
lopsia y otros sintomas he indicado en algu-
na ocasion toxina botulinica subtenoniana o
retrobulbar de 15-20 u.i. pero con resultados
temporales y no del todo satisfactorios por la
oftalmoplejia provocada con la toxina botuli-
nica.

En definitiva, la toxina botulinica hubie-
ra cumplido un papel muy util en este cuadro
complejo en el estadio agudo del mismo.



Foro de casos clinicos
Diplopia tras accidente cerebro vascular
mesencefalico

Dra. Silvia Moguel Ancheita

Inicial 10 UI en cada recto inferior, evaluar
a los 2.5 meses y agregar seglin respuesta. Esto
actuaria ante la conservacion de algin grado de
elasticidad y relajamiento.

5. En caso de optar por el tratamiento
quiruargico: A. ;Qué tipo de anestesia
emplearias? B. ;Qué cirugia realizarias?
C. ;Tendrias en cuenta algin dato peri-
operatorio para cambiar o decidir el
protocolo quirurgico? D. ;Cual seria tu
mejor resultado quirurgico a obtener?

Dra. Laura Cabrejas Martinez

A. General o topica.

B. Inicialmente realizaria una retroinsercion
del recto inferior izquierdo de uso 4 mm o una
retroinsercion asimétrica de los dos rectos infe-
riores (mayor en el ojo izquierdo).

C. Si, los resultados de la duccion pasiva.

D. Mejoria del torticolis vertical en PPM con
ausencia de diplopia en PPM e infraversion.

Dr. Alfonso Castanera de Molina

A. Anestesia general con bloqueo neuromus-
cular para permitir el necesario examen intrao-
peratorio de las posibles alteraciones en la me-
canica orbitaria

B. Dada la limitacion bilateral de la eleva-
cion propondria el retroceso bilateral de ambos
Rectos inferiores (5 mm), asociado a, por la
incomitancia vertical, reseccion de Recto Su-
perior izquierdo 4 mm. El retroceso de ambos
rectos inferiores contribuiria a compensar el
componente horizontal esotropico de la diplo-
pia, mientras que el retroceso del RII junto a
la reseccion de RSI reduciria la exciclotorsion
izquierda aunque aparentemente y hasta el mo-
mento no ha dado lugar a sintomas torsionales.
Dejo en el tintero la opcion del debilitamiento
del Oblicuo superior izquierdo (posiblemente
TPP) por la referencia a mayor hipertropia en
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infradextroversion. Priorizo el protocolo anota-
do sobre las transposiciones o suplencias, por
la mayor sencillez y reversibilidad o reinterven-
cion en caso de necesidad.

C. Esperaria poder confirmar el plan pro-
puesto, tras confirmar la afectacion relativa de
ambos Rectos inferiores y Rectos Superiores.

D. Alineamiento en ppm VL y VP (neutra-
lizacion de torticolis) con respeto parcial de
infraversion (Buckley y Holgado aseguran ob-
tener mejoria en la elevacion de hasta 19°). Po-
sible ajuste prismatico de baja potencia postop
para la mayor estabilidad binocular posible.

Dr. Juan Garcia de Oteyza

El tratamiento quirtirgico es a mi modo de
ver el Unico con posibilidades de mejorar algo
el cuadro motor. Teniendo en cuenta que solo
tocaria un musculo del ojo izquierdo la aneste-
sia seria puramente topica o si la paciente fuera
un poco nerviosa le infiltraria lidocaina subcon-
juntival en la zona. Le realizaria como Unico
procedimiento una retroinsercion entre 4-5 mm.
del recto inferior izquierdo. En dependencia de
la respuesta a este primer tiempo me plantearia
una cirugia sobre el recto inferior derecho.

El objetivo de mi cirugia seria obtener un
alineamiento en PPM y en la mirada hacia abajo

Dra. Mar Gonzdlez Manrique

En el tratamiento de la desviacion oblicua
siempre soy muy conservadora, porque el siste-
ma oculovestibular tiende a «resetearse» espon-
taneamente con el tiempo. El ACV se produjo
hace menos de un ano y dejaria pasar unos meses
mas hasta ser mas agresiva. Por lo general, es la
clinica vertical la que da mas problemas a lar-
go plazo en comparacion con la torsion. Por otra
parte, el sindrome de Parinaud no ha sido com-
pleto, pues solo ha presentado el déficit de ele-
vacion y no hay nistagmus de retraccion-conver-
gencia, retraccion palpebral ni afectacion pupilar
evidente, por lo que no descarto ain la mejoria.
La endotropia también se ha reducido a lo lar-
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go de los primeros meses. De ahi que mi actitud
inicial si pueda ser la toxina botulinica, porque
es mucho menos agresiva. No obstante, una vez
transcurrido el ano de evolucion, me plantearia
intervenir si persiste la diplopia vertical.

A. Cuando intervengo a un paciente con di-
plopia lo suficientemente colaborador, la anes-
tesia topica es muy util. Sin embargo, la gran
afectacion de la motilidad vertical no va a faci-
litar la exposicion del musculo a operar, por lo
que me decanto por una anestesia retrobulbar,
subtenoniana o, en su defecto, una general.

B. Intervendria el musculo recto inferior
izquierdo, con una retroinsercion no excesiva,
aunque por la falta de la funcion elevadora en
AO no creo que se invierta la posicion de tro-
pia, que es el temor habitual cuando operamos
este musculo. En general, en las desviaciones
oblicuas no trato la torsion, sino sélo la des-
viacion vertical, y esto es mucho mas evidente
en el caso que nos ocupa, dado que la paciente
ni siquiera tiene diplopia torsional subjetiva ni
torticolis torsional. Lo mas efectivo en la skew
suele ser debilitar el recto superior del ojo hi-
pertropico o resecar el recto inferior del mismo
0jo, pero debemos tener en cuenta que existe un
deficit de la elevacion bilateral asociado y tor-
ticolis con menton alto porque los ojos no lle-
gan a la posicion primaria. Por este motivo no
abordaria de entrada los rectos verticales dere-
chos, sino solo el recto inferior izquierdo. Otra
posibilidad seria debilitar los dos rectos inferio-
res de modo asimétrico, intentando corregir la
tropia vertical y promover la elevacion bilateral
simultaneamente. Pero prefiero abordar en una
primera cirugia s6lo el del ojo izquierdo.

RESUMEN DE LOS COMENTARIOS
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C. Segun el grado de contractura del recto
inferior izquierdo en la duccion pasiva podria
modificar la cuantia de su recesion. Si encon-
trara una gran contractura de ambos rectos infe-
riores si me plantearia un abordaje de los dos de
modo asimétrico tal y como ya he comentado.

D. Mi objetivo seria la ortotropia en posicion
primaria y probablemente también en mirada
inferior, al menos hasta una infraversion media.
De este modo mejorarian la diplopia y la eleva-
cion del mentoén. No espero mejorar de modo
significativo la situacion en supraversion si el
cuadro neuroldgico no mejora por si mismo,
aunque los resultados de la cirugia del sindrome
de Parinaud a veces sorprenden.

Dra. Silvia Moguel Ancheita

A. En caso de cirugia y dependiendo del gra-
do de cooperacion podria realizarse bajo anes-
tesia topica.

B. Dependiendo también del grado de res-
triccion de los rectos inferiores, retroinsertaria
lo correspondiente a cada ojo y suficiente para
liberar la restriccion, y usaria sutura no absorbi-
ble si hay franca restriccion.

C. El dato para valorar durante la cirugia es
el grado de restriccion, una vez libres los rectos
inferiores, valoraria el reflejo de Bell nueva-
mente. Analizaria si el debilitamiento es menor
y que no sea necesario el desplazamiento nasal
de los mismos previendo una XT consecutiva.

D. Esperando que el mejor resultado fuera
mejorar la posicion de la mirada al frente sin
torticolis.

Ala cuestion ;REALIZARIAS O SOLICITARIAS ALGUNA OTRA PRUEBA?, los Dres. Cas-
tanera de Molina y Garcia de Oteyza no consideran necesario realizar ninguna mas. La Dra. Ca-
brejas Martinez intentaria obtener mas informacion sobre la situacion refractiva previa a la cirugia
LASIK, completar el estudio de la MOI con medicién pupilar en condiciones fotopicas y mesodpicas
y respuesta pupilar a la convergencia, explorar los reflejos 6culo-cefalicos, realizar el TDP, una
OCT macular y de RNLF y una campimetria. La Dra. Gonzélez Manrique comenta que podria ser
de ayuda realizar la prueba vertical-supino descrita por Agnes Wong, asi como una videooculogra-
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fia. La Dra. Merino Sanz realizaria el cover test con prismas en las posiciones de la mirada posibles,
la pantalla de Lancaster, el estudio con VOG Gazelab, un CV y una OCT. Para la Dra. Moguel An-
cheita serian muy utiles un TAC de orbitas, el reflejo de Bell y las maniobras de duccidn; asi como
descartar una miopatia probablemente autoinmune, tiroidea o una oftalmoplejia progresiva externa
(solicitando perfil tiroideo con Ac antitiroideos y TAC de MEOS).

Como TRATAMIENTO A REALIZAR, la Dra. Cabrejas Martinez valoraria infiltrar TOXINA
BOTULINICA (3-5 u.i. en RII) para intentar debilitar dicho miisculo, mejorar algo el componente
restrictivo asociado y ver si mejora el torticolis y el estrabismo en PPM. La Dra. Moguel Ancheita
aplicaria toxina en ambos RI durante el proceso de estudio, con el fin de conservar algun grado de
elasticidad y relajamiento, y la mantendria reforzada segiin necesidad (inicial 10 u.i. en cada RI,
evaluar a los 2,5 meses y agregar segun respuesta) y decidiria la cirugia tras evaluar evolucion y
diagnostico. La Dra. Gonzalez Manrique, aunque no cree que la toxina sea la solucion definitiva,
refiere que podria ser una buena opcion como medida inicial (5 u.i. en RII) para reducir la tropia
vertical todo lo posible. La administraria como paso previo a la cirugia, y el efecto que produjera
podria ser util para la planificacion quirurgica posterior. La Dra. Merino Sanz, aunque comenta que
hubiera indicado toxina durante el episodio agudo (5 u.i.en RII y 2,5 u.i. en RMI) en estos momen-
tos optaria por la CIRUGIA, al igual que los Dres. Castanera de Molina y Garcia de Oteyza

En cuanto al TIPO DE ANESTESIA A EMPLEAR, el Dr. Castanera de Molina se inclina por
general con bloqueo neuromuscular; los Drs. Garcia de Oteyza, Merino Sanz y Moguel Ancheita,
por topica; la Dra. Cabrejas Martinez, por general o topica y la Dra. Gonzalez Manrique, por retro-
bulbar, subtenoniana o, en su defecto, general.

