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RESUMEN

Los trastornos de la motilidad ocular constituyen motivo de consulta periédica en
Oftalmologia. La regeneracion aberrante, trastorno muy poco reportado, es
considerada la sincinesia oculomotora de mayor invalidez y complejidad. Diversas
condiciones neuroftalmolégicas estan implicadas en la etiopatogenia de la enfermedad,
la mayoria de las cuales puede ocasionar la muerte. El manejo de los sintomas y
signos provocados por paraddjicos movimientos oculares conjugados es dificil. Se
reporté un caso con remision tardia a neuroftalmologia por diagndstico inicial y
evolucion desfavorable. La historia psicofisica arrojé diagnoéstico definitivo de
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regeneracion aberrante del Ill nervio craneal secundario, a aneurisma cerebral de la
carétida interna bilateral, agravado por reanastomosis quirdrgica. Una rigurosa,
obligatoria e impostergable historia neuroftalmoldgica, se impone ante toda paralisis
del 11l nervio craneal para brindar un diagndstico etioldgico preciso y de esta forma
proteger la vida.

Palabras clave: motilidad ocular, regeneracion aberrante, aneurisma cerebral,
paralisis oculomotora.

ABSTRACT

The disturbances in ocular motility are the cause of periodical consultation in
Ophthalmology. The aberrant regeneration, a scarcely reported disturbance, is
considered the oculomotor synkinesis of highest disability and complexness. Several
neuro-ophthalmologic conditions are implicated in the disease ethiopathogeny, and
most of them could lead to death. The management of the symptoms and signs caused
by paradoxical conjugated ocular movements is difficult. A case is reported of late
remission to Neuro-ophthalmology due to unfavorable diagnosis and evolution. The
psycho-physical history led to a definitive diagnosis of aberrant regeneration of the 111
secondary cranial nerve, to cerebral aneurism of the bilateral internal carotid,
worsened by surgical re-anastomosis. In front of any paralysis of the Ill cranial nerve,
it is necessary a rigorous, obligatory and immediate neuro-ophthalmological history to
arrive to a precise etiological diagnosis, protecting life in that way.

Key words: ocular motility, aberrant regeneration, cerebral aneurism, ocular-motor
paralysis.
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INTRODUCCION

La regeneracion aberrante o sindrome de direccion errénea del tercer par craneal, es el
cuadro clinico resultante de complejos y paraddjicos defectos de la motilidad ocular,
fundamentalmente extrinseca. La musculatura intrinseca también se puede afectar,
aunque en menor grado. Esta es la causa mas frecuente de sincinesia oculomotora.®

Se han realizado numerosos estudios con el objetivo de identificar la posible etiologia
para establecer un diagnéstico y tratamiento oportuno. Diversas causas la originan,



muchas de las cuales pueden producir la muerte. Internacionalmente se estima que la
de origen predominante es la paralisis de etiologia traumatica.®

El sindrome de direccidn errénea del tercer par puede ser primario o secundario. La
sincinesia oculomotora secundaria puede ser congénita o, con mayor frecuencia,
posterior a pardlisis adquirida de este nervio craneal. Una regeneracion aberrante
puede seguir a la pardlisis del nervio oculomotor por etiologia traumética o
aneurismatica pero no vascular.®® Esto se debe a que las coberturas nerviosas
endoneurales, que pueden romperse en las lesiones traumaticas y compresivas,
permanecen intactas en la patologia vascular.®® Los defectos paraddjicos de la
motilidad ocular, como la elevacién del parpado superior al intentar la aduccion o la
depresion (pseudo-fenédmeno de Graefe), estan causados por direccidon errénea de los
axones regenerados que reinervan a musculos extraoculares equivocados. La pupila
también puede estar afectada.®®

