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Exploracion funcional del paciente candidato a terapia
génica con Voretigen Neparvovec (Luxturna®)

Pilar Tejada Palacios, J. Alberto Reche Sainz, Ana Ortueta Olartecoechea,
Almudena de Pablo Cabrera, Luis Moreno Garcia Rubio,

Cristina Lopez Lopez

Servicio de Oftalmologia. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid

Existe un grupo de distrofias hereditarias de
la retina (DHR) causadas por la mutacién en el
gen RPEG65 localizado en el cromosoma 1 que
codifica la proteina RPE65 (1). Las variantes
patogenas bialélicas del gen RPE65 se han re-
lacionado con un espectro de DHR que varian
en gravedad y edad de inicio desde la amaurosis
congénita de Leber (ACL), la retinitis pigmen-
taria de inicio temprano (EORP) y algunos ca-
sos de retinosis pigmentaria (1-3).

La proteina RPE65 (65 kDa) se localiza es-
pecificamente en las células del epitelio pig-
mentario de la retina (EPR) (1,4). Tiene una ac-
tividad enzimatica como isomerohidrolasa, que
es critica en la regeneracion del 11- cis- retinol,
cromoforo que forma parte del ciclo visual o
retinoide. Este ciclo juega un papel clave en la
fototransduccion o proceso de conversion de la
energia luminica a las sefiales eléctricas, que se
transmiten de la retina al cerebro (1,4).

Las mutaciones bilalelicas en el gen RPE65
producen una reduccion o ausencia de la activi-
dad de dicha enzima, con resultado de disfuncion
y muerte de los fotorreceptores (principalmente
de bastones), siendo clinicamente muy caracte-
risticas la pérdida de campo visual periférico y
de la vision nocturna en estos trastornos (1).

CLINICA DE LAS DHR CON MUTACION
EN EL GEN RPE65

Los pacientes afectos de ACL presentan una
disfuncién visual severa desde el nacimiento

o antes del primer afio de vida, caracterizado
principalmente por nistagmus sensorial (aun-
que no siempre esta presente), fotofobia o foto-
adiccion (mirar a la luz fijamente) y tendencia
a frotarse los ojos. Una respuesta anormal de
la pupila (pupilas paradojicas) en un bebé es
también una caracteristica de DHR RPE65 de
comienzo precoz (2).

Las personas con DHR asociada a la muta-
cion del gen RPE65 tienen en comun el pre-
sentar dificultades para ver en condiciones de
baja luminosidad (nictalopia), asi como la pér-
dida progresiva del campo visual periférico
que dificulta la autonomia en la movilidad, y
una pérdida de la vision central, siendo estos
cambios dramaticos en la infancia y durante la
adolescencia. Esta pérdida de vision finalmente
progresa hasta la ceguera completa ya en edad
juvenil o adultos jovenes (1,3).

TRATAMIENTO CON LUXTURNA®
(VORETIGEN NEPARVOVEC)

La primera terapia génica para DHR es
Luxturna® (Voretigen Neparvovec) aprobada
para las DHR con mutacion bialélica en el gen
RPE6S.

Este farmaco fue aprobado por la FDA en
2017, posteriormente por la EMA en septiem-
bre de 2018. En mayo de 2020 el Ministerio
de Sanidad lo incluy6 entre sus prestaciones
dentro del marco de terapias génicas avanza-
das (5).
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Fue en noviembre de 2020 cuando la Con-
sejeria de Sanidad de la Comunidad de Madrid
design6 al Servicio de Oftalmologia del Hos-
pital Universitario 12 de Octubre como Centro
para la Administracion y Seguimiento del Me-
dicamento de Terapia Avanzada Voretigen Ne-
parvovec (Luxturna®).

Voretigen Neparvovec es una terapia de re-
emplazo que consiste en la introduccion de una
copia del gen sano dentro del virus adenoaso-
ciado serotipo 2 (que act@ia como vector) en
el espacio subrretiniano de la retina mediante
una vitrectomia Este virus infecta al epitelio
pigmentario de la retina, traspasandole el ADN
complementario del gen RPE65, capaz de pro-
ducir la proteina RPE65, que elevara los niveles
del 11-cis-retinol y reanudandose asi el ciclo vi-
sual (6) (fig. 1).

Segun los resultados del Ensayo que permi-
ti6 la aprobacion del farmaco por las Agencias
Reguladoras, se detiene la evolucion de la en-
fermedad y los mayores cambios se dan en la
calidad de vida por la mejoria en la capacidad
para deambular y manejarse en ambientes de
poca luminosidad. Sin embargo, la agudeza
visual no muestra cambios o son muy discre-
tos en la mitad de los pacientes. También se
describen mejorias discretas del campo visual
y donde parece que hay mejoria evidente es
en el test FST (Full-field Stimulus Testing) y
en el Test MLMT (Multiluminance Mobility
Test) (7-9).
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CANDIDATOS AL TRATAMIENTO

No todos los pacientes que presentan una
DHR con la mutacion en el gen RPE65 van a
ser candidatos al tratamiento. El protocolo far-
maco-clinico del Ministerio de Sanidad Espafiol
establece los criterios ligados a las condiciones
de autorizacion del medicamento Luxturna® (5).