Con respecto a la CIRUGIA A REALIZAR: La Dra. Cabrejas Martinez inicialmente realizaria
una retroinsercion de unos 4 mm del RII o una retroinsercion asimétrica de ambos RI (mayor en
RII). El Dr. Castanera de Molina propondria retroceso bilateral de 5 mm de ambos RI asociado a
reseccion de 4 mm del RSI (dejando en el tintero la opcion de debilitar el OSI). El Dr. Garcia de
Oteyza, realizaria s6lo una retroinsercion de 4-5 mm del RII y, dependiendo de la respuesta, se plan-
tearia en un segundo tiempo la cirugia sobre el RID. La Dra. Gonzalez Manrique intervendria en un
primer tiempo el musculo RII, con una retroinsercion no excesiva. La Dra. Merino Sanz indicaria
cirugia de ambos RI (3 mm en RID y 5 mm en RII), asociando o no un plegamiento del RSI. La
Dra. Moguel Ancheita, dependiendo del grado de restriccion, retroinsertaria ambos RI hasta liberar
la restriccion, usando sutura no absorbible si hay franca restriccion.

Como DATOS PERIOPERATORIOS A TENER EN CUENTA, las Dras. Cabrejas Martinez y
Gonzalez Manrique sefialan los resultados del TDP; la ultima anade que segun el grado de contrac-
tura del RII en el TDP podria modificar la cuantia de su retroceso y que ante una gran contractura
de ambos RI se plantearia abordar ambos de modo asimétrico. El Dr. Castanera de Molina esperaria
poder confirmar el plan propuesto tras constatar la afectacion relativa de ambos RI y ambos RS. Y la
Dra. Moguel Ancheita valoraria el grado de restriccion una vez libres los RI y nuevamente el reflejo
de Bell; y analizaria si el debilitamiento es menor y si es necesario el desplazamiento nasal de los
mismos previendo una XT consecutiva.

El MEJOR RESULTADO QUIRURGICO A OBTENER para todos los panelistas seria un ali-
neamiento en PPM y en la mirada hacia abajo, con desaparicion de la diplopia en dichas posiciones
y mejoria del torticolis; resaltando la importancia de avisar a la paciente de las limitaciones y ex-
pectativas que cabe esperar y de la posibilidad de nuevas intervenciones.

Para finalizar, quiero agradecer a todos los panelistas su participacion y su valioso tiempo dedi-
cado en la discusion de este complicado caso clinico.
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Coordinadora: Dra. Olga Seijas Leal

Comentario del Dr. Javier Celis Sanchez
Comparision of the swept-source anterior
segment optical coherence tomography
and wide-field ultrasound biomicroscopy
for imaging previously operated horizontal
extraocular muscles

Kaur S, Sukhija J, Korla S, et al. J AA POS
2021;25:212.el-6.

Propésito: Evaluar la viabilidad y la exac-
titud al determinar la distancia de insercion
del musculo extraocular desde el limbo, de los
musculos extraoculares operados previamente,
mediante la tomografia de coherencia optica
del segmento anterior swept-source (AS-OCT)
en comparacion con la biomicroscopia ultraso-
nica de campo amplio (BMU).

Métodos: Se recopilaron pacientes con an-
tecedentes de cirugia previa de estrabismo para
los que se plane6 una reintervencion. La distan-
cia de insercion del musculo se midi6 mediante
AS-OCT y BMU antes de la reintervencion y se
comparo con la medicion del compas en el mo-
mento de la cirugia. Los datos de los pacientes
fueron enmascarados para los cirujanos. La co-
modidad del paciente para las medidas con am-
bos aparatos se calificd en una escala de 1 a 10.

Resultados: Se tomaron imagenes de 6 pa-
cientes operados previamente (trece musculos)
(edad 20.3 +/- 4.4 anos; rango, 11-25). La inser-
ciéon muscular se pudo identificar en 12 casos
con AS-OCT y 10 casos en BMU. La diferencia
entre el resultado de la imagen y la medida con
el compas fue de < 1 mm en 9 casos en AS-OCT
y 5 casos en el BMU (69% vs 38%; P= 0,03).
La distancia maxima de insercion en AS-OCT
fue de 13,8 mmy de 10,4 mm en BMU. La AS-
OCT tenia un grado mas alto que la BMU en
cuanto a la comodidad del paciente (P=0,0005)
y a la rapidez de la medicion (P=0,001).

Conclusion: En nuestra cohorte, la AS-OCT
identificd la distancia de insercion muscular

con mayor precision que la UBM. Las medicio-
nes de AS-OCT se consideraron mas cémodas
para el paciente y las imagenes se adquirieron
mas rapido. En grandes recesiones, la BMU de
campo amplio produce resultados subdptimos
en comparacion con la AS-OCT.

Comentarios: En las reintervenciones de
estrabismo es importante conocer la distancia
al limbo del musculo previamente intervenido,
tanto en los casos de hipocorrecciéon como en
los estrabismos consecutivos. Esta distancia se
puede medir mediante TAC o RMN, pero sus
mediciones no son muy exactas y son técnicas
muy caras. Hasta ahora se han usado la ecogra-
fia y la BMU. La BMU tiene el inconveniente
de que es una técnica de contacto, lo cual es
mas molesto para el paciente.

El transductor para la BMU se mantuvo tan-
gencialmente sobre el musculo y movido hacia
adelante y hacia atras sobre el limbo perpendi-
cularmente. Se le pidid al paciente que mirara
en la direccion opuesta al misculo que se es-
taba estudiando. Se tomo6 un promedio de tres
lecturas para todos los musculos.

Para realizar la AS-OCT se pidio a los pa-
cientes que rotaran los ojos 40° sin girar la ca-
beza y se uso el modo de captura «raster». Se
tomo el promedio de tres lecturas.

En el presente trabajo se pretende comparar
los resultados de la BMU frente a la OCT de
polo anterior y de ambos frente a la medicion
intraoperatoria.

Los aparatos utilizados fueron la BMU de
Quantel Aviso y el Cassia SS-1000°CT de To-
mey. En todos los pacientes los musculos reope-
rados fueron rectos horizontales (1 esotropiay 1
exotropia residuales; 3 exotropias consecutivas
y 1 sindrome de Duane). La desviacion media
fue de 23,8 +/- 10,7 DP (rango desde 8 DP de
esotropia a 40 DP de exotropia). Los musculos
analizados fueron 5 rectos medios y 8 rectos la-
terales.
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El presente trabajo tiene la principal limita-
cion en el bajo niimero de casos estudiados y
que solo incluye rectos horizontales, pero su-
pone una herramienta 0til y poco invasiva para
conocer el estado de los musculos previamente
operados a la hora de planear una reinterven-
cion. Es otra aplicacion mas de las OCT de
segmento anterior que se suma a otras ya mas
extendidas como son el estudio de la cornea, el
iris y la superficie conjuntival.

Virtual reality prototype for binocular
therapy in older children and adults with
amblyopia

Elhusseiny A, Bishop K, Staffa SJ, et al. J
AAPOS 2021;25:217.e1-6.

Propésito: Evaluar la agudeza visual corre-
gida y la mejora de la estereopsis en nifios ma-
yores 7 afnos y adultos con ambliopia unilateral
tratados con un prototipo basado en realidad
virtual.

Métodos: En este ensayo clinico aleatoriza-
do, doble enmascarado y cruzado, los pacientes
del Boston Children’s Hospital con ambliopia
anisometropica y/o estrabica unilateral y ante-
cedentes de fracaso previo del tratamiento de
la ambliopia se asignaron al azar a un grupo de
tratamiento completo (8 semanas de tratamiento
binocular utilizando la aplicacién de un software
terapéutico de realidad virtual) o a un grupo de
cruce simulado (4 semanas de tratamiento simu-
lado seguido de 4 semanas de tratamiento bino-
cular). La agudeza visual y la estereopsis se eva-
luaron a las 4, 8, y 16 semanas de seguimiento.

Resultados: La cohorte del estudio incluyé
a 20 participantes (10 mujeres), con una media-
na de edad de 9 afios (rango, 7-38 afios). En el
grupo de tratamiento completo (11 pacientes),
la agudeza visual media en logMAR, del ojo
ambliope, a las 16 semanas fue de 0,49 +/- 0,26,
en comparacion con 0,47 +/- 0,20 al inicio del
estudio. En el grupo de cruce simulado, fue de
0.51 +/- 0.18 a las 16 semanas, en comparacion
con 0.53 +/- 0.21 en la basal. La estereopsis
(log arcsec) mejoro significativamente, de 7,3
+/- 2 al inicio del estudio a 6,6 +/- 2,3 a las 8
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semanas (P < 0,001) y 6,7 +/- 2,6 a las 16 se-
manas (P < 0,001). No se observaron eventos
adversos significativos (diplopia, astenopia o
empeoramiento del estrabismo) en ninguno de
los grupos.

Conclusion: Aunque el prototipo basado
en realidad virtual para la terapia de amblio-
pia binocular no mejoro significativamente la
agudeza visual en los ojos ambliopes de nifios
mayores y adultos, la estereopsis mejord signi-
ficativamente en comparacion con el valor ini-
cial; las mejoras fueron clinicamente minimas.
Sin embargo, se requieren estudios mas grandes
para confirmar los resultados.

Comentarios: Se utilizo un prototipo de la
aplicacion, que incorporaba la reduccioén del
contraste, parpadeo monocular y parpadeo bi-
nocular alternativo como modificaciones te-
rapéuticas. El dispositivo era un smartphone
Apple (Cupertino, CA) iPhone 6 plus con el
programa de tratamiento y un casco de realidad
virtual Zeiss (Oberkochen, Alemania) VR One
Plus que entregaba la entrada visual a cada ojo
de forma separada e independiente. El propo-
sito del presente estudio fue determinar si esta
terapia binocular podria mejorar la agudeza vi-
sual y/o estereopsis en mayores resistentes al
tratamiento clasico de la ambliopia, tanto niflos
como adultos.

Comentarios de la Dra. Sonia Lopez-Romero
Clinical phenocopies of albinism

Dumitrescu AV, Pfeifer WL, Drack AV. Journal
of AAPOS 2021; 25:220.

Propésito: Presentar una serie de pacien-
tes diagnosticados de albinismo oculocutaneo,
OCA por sus siglas en inglés, en base a la pre-
sentacion clinica, que fueron mas tarde correc-
tamente diagnosticados de otros espectros del
OCA u otras entidades clinicas diferentes.