El tercer par craneal debe realizar un largo y dificil trayecto cubierto de importantes
relaciones anatdmicas con delicadas estructuras vitales, en cada una de sus porciones:
nuclear, fascicular, subaracnoidea, cavernosa y orbitaria. Su complejo nuclear esta
ubicado en la sustancia gris periacueductal del mesencéfalo a nivel de los tubérculos
cuadrigéminos superiores, extendiéndose rostralmente hasta la comisura posterior y
luego oblicuamente hacia adelante y abajo. Atraviesa la cisterna subaracnoidea, y a
nivel de la incisura tentorial traspasa la duramadre en la parte superior del clivus a
nivel de las clinoides posteriores. En este corto trayecto pasa entre la arteria cerebral
posterior y la arteria cerebelosa posterior, se ubica medial y levemente por debajo del
borde libre de la tienda del cerebelo. Dentro del espacio subaracnoideo las fibras
pupilo-constrictoras estan localizadas superficialmente y en la porciéon superior del
nervio.

En el seno cavernoso el nervio oculomotor se localiza en la pared lateral por arriba del
nervio troclear y junto a la primera, a veces segunda rama del nervio trigémino. Las
fibras en esta porcion del nervio conservan la disposicion en una divisidn superior e
inferior que se mantiene hasta su bifurcacion anatémica a nivel orbitario. El nervio
entra en la dOrbita por la hendidura esfenoidal. Este par craneal inerva al musculo
extrinseco recto superior, recto inferior, recto medial y oblicuo inferior, al musculo
elevador del parpado superior y proporciona fibras parasimpaticas preganglionares al
ganglio ciliar; controlando el esfinter pupilar y la acomodacion.®®

Los desérdenes que producen pardlisis del motor ocular comdn pueden afectar al
nervio en cualquier localizacién, desde su origen nuclear en el mesencéfalo hasta su
terminacién en los musculos extraoculares. De acuerdo a las caracteristicas de la
paralisis oculomotora, los sintomas y signos asociados se puede presumir la
localizacion de la lesion asi como la probable causa de la misma.®®

La exploracion oftalmoldgica para el diagnostico incluye historia psicofisica completa
con un exhaustivo y riguroso examen del sistema visual eferente, pues la motilidad
ocular mostrara diferentes patrones con un alto valor diagnéstico etiolégico y
topografico.*%® Las neuroimagenes ayudan a confirmar el diagnéstico y a realizar un
correcto manejo de la enfermedad. La Tomografia Computada y la Resonancia
Magnética Iénica (TC e IRM) de craneo y Orbita pueden aportar elementos para el
diagnéstico, aunque en ocasiones es necesario realizar estudios contrastados vy
angiograficos como angiotomografia y angioresonencia.El tratamiento mas adecuado



se ha de escoger en base a la etiologia, las funciones visuales, el prondstico y las
complicaciones.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina, blanca, 85 afios.

Antecedentes patolégicos personales generales: negativos.

Antecedentes oftalmoldgicos de cirugia de ptosis palpebral y estrabismo Ol de 10
meses de evolucion.

Motivo de consulta: diplopia binocular en cualquier posicion de la mirada y cefalea.
Mejor agudeza visual corregida (MAVC): OD: 20/60 Ol: 20/ 100

Reflejos pupilares: reflejo fotomotor hipoquinético en OD, aquinético Ol.

En ambos ojos: reflejo indirecto aquinético y defecto pupilar eferente.

Motilidad ocular: OD: Limitacion de la abducciéon.Ol: Limitaciéon de la aduccion. (Fig.1)
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Fig. 1. Limitacion de la abduccion OD y de la aduccion Ol.

En la figura 2 se aprecia limitacion de la depresion y la figura 3 y se aprecia limitacion
de la elevacion.

Fig. 2. Ol. Limitacion de la elevacion.



Fig. 3. Ol. Limitacion de la depresion.

Movimientos oculares conjugados paraddjicos. Observe ademdas cicatriz quirdrgica
en surco palpebral superior AO. (Fig. 4)

Fig. 4. Signo de Pseudo-Graefe y cicatriz quirdrgica.

Discinesias del parpado superior en la mirada arriba Ol.
Abduccién en el intento de la mirada hacia abajo Ol.
Retraccion en el intento de la mirada hacia arriba.
Signo de pseudoGraefe como se plasmoé en la figura 4.

Anexos: Retraccion palpebral superior OD, ptosis palpebral moderada Ol como se
plasma en la figura 1.Cicatriz quirdrgica en surco palpebral superior AO.