Introduccion: El OCA pertenece a un grupo
de trastornos raros, en el cual hay una cantidad
normal de melanocitos, pero la produccion de
melanina estd disminuida o ausente. El OCA
es un defecto hereditario que se manifiesta por
hipopigmentacion generalizada de la piel, el
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pelo y los ojos, nistagmus congénito, disminu-
cién de la vision, defectos de transiluminacion
iridiana (TIDs), hipoplasia foveal, anomalias
del nervio dptico y desviacion de las fibras del
quiasma Optico. La mayoria de los casos de
OCA solo afectan al pelo y la piel, sin embargo,
al menos dos tipos de OCA estan asociados con
hallazgos sistémicos: el sindrome de Hermans-
ky-Pudlak (SHP) y el sindrome de Chediak-
Higashi (SCH). En el albinismo ocular ligado
a X, la disminucion de la pigmentacion aparece
solo en el ojo, aunque esto no es del todo cierto,
ya que estos pacientes tienen macromelanoso-
mas anormales en la biopsia de piel. Un nue-
vo sindrome, llamado FHONDA, presenta un
fenotipo visual indistingible de albinismo, con
nistagmus e hipoplasia foveal, pero sin altera-
ciones pigmentarias. Presenta con frecuencia,
embriotoxon posterior.

En la préctica clinica el diagnostico de OCA
es con frecuencia realizado en base a los hallaz-
gos clinicos, sin realizar confirmacion genética.
Se han propuesto (Kruijt et al) unos criterios
mayores: hipoplasia foveal significativa, des-
viacion de las fibras del quiasma e hipopigmen-
tacion ocular, y unos criterios menores: nis-
tagmus, hipopigmentacion e hipoplasia foveal
moderada. Para el diagnostico de hipoplasia
foveal, la tomografia de coherencia Optica es el
gold estandar. La detencion de la desviacion de
las fibras del quiasma optico, es de gran ayuda
para el diagnoéstico, pero se requieren técnicas
de potenciales evocados visuales con protoco-
los especiales. Aun asi, en al menos un estudio,
se ha visto que esta alteracion estaba ausente en
el 16% de los pacientes. Ademas tampoco ayu-
da a descartar el SHP ni el SCH. La hipoplasia
del nervio oOptico fue descrita en 6 de 9 pacien-
tes en un estudio.

Métodos: Se evaluaron retrospectivamen-
te las historias clinicas de los pacientes de la
Clinica Pediatrica de Enfermedades Oculares
Hereditarias perteneciente a la Universidad de
Iowa diagnosticados de OCA entre 1980y 2018
que posteriormente fueron diagnosticados de
otro trastorno.

Resultados: Se identificaron 8 nifios que
se presentaron inicialmente con caracteristicas
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clinicas sugestivas de OCA cuyo diagnodstico
cambi¢ a lo largo del tiempo. Los autores pre-
sentan los casos clinicos de estos 8 pacientes.
Los signos de presentacion clinica fueron: pig-
mentacion clara de la piel y anejos (8/8), nis-
tagmus congénito (6/8), disminucion de agude-
za visual (8/8), TIDs (8/8) e hipoplasia foveal
(7/8). De los 8 nifios, 4 presentaron miopia pro-
gresiva de inicio en la edad preescolar. Otras
asociaciones clinicas fueron: pérdida auditiva
(3), convulsiones (1), alteracion de la radiogra-
fia de torax (1) y facilidad para los moratones
(2). Durante el seguimiento aparecid nueva
clinica y los tests genéticos demostraron dife-
rentes entidades: Sindrome de Knobloch, Sin-
drome de Jeune, Sindrome de Donnai-Barrow,
Sindrome de Waardenburg, Sindrome de Aniri-
dia, Sindrome de Stickler y Sindrome de Her-
mansky-Pudlak, que es uno de los tipos sindro-
micos de OCA.

Discusion: Las caracteristicas clinicas que
se emplean para el diagndstico de OCA tam-
bién pueden aparecer en otros desordenes, por
lo tanto, para el diagnostico definitivo de OCA
se deben realizar pruebas genéticas. En este
estudio todos los pacientes tenian los criterios
diagnosticos de OCA en la presentacion inicial,
pero posteriormente desarrollaron otras alte-
raciones que no son comunes en el OCA tales
como la pérdida auditiva y el inicio precoz de
miopia progresiva. Los tipos sindromicos de
OCA como el SHP, a menudo no pueden dife-
renciarse de OCA aislado sélo por el aspecto
clinico.

Actualmente existen paneles de genes aso-
ciados a alteraciones pigmentarias disponibles
comercialmente y en constante expansion. Los
autores inciden en la importancia de solicitar el
panel que incluya todos los genes actualmente
conocidos relacionados con los trastornos de la
pigmentacion tanto los genes asociados a no-
sindromes OCA como los asociados a sindro-
mes OCA.

Los sindromes de Angelman y Prader-Willi
merecen una consideracion especial ya que al-
gunos pacientes pueden presentar caracteristi-
cas clinicas de albinismo debido a una deleccion
en el mismo gen que estad asociado al OCA2.
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El resultado positivo o negativo debe ser
interpretado en el contexto del panel de ge-
nes que estamos solicitando y de la solidez del
diagndstico clinico. Un test genético positivo
debe confirmarse con muestras de los padres.
Un test genético negativo, incluso cuando es
completo, no excluye la enfermedad. Si el test
es negativo o inconcluso, o si el resultado ha
sido inesperado, debe realizarse un seguimien-
to clinico cada 6 meses y realizar pruebas adi-
cionales (audiometria, ERG de campo amplio,
PEV, exploracion de los padres). Es importante
consultar con oftalmélogos pediatricos exper-
tos en solicitar e interpretar las pruebas gené-
ticas. Un diagnostico precoz ayudard por un
lado a establecer la necesidad de seguimiento
por parte de un retin6logo y por otro a ofrecer
consejo genético.

Comentarios. El albinismo es una enfer-
medad rara con una incidencia de 1/20.000,
pero ademas, existen muchas variantes, algu-
nas excepcionalmente raras y enfermedades
que presentan las caracteristicas del albinis-
mo. Los autores inciden en la importancia
de las pruebas genéticas para el diagndstico
definitivo de los trastornos que cursan con
clinica de albinismo. Es muy importante el
seguimiento de estos nifios porque la apari-
cion de una miopia progresiva, sordera, epi-
lepsia y alteraciones del térax nos deben ha-
cer sospechar otros trastornos. La hipoplasia
foveal puede estar presente también en otras
entidades clinicas. En cuanto a los genes im-
plicados en el albinismo estan: OCA, 7 ti-
pos (OCA1-OCA7, mutaciones en los genes
TYR, OCA2, TYRPI1, SLC45A2, OCAS, SL-
C24AS5, Cl10orfl1), albinismo ocular, 1 tipo
(OA1, mutaciones en el gen GPR143), 2 sin-
dromes relacionados: Chediak-Higashi, 1 tipo
(CHSI1, con mutaciones en LYST), Hermans-
ky-Pudlak, 9 tipos y FHONDA (mutaciones
en el gen SLC38AS). En Espaiia, un grupo de
medicina xenémica ha actualizado los nuevos
genes y mutaciones aparecidas mas reciente-
mente, de manera que con paneles de genes
especificos de albinismo se pueda valorar la
mejor estrategia diagnostica usando criterios
de coste-eficacia.
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Comentarios de la Dra. Mila Merchante
Alcantara

Double-under muscle transposition: an
effective surgical option for large-angle
paralytic strabismus

Furuse T, Morisawa S, Kobashi R, Ohtsuki H,
Hasebe S. Journal AAPOS 2021; 25:209.e1-6.

La transposicion muscular de Hummelshe-
im fue descrita por 1.* vez en 1907 para corre-
gir la desviacion inducida por la pérdida de la
contractilidad de un musculo extraocular. En
una paralisis del VI par, p.ej., se dividen lon-
gitudinalmente el RS y el RI; se desinserta la
mitad temporal de cada musculo y se une a la
esclera adyacente al extremo mas cercano de la
insercion del RL. La correccion media de este
procedimiento es 42D, aumentando a 51-57D
al combinarse con retroceso del RM antago-
nista. La transposicion del tendoén completo no
produce mayor efecto quirurgico (26-39D). Se
han propuesto modificaciones para aumentar
su efecto y reducir el riesgo de complicaciones
como [SA; pero tampoco fueron adecuadas para
desviaciones >60D, frecuentemente asociadas
a estrabismo paralitico severo. Las suturas de
fijacion posterior de los musculos transpuestos
o las suturas intermusculares posteriores entre
RV y RL son eficaces, con efecto de 31,3-55D
en transposicion de tendon completo y de 35,7-
51,7D de medio tendon (generalmente asociada
a retroceso del antagonista). La transposicion
muscular sin tenotomia o division muscular ha
recibido cierta atencion al ser relativamente fa-
cil de realizar y ofrecer menor riesgo de ISA;
sin embargo, el efecto medio es pequefio (24-
36D) como cirugia aislada y hasta 48D con re-
troceso del antagonista. La inyeccion de toxina
botulinica en el musculo antagonista también se
usa para aumentar las cirugias de transposicion;
con efecto medio de 32-66D, pero puede dismi-
nuir con el tiempo.

Un procedimiento informado recientemen-
te es la «transposicion ajustable cruzaday, en la
que se desinserta la totalidad de los tendones de
RS y RI usando una técnica de separacion de va-
sos, se cruzan debajo del musculo paralizado y
se anclan en los extremos opuestos de la inser-
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cion usando una técnica de retroceso. Esta ciru-
gia produce un avance adicional de los musculos
transpuestos, ademas de ubicar sus trayectorias
mas posteriormente. Se informé que la correc-
cion media era 48.5D, Uno de los autores (David
Guyton) sugirié considerar el uso combinado de
esta técnica y el procedimiento de O’Connor, es
decir, dividir los RV longitudinalmente y trans-
poner las mitades contralaterales en lugar de los
tendones completos, para reducir el riesgo de
desviacion vertical inducida por la cirugia.

Objetivo: Describir los resultados utilizan-
do un procedimiento de transposicion muscular
nuevo, la doble transposicion inferior (DUT),
en el tratamiento de pacientes con diferentes ti-
pos de estrabismo paralitico.

Sujetos y métodos: Se revisaron retrospec-
tivamente las historias clinicas de pacientes
consecutivos con estrabismo paralitico some-
tidos a DUT de 2015 a 2018. Se realiz6 DUT
en aquellos que no podian mover el ojo a PPM
(déficit de duccion grado -5); ahadiendo retro-
ceso del musculo antagonista cuando el TDP
intraoperatorio era positivo hacia el lado del
musculo paralizado.

Las cirugias se realizaron con anestesia ge-
neral, e incisién limbar o pequefias incisiones.
En la paralisis del RL, se dividen longitudinal-
mente RS y RI una distancia de 15 mm. La mi-
tad nasal opuesta al musculo paralizado se sepa-
ra del tejido conectivo circundante, se asegura
con sutura no reabsorbible 6.0 doblemente ar-
mada, se desinserta, se pasan las suturas debajo
de la mitad temporal restante del musculo y el
RL (doble inferior), se avanzan uniformemente,
se anudan por debajo del RL, y se anclan en la
esclera adyacente a los extremos opuestos de la
insercion del RL mediante una técnica de retro-
ceso. En la pardlisis del RM, de forma similar,
se transponen las mitades temporales a los ex-
tremos opuestos de la insercion del RM.

Se midio el angulo de desviacion lejos y cer-
ca mediante cover alterno y prismas antes de la
cirugia, al mes de la misma y en el examen fi-
nal. Para neutralizar la desviacion se utilizaron
prismas sueltos en el ojo parético; si 50D era
insuficiente, se us6 también en el mismo o0jo un
prisma Fresnel en gafas de potencia que com-
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pensase la desviacion residual. En la paralisis
bilateral, los prismas se colocaron por separado
en AO. El efecto del tratamiento se estimo res-
tando la desviacion horizontal preoperatoria de
la posoperatoria. El déficit de duccion se clasi-
ficd en una escala de 0 a 5 (de normal a falta de
funcién muscular, sin llegar a linea media, en
incrementos de 25% para los grados 1 a 4).

Resultados y discusion: Se incluyeron 7 pa-
cientes: 1| WEBINO, 1 rotura de RM y 5 parali-
sis del VI par. Se realiz6 s6lo DUT en 3 pacien-
tes (2, 5y 6) y DUT combinada con retroceso
del antagonistaen 4 (1, 3,4 y 7); 1 paciente (7)
se sometio a cirugia bilateral. El seguimiento
medio fue de 17 + 18 meses (7-57).

Preoperatoriamente, las desviaciones me-
dias de lejos y cerca fueron 66D + 24D (25-
142D) y 66D + 29D (23-189D), resp. El cam-
bio medio en la desviacion de lejos y cerca para
cada ojo operado en s6lo DUT fueron 60D +
6D (53-65D) y 52D + 3D (50-55D), resp.; y en
cirugia combinada, 69D + 23D (52-103D) y
75D + 39D (50-133D), resp.; mayores que con
las cirugias de transposicion previas. DUT mas
retroceso maximo del antagonista puede corre-
gir una gran desviacion (90-100D), como se de-
mostro en los pacientes 3y 7.

DUT indujo grandes hipercorrecciones en 2
pacientes (3 y 6) que requirieron cirugia adicio-
nal con anestesia local. En este estudio no se
realizaron pruebas de fuerza generada. Si hu-
biesen tenido algo de fuerza de abduccion re-
sidual probablemente se habria visto con dicha
prueba y se podia haber optado por otro proce-
dimiento.

Durante el periodo de seguimiento, la ali-
neacion ocular estuvo casi estable en todos los
pacientes. En el examen final, las desviaciones
medias de lejos y cerca fueron +2D + 3D (-4-
0D) y -4D £7D (-10-0D), resp.

Todos, excepto 1 paciente, tenian limitacion
de duccion grado -5, que mejord: De -5 a -3 en
los pacientes 1,3,4,5y 7,de-3a-2enelby
de -5 a -0 en el 2 (que obtuvo alineacion ocular
y aduccion casi completa 1 dia después de la
cirugia). El paciente 1 mostr6 un déficit leve de
duccidn (-1) hacia el musculo antagonista des-
pués de DUT.
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El gran efecto de DUT se debe probable-
mente a que crea un efecto sinérgico con las
técnicas de aumento propuestas previamente. 1.
Las mitades del tendon de RS y RI pasan por
debajo de 2 musculos: la mitad restante (como
en la modificacion de O’Connor) y el musculo
paralizado (como en la transposicion ajustable
cruzada). Es posible que el pequefio avance
adicional de los musculos transpuestos aumen-
te significativamente el efecto. 2. Se intenta
dejar intactas las membranas intermusculares
rodeando la mitad restante de los RV, que con el
tejido conjuntivo pueden actuar como pivote y
asi mejorar el efecto del avance. 3. DUT crea un
posicionamiento lateral de los tendones trans-
puestos de unos 5 mm en el margen cercano
del musculo paralizado con las suturas ancladas
en la esclera adyacente al extremo opuesto de
la insercion. El gran efecto corrector de DUT
puede reducir en algunos casos la necesidad de
retroceso muscular antagonista.

La paciente 4 experimentd una desviacion
vertical posoperatoria inducida de 8D persis-
tiendo la diplopia; sin embargo, estaba satis-
fecha con la mejoria de la alineacion ocular y
rechazé una nueva cirugia. Esta complicacion
de las transposiciones de los RV surge porque
no es facil equilibrar la tension de los musculos
transpuestos durante la cirugia. Su frecuencia
con DUT (14%) fue menor que en las transpo-
siciones de tendon completo, incluida la trans-
posicion cruzada ajustable (26-58%), lo que
sugiere que la mitad restante de los tendones
contribuye a mantener la alineacion vertical.

Otra ventaja de DUT sobre las transposicio-
nes de tendon completo es que se conserva par-
te del flujo sanguineo a través de los RV y, en
consecuencia, se reduce el riesgo de ISA (que
no surgid en ningun paciente) sin la laboriosa
técnica de preservacion de vasos.

Una desventaja teorica del DUT es la inva-
sion quirurgica extensa; sin embargo, el exa-
men posoperatorio con lampara de hendidura
no indic6 inflamaciéon conjuntival excesiva ni
cicatrizacidon en ningun paciente.

Este estudio esta limitado por la falta de con-
troles: los resultados de las comparaciones del
efecto corrector entre diferentes procedimien-
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tos son solo sugerentes. Aunque DUT fue muy
eficaz en varios tipos de estrabismo paralitico,
su efecto puede diferir entre ET y XT, enfer-
medades y grado de contractura del musculo
antagonista.

Conclusion: DUT parece ser una opcion efi-
caz para aumentar la transposicion de RV. En
combinacion con el retroceso del musculo an-
tagonista, podria ser una buena alternativa en
pacientes con estrabismo paralitico grave que
probablemente no se resuelva con las cirugias
de transposiciéon muscular informadas ante-
riormente. En algunos casos, puede producir
hipercorreccion excesiva y desviacion vertical
posoperatoria.

A prospective study of treatments for
adult-onset divergence insufficiency-type
esotropia

Crouch ER, Dean TW, Kraker RT, Miller AM,
Kraus CL, et al. Journal of AAPOS 2021; 25:
203.el-1.

La ET tipo insuficiencia de divergencia (ID)
es una forma comun de estrabismo en adultos,
que representa el 10% de todos los estrabismos
en adultos de nueva aparicion, con una inciden-
cia de 6 por 100.000 y una incidencia mas alta
en adultos mayores. También conocida como
ET de lejos relacionada con la edad, se define
a menudo como una ET comitante adquirida en
la que el angulo de desviacion es mayor de lejos
que de cerca. Su etiologia sigue sin estar clara;
entre las hipotesis se incluyen la degeneracion
de los tejidos conjuntivos orbitarios relaciona-
da con la edad (cominmente conocida como
«sindrome del ojo caido») y el acortamiento o
aumento del tono de los RM. Se utilizan comun-
mente una variedad de tratamientos: correccion
con prisma, ejercicios/terapia de divergencia y
cirugia (reseccion de RL y retroceso de RM, en
combinacion o individualmente). La mayoria de
los informes previos estan limitados por un dise-
fio retrospectivo, o un programa de seguimiento
y recopilacion de datos no estandarizados.

Objetivo: Describir prospectivamente las
caracteristicas clinicas de los adultos con ET
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tipo ID, la frecuencia de tratamientos especifi-
cos y sus resultados a las 10 semanas y a los 12
meses.

Sujetos y métodos: En este estudio obser-
vacional prospectivo se inscribieron, entre sep-
tiembre de 2015 y diciembre de 2017, 110 adul-
tos en 28 sitios al iniciar un nuevo tratamiento.
La eleccion del mismo (prisma, ejercicios/tera-
pia de divergencia o cirugia) y sus caracteristi-
cas especificas quedaron a criterio del investi-
gador. Se evaluo la diplopia en el momento de
la inscripcion y a las 10 (£3) semanas y 12 (£2)
meses, utilizando un cuestionario de diplopia
estandarizado (DQ) en posiciones especificas
de la mirada (lectura, lejos en linea recta, de-
recha, izquierda, arriba, abajo, cualquier otra)
y la frecuencia para cada posicion de la mirada
(«nuncay, «raramente», «a veces», «a menudo»
o «siemprey). Se defini6 como éxito primario
a respuestas de «rara vez» o «nunca» mirando
recto al frente de lejos, sin iniciar ningln tra-
tamiento alternativo (a excepcion de ejercicios
o prismas en el postoperatorio inmediato, < 10
semanas, de pacientes quirurgicos). Se definio
como éxito secundario a respuestas de «rara
vez» 0 «nuncay» para la lectura y al frente de
lejos.

Eran elegibles los adultos diagnosticados de
ET tipo ID con ET de lejos de 2D-30D, al me-
nos un 25% mayor que de cerca (medida con
cover test alterno y prismas -PACT-), y diplo-
pia binocular de lejos presente al menos «a ve-
ces» durante la semana anterior a la inscripcion.
Cualquier desviacion vertical coexistente tenia
que ser menor que la ET de lejos y < 10D. No
eran elegibles para cirugia si ya se les habia rea-
lizado cirugia de estrabismo; si, si tenian trata-
miento previo con prisma o ejercicios/terapia.
No eran elegibles para prisma o ejercicios/tera-
pia si habian recibido el mismo tratamiento el
ano anterior. Todos los participantes completa-
ron el cuestionario AS-20, que evalta la calidad
de vida relacionada con la salud (CVRS) y tiene
4 puntuaciones unidimensionales (funcion de
lectura, funcion general, autopercepcion, inte-
racciones).

Resultados y discusion: De los 110 partici-
pantes, a 3 (3%) se les prescribieron ejercicios/
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terapia de divergencia, a 32 (29%) prisma base
externa y a 76 (68%) cirugia; 1 se incluyo en
prisma y en cirugia porque originalmente se
inscribio en prisma, a las 10 semanas fracaso
(completd examen de resultados temprano) y se
inscribio en cirugia. Los resultados se limitan a
prisma y cirugia, debido a los pocos casos ins-
critos en ejercicios.

Los participantes eran principalmente blan-
cos (96%) y mujeres (67%, predisposicion
también informada por otros), con edad media
de 71,2 afios (r = 18,8-90,8). Los tratados con
cirugia informaron diplopia mas grave de lejos
(puntuacién DQ) y mayor desviacion en la ins-
cripcion.