Hendidura palpebral: 10 mm OD, 6 mm Ol.

Funcién Elevador del Parpado Superior: 12 mm OD, 5 mm Ol.

Medios: Opacidad parcial del cristalino corticonuclear AO.

OBI: discos Opticos de bordes bien definidos, forma, color y tamafio normal. Macula
normal. Esclerosis vascular generalizada.Por el patron de limitacion de la motilidad
ocular, asi como por los movimientos oculares conjugados el examen
neuroftalmolégico orientd el diagndéstico hacia regeneracion aberrante del 3er par
craneal. Ante este diagnéstico siempre se debe estudiar la posible presencia de un
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sindrome compresivo de la via visual, como parte de su etiologia mas frecuente por lo
que se impuso la indicacion de neuroiméagenes. Se indicd una resonancia magnética de
craneo y Orbita cuyo resultado neuroimagenoldgico informé lesiones redondeadas, de
bordes regulares, en regiéon supraselar, heterogéneas en su interior correspondiente a
aneurismas gigantes trombosados de la bifurcacion de ambas arterias carétidas
internas. (Fig. 5)

Fig. 5. Imagen de Resonancia Magnética de craneo.

DISCUSION

Una sincinesia es un movimiento simultdneo o un grupo de movimientos coordinados
de mdusculos inervados por diferentes nervios o por diferentes ramas de un nervio.
Dentro de las sincinesias se encuentran las oculofaciales, resulta entre los mas
comunes el sindrome oculomandibular de Marcos Gunn y el sindrome de retraccion de
Duane (DRS por sus siglas en inglés), pero dentro de las que solo envuelven musculos
extraoculares, denominadas oculomotoras, se encuentra la regeneracién aberrante.®

Algunos autores consideran que esta sincinesia oculomotora se produce tal vez, no
solo como una combinacion de direccidon erronea de axones que brotan en las vainas
incorrectas con actividad muscular subsecuente, sino también como consecuencia de la
trasmision eliptica o comunicacion cruzada entre axones sin cobertura de vainas de
mielina. Ocurre usualmente durante la recuperacion de una paralisis aguda debida a
trauma o lesién compresiva.®®

Otros autores plantean que la mejor explicaciéon para esta sincinesia es la teoria de la
competencia severa. Los nervios sensoriales y motores periféricos, incluyendo los
nervios autébnomos, pueden regenerarse en algun grado, y este grado de recuperacion
relacionado con la severidad de la lesion. Si solo la mielina es dafiada, la conduccion de
sangre Yy el transporte axonal continGan, entonces los axones no degeneran y el
musculo no se atrofia. Cuando la mielina es regenerada la conduccién nerviosa
recomienza.®



Esta sincinesia se genera de forma secundaria después de una paralisis oculomotora,
congénita o adquirida, usualmente completa. La lesidn responsable puede ser un
aneurisma, un tumor, un trauma intenso, el sindrome de Guillain-Barré, migrafa
oftalmopléjica u otros.>*™® Entre los tumores se incluyen meningioma, angiomas,
adenomas pituitarios entre otros. Investigadores sefialan que la regeneracion
aberrante es extremadamente rara en la paralisis del IlIl Par secundaria a la
oftalmoplejia diabética o a otra causa vascularisquémica.®**® La mayoria de los casos
son unilaterales aunque puede ser bilateral .V

Se originan de modo primario por un aneurisma junctional de la carétida interna y la
arteria cerebelosa posterior, 0 un tumor en el seno cavernoso como los meningiomas,
no obstante los schwannomas son también citados.® Los aneurismas intracavernosos,
infraclinoideos generalmente comprometen en forma progresiva a este nervio,
ocasionando oftalmoplejia y ptosis; a menudo signos de regeneracion aberrante.®
Suele asociarse a compromisos del 1V, V, VI nervio y a pardlisis oculosimpatica.*>*®

La forma de presentacion y el grado de afectacion visual en la regeneracion aberrante
muestran una gran variabilidad. El cuadro clinico de este fendmeno se caracteriza por
los siguientes signos:

¢ Discinesias del parpado en la mirada horizontal (o sea el elevador del parpado
superior se contiene cuando lo hace el recto medial).

e Aduccion en el intento de la mirada hacia arriba (el recto medial se contrae
cuando lo hace el recto superior contralateral).

e Retraccion en el intento de la mirada hacia arriba (disparo conjunto de rectos,
que son retractores).

e Pupila pseudo Argill- Robertson.

e Signo de pseudo-Graefe.

e Respuesta de nistagmo optocinético vertical monocular.®>%

La evaluacion de un paciente con pardlisis del nervio oculomotor comun adquirida,
depende de los sintomas y signos asociados, del patréon de defecto motor y de la edad
del paciente.®® Este patron de defecto sigue habitualmente una de las cinco formas
de presentacion de la disfuncion del nervio oculomotor comuin. Es importante sefialar
que los aneurismas envuelven la musculatura intrinseca en el 96 % de los casos.®*?®

La anamnesis detallada, especificando inicio, duracién de los sintomas, fluctuaciones
diurnas, antecedentes personales médico quirdrgicos o de traumatismos recientes y el
examen ocular, con especial interés en la respuesta pupilar, motilidad extraocular,
exoftalmometria y auscultaciéon del globo ocular; son elementos impostergables en
toda paralisis oculomotora.®

Los autores consideran que para elegir el tratamiento se debe tener en cuenta la
relacion riesgo-beneficio, pues el caso de este reporte recibié cirugia de ptosis y de
estrabismo, por el diagndstico inicial de paralisis infranuclear del Il nervio craneal,
cuando realmente se trataba del sindrome de regeneracidon aberrante por aneurisma
bilateral gigante, de la arteria carétida interna / arteria cerebelosa posterior. Se conoce



que cualquier cirugia oculomotora puede desencadenar por mecanismos antes
expuestos una reanastomosis errénea.®>9

Generalmente en la préactica médica se debe recordar el principio: lo primero es no
hacer dafio. Este es uno de los principales preceptos que se deben recordar en la
practica médica, al considerar los posibles dafios que sus acciones puedan provocar
que no siempre es posible aplicar este principio. Habitualmente cuando se prescriben
medicamentos o se aplican medidas terapéuticas con poca certeza de obtener
beneficios terapéuticos, existe la posibilidad de que surjan efectos secundarios o dafios
al paciente.*¢1®

Ocasionalmente tiene lugar la recuperacion de las funciones motoras pero no
completamente, lo que resulta incOmodo para el paciente por el disconfort que
produce. Algunos estudiosos plantean que los pacientes con recuperacion parcial se
pueden beneficiar con algunos procedimientos quirdrgicos de estrabismo, al menos
para lograr visién simple binocular en posicién primaria de la mirada.®**"9

Los autores consideran que la toxina botulinica puede mejorar la sintomatologia, pero
tiene el inconveniente de que su efecto es temporal, por lo requiere un
empleo reiterado. Algunos pacientes se complacen simplemente con el uso de parches
para oclusiéon monocular del ojo afecto, o con mayor efecto cosmético el empleo de
cristales polarizados que sigue el mismo principio de impedir la visién binocular y por
tanto la diplopia y ademas produce menos trastornos psicolégicos.®"?

El manejo quirdrgico de los pacientes con paralisis completa es muy dificil. Variadas
técnicas quirdrgicas han sido utilizadas, al menos para lograr la fusion en posicion
primaria de mirada, ninguna con resultados alentadores hasta el momento. Se debe
tener en cuenta que la reanastomosis quirdrgica de una pardlisis total puede ser causa
de regeneracion aberrante iatrogénica, como se presume en la paciente de este
reporte.®*® Toda parélisis oculomotora requiere de examen neuroftalmolégico
completo y obligatorio para brindar un diagnéstico etioldégico preciso y tratamiento
correcto. Basta conocer que las causas que la producen pueden ocasionar la muerte y
Nno serad necesario recurrir a argumentos basados en la florida e incapacitante
semiologia ocular: la prioridad es proteger la vida.
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