Resultados con Prisma: Ninguno de los 32
participantes a los que se prescribio prisma ha-
bia recibido tratamiento previo parala ET. No se
estandariz6 el método de prescripcion de pris-
ma. En el momento de la inscripcion, al 47%
se les prescribi6 prisma incorporado y al 53%
prisma Fresnel. A las 10 semanas, el 57% usaba
prisma incorporado y el 43% Fresnel; y a los
12 meses, el 72% usaba prisma incorporado, el
16% Fresnel y el 12% no usaba prisma. La can-
tidad de prisma prescrita varié en 3 enfoques en
relacion con la desviacion de lejos: correccion
total (100% de la ET, medida por PACT), alivio
alto (60-99%) y alivio bajo (< 60%).

Los criterios de éxito primario y secunda-
rio se cumplieron en 22 de 30 a las 10 semanas
(73%; 1C del 95%, 54-88%) y en 16 de 26 a
los 12 meses (62%; IC del 95%, 41-80%). El
seguimiento se complet6 en el 78%. Esta tasa
de éxito es predeciblemente alta, ya que las
desviaciones de angulo pequefio se tratan co-
munmente con prisma, y el prisma prescrito de
manera apropiada deberia eliminar la diplopia.
Las puntuaciones medias de DQ y del dominio
de funcion general de AS-20 mejoraron a las 10
semanas y 12 meses.

Resultados con cirugia: Un 82% de los 76
participantes sometidos a cirugia habian sido
tratados previamente con prisma. La cirugia mas
frecuentemente realizada fue retroceso bilateral
de RM, seguida de reseccion bilateral de RL.

Los criterios de éxito primario se cumplieron
en 69 de 74 alas 10 semanas (93%; IC del 95%,
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85-98%) y en 57 de 72 alos 12 meses (79%; IC
del 95%, 68-88%). Los criterios de éxito secun-
dario se cumplieron en 67 de 74 (91%; 1C del
95%, 81-96%) a las 10 semanas y en 56 de 72
(78%; 1C del 95%, 66-87%) a los 12 meses. El
seguimiento se completo en el 93%. Una preo-
cupacion con respecto al retroceso bilateral de
RM es que podria inducir desviacion y diplopia
de cerca; sin embargo, el éxito secundario fue
casi idéntico al primario y la XT sintomatica
inducida de cerca fue rara durante el periodo de
seguimiento. Las puntuaciones medias de DQ
y de los dominios de funcién general, lectura,
autopercepcion e interaccion del AS-20 mejo-
raron a las 10 semanas y 12 meses. No hubo
diferencias notables en las puntuaciones de DQ
o las puntuaciones de dominio AS-20 entre los
2 grupos quirdrgicos principales, aunque el
pequefio nimero de sometidos a reseccion de
ambos RL impidi6 comparaciones estadisticas
formales.

Con respecto a si el tratamiento previo con
prisma influyd o no en el éxito posterior de la
cirugia, no se encontraron diferencias significa-
tivas; aunque hubo un niimero insuficiente de
casos sin tratamiento previo con prisma como
para evaluarlo formalmente. Por lo que el efec-
to del prisma previo sobre el resultado quirtrgi-
co merece un estudio mas a fondo.

Limitaciones de este estudio: No contd con
controles sin tratar y no se puede comentar la
historia natural de esta afeccion. Tampoco se
asignd al azar el tratamiento, sino a criterio
del investigador, con posible sesgo de asigna-
cion. Ninguno de los participantes tratados con
prisma habia recibido tratamiento previo para
su ET, mientras que el 82% de los sometidos
a cirugia habian sido tratados previamente con
prisma; no pudiéndose comparar las tasas de
€xito entre cirugia y prisma. Ademas, los tra-
tados con cirugia tenian diplopia més grave de
lejos y desviaciones mas grandes que los tra-
tados con prisma. Aunque hubo una retencion
excelente para la cirugia (93%), fue mas baja
para el prisma (78%). No estd claro si un se-
guimiento menos dptimo cred sesgo, porque los
participantes podrian haber buscado tratamien-
to alternativo en otro lugar o haber sido mas
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propensos a regresar con sintomas. Tampoco se
estandariz6 la prescripcion del prisma ni el tipo
de cirugia; y dosis estandarizadas podrian haber
dado resultados diferentes. El prisma Fresnel a
largo plazo, en una pequena proporcion de par-
ticipantes, puede haber influido en los resul-
tados, particularmente en las puntuaciones de
CVRS. Por ultimo, al dicotomizar una medida
continua u ordinal, como las respuestas DQ de
5 niveles, existe el riesgo de clasificacion errd-
nea, informado hasta en un 20%.

Conclusiones: En esta cohorte tanto el pris-
ma base externa como la cirugia de estrabismo
(generalmente después del prisma) tuvieron
éxito en el tratamiento de la diplopia en la ma-
yoria de los adultos con ET tipo ID evaluados
durante el primer afio de seguimiento.

Comentarios de la Dra. Olga Seijas Leal
Ten-year review of neuroimaging in acute
paediatric strabismus

Chong C, Allen N, Jarvis R, Dai S. Clin Exp
Ophthalmol. 2021 Sep; 49(7):724-728.

Este estudio hace una revision de los estra-
bismos agudos en la infancia que se han pre-
sentado durante 10 afios en 2 hospitales tercia-
rios de Nueva Zelanda. Dado que las técnicas
de neuroimagen en nifios requieren en muchas
ocasiones anestesia general y no estan exentas
de riesgo, su objetivo es optimizar el manejo
de estos cuadros, analizando la experiencia de
dichos 10 afos (desde noviembre de 2009 a no-
viembre de 2019).

Durante el periodo estudiado, se realizaron
500 pruebas de neuroimagen en pacientes me-
nores de 18 afios. De este total, se analizaron
solamente aquellos que la prueba de imagen
habia sido realizada por un estrabismo de apa-
ricion aguda, excluyendo todos aquellos que
tenian antecedente de patologia intracraneal,
traumatismo, epilepsia, nistagmus o estrabismo
previo.

Se analizaron 70 pacientes. La edad media
fue de 8,17 (+4,83) anos. El 64,3% de la mues-
tra fueron varones. Se dividieron en 2 grupos:
estrabismos agudos aislados (75,7%) y estra-
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bismos asociados a otros sintomas (como pa-
piledema, niuseas, vomitos u otros sintomas
neuroldgicos). La forma de estrabismo mas
frecuente en la serie fue la endotropia conco-
mitante (50%), en segundo lugar, paresia del
VI nervio craneal (22,9%), exotropia (7,1%),
sindrome de Brown (7,1%), estrabismo mixto
(5,7%), estrabismo vertical (4,3%), paresia del
oblicuo superior (1.4%) y paresia del I1I nervio
craneal (1,4%).

Se hallé6 anormalidad en la prueba de neu-
roimagen en 16 nifios: anomalias congénitas en
6 (37.5%), patologia tumoral en 4 (25%), pa-
tologia inflamatoria en 3 pacientes (18,8%), 1
caso de infarto hemorragico (6.3%), 1 caso de
fractura esfenoidal (6,3%) y una hidrocefalia
(6,3%). Solo 2 nifos del grupo de estrabismo
agudo aislado tuvieron patologia potencial-
mente grave; mientras que en el grupo de los
estrabismos agudos con sintomatologia asocia-
da fueron 9 (52,9%). Los 2 nifios del grupo de
estrabismos agudos aislados cuya neuroimagen
demostrd patologia que comprometia la vida
del paciente, fueron ambos paresias del VI ner-
vio craneal.

Los autores comparan sus resultados con
otras series similares publicadas y en base a
ello, recomiendan: pedir neuroimagen a todos
los pacientes pediatricos con estrabismo agudo
acompaiiado de otra sintomatologia. Sin embar-
go, en aquellos pacientes que debutan con es-
trabismo agudo aislado, pedir neuroimagen tan
solo a los cuadros de paresia del VI nervio cra-
neal. Postulan que el resto pueden ser maneja-
dos prescribiendo la graduacién adecuada bajo
cicloplejia y solo si aparecen nuevos sintomas
acompafiantes o si el estrabismo no responde a
la graduacion, pedir la prueba de neuroimagen.

A multicenter Spanish study of atropine
0.01% in childhood myopia progression
Pérez-Flores I, Macias-Murelaga B, Barrio-
Barrio J et al.

Este es un estudio prospectivo y multicéntri-
co espafiol para valorar la eficacia y seguridad
de la atropina 0.01% en el control de la miopia
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en nifios entre 6 y 14 afios. Aqui se presentan
los resultados en el primer afio de seguimien-
to. Como criterios de inclusion: miopia de entre
-2.00 a -6.00 dp, con un cilindro menor de 1.50
dp, con progresion documentada en el afo an-
terior mayor de 0.5 dp de equivalente esférico
(comprobado bajo cicloplejia). Los pacientes
fueron reclutados desde Octubre 2017 a Abril
2019 en 12 centros oftalmolédgicos espanoles.

La formulacion magistral de la atropina
0.01% fue realizada en farmacias autorizadas
siguiendo un protocolo comun en todas ellas.
Se excluyeron aquellos pacientes con enferme-
dades sistémicas u oculares que puedan afectar
a la refraccion, aquellos con contraindicacion
para la atropina, historia previa de ambliopia o
estrabismo, uso previo de atropina o pirenzepi-
na u ortoqueratologia.

Se han analizado 105 pacientes, entre los
cuales hubo 13 perdidas, 4 de ellos por efec-
tos secundarios, 1 porque prefiri6 cambiarse a
tratamiento con ortoqueratologia, y los 8 res-
tantes por pérdida de seguimiento. Con lo que
finalmente fueron 92 pacientes los que han sido
analizados en el primer afio de seguimiento. La
media de edad fue de 9,76 (£1,93) afios, el 50%
fueron mujeres, el 97,8% de raza caucasica y el
77,2% tenian iris de color marrén.

La progresion del equivalente esférico du-
rante este primer afo de tratamiento fue de
-0.44+0.41 dp y la longitud axial 0.27+0.20
mm. La progresion de equivalente esférico del
afio anterior al inicio de tratamiento con la atro-
pina fue de -1.01+0.38 dp. E1 61.9% de los pa-
cientes progresaron menos de -0.50 dp durante
este primer afio de tratamiento; mientras que un
5.4% de los pacientes progresaron mas de -1.00
dp, siendo considerados no respondedores.

En el andlisis multivariante de regresion,
ninguno de los parametros demograficos, ni
oculares presentaron una asociacion significa-
tiva con la progresion miopica.

En cuanto a los efectos secundarios registra-
dos, la mayoria fueron leves. A las 2 semanas
la distribucion de efectos secundarios fue: el
15.2% de los pacientes presentd molestias ocu-
lares, el 6.5% fotofobia leve, el 1.1% fotofobia
moderada y el 5.4% dificultad en la vision de



Comentarios a la literatura

cerca. A los 12 meses: el 1,1% referia moles-
tias, el 2,2% fotofobia leve, y el 2,2% dificultad
en vision de cerca. De los 13 pacientes exclui-
dos, 4 dejaron el tratamiento por efectos secun-
darios: 2 de ellos por patologia sistémica que no
se pudo descartar que no estuviera relacionada
con la atropina (uno de ellos por taquicardia
y otro por vértigo) y los otros 2 por molestias
oculares asociadas a las gotas.

En la discusion los autores destacan que la
disminucion relativa de la miopia que han obte-
nido durante este primer afo de tratamiento ha
sido del 56%, comparandolo con el afio previo
al inicio del tratamiento. Dicha cifra es supe-
rior a los trabajos asiaticos, que podria deberse
a varios factores como la coloracion del iris o
el mayor tiempo de los nifios espafioles al aire
libre u otras diferencias socio-culturales.

Como limitaciones, se destaca el tamafio de
la muestra que de forma ideal deberia ser mayor
y la ausencia de grupo control.

Este estudio est4 actualmente en su segundo
afno de recogida de datos, serd muy interesante
saber los resultados tras 2 afios de tratamiento.

Comentarios del Dr. J. Tejedor Fraile
Wright hang-back recession with fibrin
glue compared with standard fixed suture
recession for the treatment of horizontal
strabismus

Wright KW, Arow M, Zein M, Strube YNJ.
Can J Ophthalmol. 2021;56(4):244-249.

En este estudio se compara una variante de
retroinsercion mediante sutura colgante pro-
puesta por Kenneth Wright, a la que se afiade
pegamento biologico de fibrina (WHBG, gru-
po 1), con la retroinsercion estandar de sutura
escleral fijada in situ (SFR, grupo 2), para el
tratamiento de estrabismo horizontal.

La retroinsercion con sutura colgante pre-
senta algunas ventajas respecto a la retroinser-
cion estandar: reduce el riesgo de perforacion
escleral (la esclera es mas gruesa que en la lo-
calizacion mas posterior de la retroinsercion
estandar), se realiza aproximadamente sobre
pars plana (no sobre la retina), y permite una
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mejor exposicion para el paso de la sutura. Sin
embargo, en la sutura colgante el musculo no
necesariamente se adhiere en el punto de re-
troinsercion deseado, ya que se puede desplazar
horizontal o verticalmente, trepar hacia delante
o sufrir deslizamiento posterior dando lugar a
hipercorreccion tardia. El pegamento de fibrina
es un adhesivo tisular que forma un coagulo de
fibrina a partir de fibrindgeno y trombina y per-
mite estabilizar la nueva insercion del muscu-
lo en la retroinsercidn colgante, al ser aplicado
entre el musculo y el lecho escleral al final del
procedimiento.

Los autores realizaron un estudio retrospec-
tivo comparado, incluyendo pacientes opera-
dos entre 2016 y 2018, con alguna de las dos
técnicas, para tratar estrabismo horizontal. Se
considerd un buen resultado quirtirgico a una
desviacion de hasta 10 DP, con un seguimiento
minimo de al menos 2 meses. Se incluyeron 17
pacientes (32 ojos) en cada grupo, el 35% con
endotropia y 65% con exotropia. La retroinser-
cion colgante se realizd por un procedimiento
modificado por el autor (KWW), consistente en
una fijacion en el musculo en 3 puntos y una
sola pasada en la esclera (Vicryl 5-0) de 5-7
mm, paralela a la insercion primitiva, 1 mm por
delante de la misma. El nudo de sutura se anu-
da posterior a la insercion escleral, proximo al
punto de retroinsercion del musculo (evitando
la posible erosion de la conjuntiva anterior por
los cabos del nudo, cuando la sutura es perpen-
dicular a la insercion y se anuda por delante de
la misma). Posteriormente, se aplican 1-2 go-
tas de pegamento de fibrina (TISSEEL) entre
el lecho del musculo y la esclera, incluyendo
las suturas colgantes (esperando 60 s para el
endurecimiento del pegamento tisular). La re-
troinsercion estandar se realiz6 directamente en
el punto de retroinsercion escleral (Vicryl 5-0).
En ambos casos se utilizé el gancho con aca-
naladura disefiado por el autor, para evitar una
perforacion inadvertida en la pasada de la sutu-
ra por el musculo.

Las desviaciones preoperatorias eran simila-
res en los dos grupos de tratamiento (WHBG y
SFR): 25.5 y 28.3 DP en los participantes con
endotropia, respectivamente; 26.6 y 23.8 DP
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en los operados de exotropia, respectivamente.
Aunque las diferencias en desviacion preopera-
toria entre los grupos no son significativas, las
edades son diferentes en el grupo 1 y 2 (media
de 55,3 y 30.8 afios en los pacientes con en-
dotropia; 25 y 13,3 afios en los pacientes con
exotropia, respectivamente). Los pacientes eran
miopes de media en el grupo 1, y practicamente
emétropes en el grupo 2, con diferencias signi-
ficativas en los pacientes con endotropia (-3.9
vs 0.8 D), exotropia (-0.7 vs 0.4 D), y en con-
junto. Las agudezas visuales se podian consi-
derar similares en ambos grupos. Las dosis de
retroinsercion quirargicas fueron significativa-
mente distintas so6lo en los pacientes con exo-
tropia (media de 5.1 y 5 mm en los pacientes
con endotropia, para los grupos 1 y 2, respec-
tivamente; 6,5 y 5,7 mm en los pacientes con
exotropia, respectivamente). Las desviaciones
postoperatorias fueron de 6 y 2,5 DP en pa-
cientes con endotropia a corto plazo (1-7 dias),
respectivamente; 5,7 y 3,3 DP en los pacientes
con exotropia a corto plazo, respectivamente.
En un plazo intermedio (2-8 meses), 5,3 y 2,3
DP en endotropia; 3,6 y 6,8 DP en exotropia,
repectivamente. Los porcentajes de éxito motor
(<10 DP de lejos) fueron similares a corto plazo
para la endotropia (83.3% vs 100%) y exotro-
pia (90,9% vs 100%), asi como a largo plazo,
tanto para endotropia (83,3% vs 100%) como
exotropia (100% vs 81.8%). Los resultados glo-
bales de éxito se pueden considerar similares en
ambos grupos.

Estos resultados indican que el uso de pega-
mento de fibrina en la retroinsercion colgante
puede proteger del posible deslizamiento del
musculo (mas frecuente en la retroinsercion
del recto medial) o trepado del mismo (mas
frecuente en la del recto lateral), que podrian
restar eficacia al procedimiento, haciéndolo si-
milar a una retroinsercion estandar, pero man-
teniendo las ventajas de una mayor seguridad
en la cirugia. Esta conclusion es de gran interés
para el cirujano de estrabismo. No obstante, el
caracter retrospectivo de la recogida de datos,
con posible sesgo, asi como las diferencias en
algunas variables entre los dos grupos de tra-
tamiento (edad, refraccion, y dosis de cirugia),

Acta Estrabolédgica
Vol. L, Julio-Diciembre 2021; 2: 128-140

al menos en algunos subgrupos, hacen que la
evidencia obtenida sea de menor solidez, o que
se precisen ulteriores estudios mas controlados
que lo confirmen.

Botulinum toxin injection for the treatment
of strabismus: a report by the American
Academy of Ophthalmology

Binenbaum G, Chang MY, Heidary G,
Morrison DG, Trivedi RH, Galvin JA, Pineles
SL. Ophthalmology. 2021 Jun 24:S0161-6420.

Este estudio es un informe de la Academia
Americana de Oftalmologia, que encarga rea-
lizar a miembros del comité de Ophthalmic
Technology Assesment/panel de Oftalmologia
Pediatrica y Estrabismo, con la finalidad de lle-
var a cabo una revision sistematica sobre proce-
dimientos, farmacos, técnicas diagndsticas o de
screening. En el caso que nos ocupa se pretende
estudiar la eficacia de la inyeccion de toxina bo-
tulinica A, en comparacion con la cirugia, en la
musculatura extraocular, para corregir el estra-
bismo horizontal no paralitico y no restrictivo
en nifios y adultos.

Los autores realizaron una busqueda en ene-
ro de 2021 en PubMed, the Cochrane Library, y
bases de datos de ensayos clinicos, incluyendo
solo articulos publicados en inglés, utilizando
palabras clave como strabismus, squint, esotro-
pia, exotropia, congenital esotropia, infantile
esotropia, botulinum toxins, y algunas otras de
menos importancia. Dio como resultado 515
citas potenciales, que posteriormente se redu-
jeron a aquellas que cumplieran las siguientes
condiciones (todas ellas): estudio de investiga-
cion original; ensayo clinico, o al menos estu-
dio comparativo con cirugia, o serie de casos de
50 o mas pacientes (ya que la amplitud del in-
tervalo de confianza alrededor del 60% de éxi-
to motor estimado seria del 27%, 46%-73%);
seguimiento postoperatorio de al menos 6 me-
ses; informe sobre el resultado motor; estudio
del efecto de la inyeccion de BTXA (inicial o
repetida) en musculatura extraocular para estra-
bismo horizontal no restrictivo, no paralitico; el
uso de BTXA no es como terapia coadyuvante
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de cirugia de la musculatura extraocular; no se
limita al estudio de estrabismo paralitico, res-
trictivo, incomitante. El primer autor reviso los
abstracts para comprobar cudles cumplian estas
caracteristicas, de los que resultaron 40 que se
revisaron integramente, para finalmente selec-
cionar 14 articulos que cumplian las condicio-
nes exigidas por completo.

Entre los 14 estudios, ninguno cumplia las
caracteristicas de fortaleza de la evidencia ni-
vel I (ensayo clinico aleatorizado bien disefiado
y ejecutado), 5 de ellos alcanzaban el nivel 11
(ensayo clinico aleatorizado de menor calidad,
o estudio de casos-controles o cohortes bien
disefiado), y 9 se encontraban en el nivel III
(estudio comparativo -casos-controles o cohor-
tes- de menor calidad o serie de casos; todos
eran series de casos). Entre los estudios nivel
I1, 2 de ellos estudiaron pacientes de endotropia
de comienzo tardio o ‘adquirida’, y endotropia
de comienzo temprano o del lactante, operados
con retroinsercidon de ambos rectos mediales,
que tenian endotropia residual. En el primer
caso, a 23 se les asign6 tratamiento con una sola
inyeccion de BTXA, y 24 se reoperaron (a los
3,3 y 3,6 afos de media, respectivamente). El
éxito motor, después de 2,7 y 2,9 afios de se-
guimiento, fue similar en ambos grupos (61%
vs 71%) y la presencia de vision binocular tam-
bién (52% vs 63%). En el estudio de endotropia
de comienzo precoz, se asignd tratamiento con
una sola inyeccion de BTXA en 27 y se rein-
tervinieron 28 nifios (a los 14 y 15 meses, res-
pectivamente). Después de un seguimiento de
3,5y 3,75 afios, respectivamente, el éxito motor
fue similar en los dos grupos (59% vs 60%), asi
como la presencia de vision binocular (53% vs
61%). En otro estudio de cohortes no randomi-
zado, se obtuvo un porcentaje de éxito motor
mas alto (66% vs 45%) en operados por prime-
ra vez de endotropia del lactante (n=120) que
en los sometidos a 1-3 inyecciones de BTXA
sin ningin tratamiento previo (n=332), a una
edad media de 23 y 16.7 meses, respectivamen-
te. Al estratificar por desviacion preoperatoria,
los resultados de éxito motor fueron similares
en aquellos con 30 DP o menos (60% y 59%),
pero diferentes en aquéllos con mayor desvia-
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cion (69% y 36%). Esto permite concluir que
la toxina botulinica es particularmente eficaz
en endotropa de angulo pequefio o moderado.
Puede haber un cierto sesgo, en contra del tra-
tamiento con toxina, derivado de que los padres
decidieran no continuar con ¢l. Otros autores no
encontraron diferencia entre 1-3 inyecciones de
BTXA vy retroinsercion bimedial (n=25 en cada
grupo), en nifos con endotropia del lactante a
edades medias de 10 y 12,5 meses, en cuanto
a éxito motor (68% vs 77%, respectivamente).
Finalmente, en otro estudio (retrospectivo, n
total= 84), se compard una sola inyeccion de
BTXA con la retroinsercion bimedial y sutura
de fijacion posterior en nifios con endotropia
parcialmente acomodativa y elevada relacion
CA/A (incomitancia lejos/cerca), en la que el
éxito motor y fusion de cerca al afo se obtuvo
en un mayor porcentaje de casos con la toxina
(94% vs 72%).

Hay numerosos estudios no comparativos en
el nivel III de evidencia (con al menos 50 pa-
cientes). En un estudio de 306 nifios con diag-
nosticos heterogéneos, se controld la desvia-
cion en 13% a 88%, dependiendo del subtipo de
estrabismo. En otro manuscrito se describe el
tratamiento de 62 nifios, 50 con endotropiay 12
con exotropia, con una desviacion media de 30
DP, que después de 2 a 5,5 afios, consiguieron
éxito motor en el 85% de los casos. En otra se-
rie grande de 332 pacientes, con una desviacion
media de 30 DP, tras una o varias inyecciones
de BTXA, se consigui6 éxito motor en 61%,
después de un seguimiento medio de 26 meses.
Otros estudios reportan el tratamiento en gru-
pos mas homogéneos de pacientes. En uno de
ellos, 76 nifios, con una desviacion media de
33 DP, recibieron 1-3 inyecciones en los rectos
mediales. Después de 3 afios, se consiguid éxi-
to motor en el 89%. En una investigacion con
60 lactantes con endotropia (desviacion de 30
a 50 DP), inyectados una sola vez en los rectos
mediales a los 6.5 meses de vida de media, se
obtuvo éxito motor en el 88%, después de un
seguimiento de 5.2 afios, el que pudo influir la
temprana edad en el momento del tratamiento
(se recomendo tratar a los 7 meses). Otro estu-
dio se incluy6 solo endotropias adquiridas, con
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una desviacion media de 35 DP, con un éxito
motor de 88% a largo plazo, después de 1-3 in-
yecciones de BTXA.

En cuanto a los efectos secundarios repor-
tados en la mayoria de estudios se incluyen:
ptosis (siempre resuelta) en 24% de media,
desviacion vertical (media 16,5%; no resuelta
en 0,1%), exotropia consecutiva no resuelta en
0.8% de media. No se comunicd la incidencia
de ambliopia por deprivacion en los estudios
aqui seleccionados, ni de pupila tonica (descrita
por otros autores). Se comunico un caso de per-
foracion del globo, aunque el paciente no sufrié
afectacion de la agudeza visual.

En conclusion, la inyeccion de BTXA pa-
rece conseguir buenos resultados motores, en
torno al 60% de éxito, en 3 de los 5 estudios
comparativos. Varias series de casos reportan
éxito motor en 87% a 89% de casos de estra-
bismo de nifios cuando se inyecta mas de un
musculo. Sin embargo, en adultos los porcen-
tajes de éxito motor son mas bajos. Se sugie-
re la posibilidad, no confirmada atn, de mejor
alineamiento motor cuando la inyeccion se rea-
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liza tempranamente, en endotropia de comien-
7o precoz. No se recogen complicaciones que
puedan dar lugar a la ceguera. En el estudio que
reporta mayor porcentaje de ptosis, se llega al
37%, pero siempre de forma transitoria. El estu-
dio que recoge mayor porcentaje de desviacion
vertical llega igualmente al 37%, con s6lo un
1,5% de pacientes con desviacion no resuelta.
No se conoce qué efecto podria tener a largo
plazo la exposicion repetida a anestesia general,
pero en cualquier caso el tiempo de exposicion
es menor (aunque sea repetidas veces) en inyec-
cién de BTXA que en la cirugia, donde se re-
quiere ademas intubacion. La cirugia permitiria
un alineamiento mas rapido de la desviacion,
pero puede ser necesaria una reintervencion. En
cuanto a los resultados de vision binocular, se
presume que podrian ser mejores tras la ciru-
gia por la rapidez en la consecucion de buenos
resultados, pero no se ha estudiado sistemati-
camente. Por ultimo, el analisis coste-efecto es
favorable a la BTXA, que costaria 35% a 63%
menos en un nifio que la cirugia (de media 874
$, frente a 2783 $).
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El Dia de la Subespecialidad de Estrabismo, dirigido por el Dr. José Maria Rodriguez del
Valle, centro sus ponencias en «Lo que la experiencia me ha ensefiado», con ponencias que recogie-
ron recomendaciones en diversos campos de la estrabologia y la oftalmologia pediatrica, derivadas
de afios de practica clinica de cada uno de los conferenciantes.

1. Estrabismo tiroideo: la forma en que lo
opero y evito la hipercorreccion
(Dr. Jorge Torres Moron)

El estrabismo de origen tiroideo presenta un
caracter restrictivo, con limitacion de la duc-
cion en el sentido opuesto al musculo afecto, e
incomitante, caracteristica que puede causar un
torticolis compensador acusado. En la explora-
cion, debe realizarse un test de duccion forzada
(TDF), en consulta o quiréfano, para confirmar
la restriccion y plantear el tratamiento adecua-
damente. La magnitud de la desviacion con-
diciona el enfoque terapéutico; el tratamiento
quirtrgico debe realizarse en fase inactiva de la
orbitopatia tiroidea.

La cirugia debe indicarse cuando se com-
prueba una estabilidad clinica y en el angulo de
desviacion. Los pacientes candidatos a cirugia
presentan torticolis compensador acentuado y
dificultad para el desarrollo de actividades co-
tidianas, generalmente por diplopia en posicion
primaria de la mirada (PPM), infraversion o
lateroversiones. Los nomogramas empleados
habitualmente para planificar la relacion dosis-
respuesta tienen una validez relativa en estos
pacientes, por la variabilidad contractil y elasti-
ca de los musculos afectados.

Cualquier musculo puede verse afectado en
pacientes tiroideos, aunque, por orden de fre-
cuencia, siguen este orden: recto inferior (RI),
recto medio (RM), recto superior (RS), obli-
cuos superior e inferior y recto lateral (RL). La
afectacion puede darse de forma tanto uni como
bilateral, en forma simétrica o asimétrica.

Las opciones terapéuticas comprenden:

* Prismas: en desviaciones leves en fases
activas o de secuelas o si se rechaza la cirugia.

 Toxina botulinica (TBA): en fases activas
con angulos muy grandes, sabiendo que la me-
joria esperable es temporal, a veces insuficiente
a corto plazo e inefectiva a largo plazo.

+ Cirugia: reservada para fase cronica o de
secuelas, por impredicibilidad de resultados si
se indica en fase activa.

La intervencion quirargica puede realizarse
bajo anestesia tdpica en pacientes colaborado-
res y sin restricciones extremas, y permite un
ajuste intraoperatorio. La anestesia retrobul-
bar o general se reserva para restricciones muy
marcadas, con el objetivo de normalizar el TDF
intraoperatorio.

Los factores implicados en un resultado post-
quirurgico insatisfactorio son: intervencion en
fase activa, afectacion bilateral asimétrica no
detectada en la exploracion, afectacion simul-
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tanea de dos musculos antagonistas unilaterales
y empleo de suturas colgantes. Para minimizar
el riesgo de hipercorreccion, debe tenerse en
cuenta el drifi post-operatorio, especialmente
en caso de intervenir el RI y evitar el empleo
de suturas colgantes, recurriendo en su lugar a
suturas de doble anclaje (esclera e insercion) o
incluso a triple anclaje, que permita efectuar un
ajuste diferido 24-48 horas. Debe contemplarse
asimismo la presencia de torsiones por afecta-
cion inadvertida de musculos oblicuos o induci-
das de forma iatrogénica por grandes retrocesos
de rectos verticales; estas torsiones pueden ser
un obstaculo para la fusion adecuada, de muy
dificil manejo.

2. Endotropia asociada a la edad:
diagnostico diferencial con paralisis del
VI nervio, indicacion de cirugia y técnica
de eleccion
(Dr. Diego Torres)

Se trata de un cuadro mas frecuente en muje-
res a partir de los 60 afios, que cursa con diplo-
pia binocular horizontal de comienzo insidioso
y predominio de lejos, siendo rara la vision do-
ble de cerca. La evolucion del cuadro es lenta
y progresiva. No existe incomitancia lateral.
Los angulos de desviacion son pequeios; ge-
neralmente menores de 20 dioptrias prismaticas
(DP). A veces pueden evidenciarse desviacio-
nes verticales de pequeio angulo. Es frecuente
que estos pacientes presenten alteraciones de
los tejidos perioculares, con ptosis, bolsas pal-
pebrales y profundizacion de los surcos. En la
resonancia magnética (RMN) orbitaria, pueden
presentar un desplazamiento inferior de los rec-
tos horizontales, alteraciones de la banda inter-
muscular y aumento del angulo entre el RS y el
RL, que sera menos amplio que en los miopes
altos.

El diagnostico se alcanza por exclusion,
siendo obligada la realizaciéon de una RMN
orbitaria. Es dificil realizar el diagndstico dife-
rencial con la paralisis del VI nervio craneal,
la insuficiencia de divergencia o el heavy eye
syndrome.
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El tratamiento puede realizarse mediante di-
versos métodos:

 Prismas: si la desviacion es menor de 12
DP o se rechaza la cirugia.

* TBA: no es recomendable por su escasa
efectividad y el riesgo de inducir cuadros verti-
cales transitorios.

* Retroinsercion de RMs.

» Reseccion o plegamiento de RLs: consi-
derada la técnica de eleccion, al ser la diplopia
predominante en la mirada lejana.

3. Endotropia adquirida progresiva del
miope: grado de necesidad de la prueba
de imagen, cuando reposicion anatémica
y qué técnica elijo
(Dra. Pilar Merino)

El estrabismo en el miope magno representa
hasta un 15% de los casos de estrabismo. La
RMN evidencia un desplazamiento nasal del
RS e inferior del RL, que provoca una luxacién
del polo posterior del globo ocular al cuadran-
te orbitario temporal superior por rotura de la
banda inter-muscular RS-RL. Este hecho con-
diciona la presencia de una endotropia (ET)
e hipotropia con limitacion a la abduccion y
la elevacion. La deprivacion visual unilateral
marcada puede también cursar con exotropia
(XT).

Algunos autores consideran indicada la so-
licitud de una RMN orbitaria ante dudas diag-
nosticas en pacientes con ET de larga data, para
diferenciar ET comitante de larga evolucion
con contractura de los RMs, paralisis cronica
del VI nervio craneal y ET moderada del miope
magno con limitacion a abduccion o la eleva-
cion. La ponente considera altamente recomen-
dable, aunque no imprescindible, la solicitud de
RMN ante ET asociadas a desviaciones vertica-
les; no obstante, la clinica y los hallazgos intra-
operatorios permiten asentar el plan quirurgico
en cada caso. A la hora de investigaciones, la
RMN permite diferenciar entidades como los
sindromes heavy eye, sagging eye o knobby
eye: la media del angulo RS-RL en cada una
de estas patologias es de 121°£7°, 104°£11° y
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109°£11°, respectivamente. El estafiloma poste-
rior provoca una degeneracion mas severa de la
banda RS-RL en los miopes magnos.

En cuanto a la técnica quirurgica recomen-
dada, la eleccion depende del angulo de desvia-
cion, el tipo de desviacion y el grado de limita-
cién a la abduccidn, asi como del TDF. Se ha
descrito que las retroinserciones amplias (6-12
mm) de RMs podrian mejorar la abduccion y
el TDF; deben evitarse las resecciones de RLs,
por lo que, en casos de ET mayor de 60 DP, es
aconsejable asociar una técnica de Yokoyama.
Esta técnica permite una reposicion anatomica,
y consiste en unir los vientres musculares del
RS y RL con sutura no reabsorbible de 5-0 (si
se asocia fijacion escleral, puede emplearse su-
tura reabsorbible de 5-0). La técnica de Yoko-
yama no deberia realizarse en caso de ausencia
de ET, en presencia de XT o si la hipotropia
es menor de 12 DP, dado el alto riesgo de hi-
percorreccion: debe tenerse en cuenta que este
procedimiento corrige 25-30 DP de ET y mas
de 12 DP de hipotropia. Asi pues, la ponente re-
comienda su indicacion en hipotropias mayores
de 12 DP, ET unilateral asociada a hipotropia o
ET bilateral severa asociada a retroinsercion de
RMs.

En el caso menos frecuente de un paciente
con heavy eye syndrome y XT, debe realizarse
una retroinsercion ecuatorial con supra-despla-
zamiento del RL con sutura reabsorbible aso-
ciado a plegamiento o reseccion del RM si la
desviacion vertical es menor de 12 DP, dejando
para un segundo tiempo el ajuste de la hipotro-
pia mediante debilitamiento del RI. Otra alter-
nativa es efectuar un refuerzo del RM asociado
a miopexia RM-RS en casos de marcada depri-
vacion visual.

4. Nistagmus congénito: papel del Botox
en el nistagmus sin bloqueo, papel de
la cirugia debilitante en nistagmus sin
torticolis
(Dr. José Maria Rodriguez Sanchez)

La TBA esté indicada en casos de pacien-
tes de entre 4 y 6 meses de edad con nistag-
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mus congénito, sin fijacion y con mala agu-
deza visual (AV), que no presenten patologia
oftalmologica ni neuroldgica causantes del
cuadro. En caso de defecto refractivo consi-
derable, es necesario pautar la correccion en
gafa y re-evaluar al paciente 2-3 meses des-
pués. Si el paciente no presenta mejoria en la
AV o el nistagmus, debe indicarse inyeccion
de TBA en el espacio intra-conal mediante
abordaje subtenoniano o retrobulbar. La me-
joria de intensidad del nistagmus provoca una
mejora en la AV. En caso de hipoplasia foveal
o catarata congénita, la mejoria visual espera-
ble es menos marcada; menor atin en caso de
albinismo o nistagmus neurologico; y prac-
ticamente inexistente en nifios con distro-
fias hereditarias de la retina. La mejoria del
nistagmus permite proceder a un tratamiento
rehabilitador visual mediante pauta de refrac-
cion y, ocasionalmente, prismas. Es frecuente
que estos pacientes presenten astigmatismos
considerablemente altos. La inyeccidon sub-
tenoniana de TBA en el espacio intra-conal
deseablemente debe realizarse entre los 6 y
los 24 meses de edad, bajo sedacién y con
mascarilla laringea, mediante una peque-
fia incision conjuntival en el cuadrante na-
sal inferior. La mejoria del nistagmus puede
acompanarse de un torticolis definido segliin
la posicion de bloqueo, que debe tenerse en
cuenta para indicar un tratamiento quirdrgico
mediante debilitamientos musculares simétri-
cos 0 asimétricos.

La cirugia debilitante consigue mejoras en
la AV en casos de nistagmus sin posiciéon de
bloqueo, de manera proporcional al componen-
te motor del nistagmus. También es esperable
una mejora, aunque de menor grado, en casos
de hipoplasia foveal. La mejoria con TBA es
un indicador que permite predecir el grado de
mejoria de forma previa a la indicacion quirtr-
gica.

En pacientes con nistagmus de alta amplitud
y baja AV, no debe demorarse el tratamiento, a
no ser que se sospeche la presencia de patologia
retiniana hereditaria o neuroldgica, que debe
confirmarse mediante pruebas electrofisiologi-
cas 0 genéticas.
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5. Pautas concretas en el tratamiento de
la miopia infantil: cudndo empezar,
qué método elegir (atropina, MiSight
u orto-K), sola o en combinacion, qué
concentracion de atropina y cuiando
suspender
(Dr. Javier Rodriguez Sdnchez)

La ponencia se basa en una comunicacion del
Instituto Internacional de la Miopia de verano de
2021. Se espera que en 2050 el 50% de la pobla-
cién mundial sea miope. El eje de evitar la progre-
sion miopica es evitar el desarrollo de complica-
ciones oculares asociadas a la miopia patologica.
El pilar fundamental de la prevencion se basa en
la exposicion de los nifios a luz solar, garantizan-
do de 80 a 120 minutos diarios de actividad en
exteriores, por su efecto positivo en la produccion
de dopamina en las células amacrinas de la retina.

Las opciones farmacoldgicas de control de la
miopia comprenden en primer lugar el empleo
de farmacos antimuscarinicos como la atropina
en colirio y el gel de pirenzepina, o la 7-metil-
xantina, metabolito de la cafeina con efecto
anti-adenosinico. De todos ellos, el mas exten-
dido es la atropina, que a mayores concentra-
ciones tiene una eficacia mayor, pero también
mas efectos adversos (vision borrosa de cerca,
fotofobia). Por ello, las concentraciones mas
empleadas son al 0,01%, 0,025% y 0,05%.

El tratamiento Optico con gafas, en Espafia
se dispone de los cristales MyoSmart, con seg-
mentos multiples incorporados de desenfoque
que producen una vision borrosa a nivel de la
retina ecuatorial. Esta opcion permite corregir
opticamente hasta 10 D de miopia y astigmatis-
mo (méximo 4 D). Otra opcidn de posible pres-
cripcion inminente serdn los cristales Stellest,
con anillos concéntricos asféricos, que alterna
imagenes enfocadas y con desenfoque miopico
en la periferia retiniana.

Otra modalidad de tratamiento Optico com-
prende el empleo de lentes de contacto (LC).
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Las LC de porte diurno pueden basarse en: ani-
llos concéntricos de doble foco de uso diario
(MiSight, que corrigen hasta -6 D) o trimestral
(Esencia, hasta -20 D); profundidad de foco
extendido (Mylo, hasta -15 D, o NaturalVue,
hasta -12 D); o disefio multifocal inicialmente
pensado para la presbicia. Las LC de porte noc-
turno, u ortoqueratologia (orto-K) buscan com-
primir con su cara interna el epitelio corneal,
provocando la redistribucion centrifuga de las
células epiteliales apicales para producir un
desenfoque ecuatorial. Las opciones disponi-
bles comprenden la CRT (hasta -6 D) y ALEXA
AR (hasta -7-8 D).

A la hora de establecer un algoritmo tera-
péutico, seria deseable pautar inicialmente tra-
tamiento médico, aunque si el paciente ya es
portador de LC, puede plantearse el empleo de
LC especificas para control de miopia en primer
lugar. Si a los 6 meses existe progresion bio-
métrica (0,10 mm) o refractiva, conviene aso-
ciar atropina al 0,02%. En el resto de pacientes,
tratados inicialmente con atropina al 0,02%, si
existe progresion a los 6 meses conviene aso-
ciar tratamiento Optico:

* Menores de 9 afios: LC diarias o gafas
MyoSmart.

* Mayores de 9 afios: con menos de -6D,
orto-K; con mas, Mylo, Esencia o gafas MyoS-
mart.

En pacientes a los que no se pueda asociar
tratamiento Optico, se puede aumentar la con-
centracion de atropina al 0,05% y afiadir crista-
les con refuerzo positivo para cerca o progresi-
vos fotocromaticos.

Ante un afio y medio de mantenimiento
refractivo y minimo crecimiento biométrico,
puede proponerse la aplicacion de atropina al
0,01% o aplicar la dosis pautada cada 48h y
retirar tras un afio si esta estrategia provee de
control. En tratamientos combinados, puede
suspenderse una de las dos modalidades y ree-
valuar en un afo.