Luxturna® est4 indicado en el tratamiento
de pacientes adultos y nifios mayores de 3 afios
con pérdida de vision debido a una distrofia
retiniana hereditaria asociada a la mutacion
RPEG6S5 bialélica confirmada y que disponen de
suficientes células retinianas viables. Para ello
por tanto se debe contar con:

1. Un diagnostico clinico de distrofia here-
ditaria de la retina por las pruebas habituales:
agudeza visual (AV), fondo de ojo (FO), cam-
po visual (CV), test de colores, autofluores-
cencia (AF), tomografia de coherencia oOptica
(OCT) y pruebas electrofisiologicas: Electrore-
tinograma (ERG).

2. Y ademads presencia de mutaciones bia-
I1¢licas confirmadas en el gen RPE65 mediante
analisis genético en un laboratorio certificado.
Las mutaciones deben estar clasificadas como
variantes patogénicas o probablemente patogé-
nicas.

3. Y tener una edad igual o mayor de 3 afos.

Ademas de los criterios 1,2 y 3, para cada
uno de los ojos a tratar deben cumplirse los si-
guientes criterios 4 y 5:

Figura 1. Administracion de Luxturna® mediante inyeccion subretiniana. A. Retinotomia con céanula subretiniana de
38G. La canula se apoya sobre la retina neurosensorial para permitir la entrada del farmaco al espacio subretiniano. Es
de utilidad comprobar el deprendimiento de la retina neurosensorial mediante OCT intraoperatoria. B. Ampolla subre-
tiniana de 0,3 ml de Luxturna
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4. Agudeza visual igual o inferior a 20/60 o
campo visual de menos de 20 grados en cualquier
meridiano para estimulo Il14e o equivalente.

5. Y suficientes células retinianas viables
determinado por al menos una de las siguientes
opciones:

- Un grosor central de la retina >100 um en
polo posterior, determinado por tomografia de
coherencia optica (OCT). Se sugiere confirmar
la presencia de capas externas de la retina (fo-
torreceptores) o:

- >3 areas de disco de la retina sin atrofia o
degeneracion pigmentaria dentro del polo pos-
terior evaluado por oftalmoscopia y/o autofluo-
rescencia de fondo (AF) y/o retinografia o:

- Un campo visual residual dentro de los
30 grados centrales para estimulo I114e o equi-
valente mediante campimetro cinético Gold-
man (fig. 2).

(En caso de no disponer de campimetria
cinética puede valorarse realizar campimetria
estatica con un perimetro Humphrey, progra-
mas 30-2 o0 24-2 donde un estimulo de 10 dB es
equivalente a un estimulo 4e de perimetria ciné-
tica). Si se cumple una cualquiera de estas 3 op-
ciones ya seria candidato a tratamiento en ese
0jo, no seria necesario cumplir las 3.

Dentro del Plan Estratégico Regional de Te-
rapias Avanzadas de la Comunidad de Madrid
existe una Ruta Asistencial especial para la ad-
ministracion y seguimiento de la terapia avan-
zada Luxturna®. Una vez que el paciente ya ha
sido valorado en la consulta especifica de Lu-
xturna del Hospital Universitario 12 de Octu-
bre, se presenta anonimizado ante un Comité de
Expertos convocado por la Unidad de Terapias
Avanzadas de la Comunidad de Madrid (UTA).
Todos los casos de pacientes candidatos a reci-
bir el medicamento de terapia avanzada Luxtur-
na® deberan contar con el informe favorable de
este grupo de expertos.

.QUE MAS PRUEBAS SE EXIGEN
A ESTOS PACIENTES?

El protocolo farmaco clinico del Ministerio
exige una caracterizacion de la enfermedad pre-
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Figura 2. Pruebas complementarias realizadas para de-
terminar la viabilidad retiniana. A. La OCT permite me-
dir el grosor retiniano en el polo posterior e identificar
la presencia de fotorreceptores. B y C. La retinografia y
autofluorescencia permiten evaluar y documentar la pre-
sencia y extension de zonas de retina sin atrofia dentro
del polo posterior. D. Campo visual cinético de Goldman
con estimulo I114e mostrando campo visual residual den-
tro de los 30° centrales.

via al inicio del tratamiento que incluye ademas
de AV, FO, CV y OCT, la necesidad de realizar
FST (10).

El FST (Full-field Stimulus Testing) o Test
de Sensibilidad de la Retina de Campo Am-
plio: es una prueba electrofisioldgica que mide
la sensibilidad global de la retina con el flash
de luminancia mas baja capaz de provocar una
sensacion visual identificada por el sujeto. Es
un buen método para demostrar la presencia de
ambas poblaciones de células del RPE y foto-
rreceptores (FR) si no es posible realizar OCT
por nistagmus marcado. Asimismo, es una he-
rramienta util para evaluar la funcion visual en
pacientes con mala AV, que no pueden realizar
un CV o que éste sea muy reducido o que ten-
gan un ERG indetectable. Los valores de FST
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expresados [Logl0 (cd.s/m2)], con valores ne-
gativos, confirman la existencia de células reti-
nianas viables (10,11).

;COMO SE VALORA A LOS PACIENTES
TRATADOS?

El protocolo farmaco clinico del Ministerio
exige que el seguimiento tras el tratamiento in-
cluya AV, CV y FST (5). No se ha tenido en
cuenta el objetivo principal del ensayo con Lu-
xturna® para demostrar la eficacia del fArmaco
que es determinar la mejoria en la capacidad
de navegacion o deambulacion del paciente
medido con el test de Movilidad de Luminan-
cia Multiple (MLMT) comparado con el basal
(8,9).

Test de Movilidad de Luminancia Multi-
ple: Multiluminance mobility test (MLMT):
es un test disefiado para medir la vision funcio-
nal pues mide la capacidad de realizar de forma
autonoma actividades cotidianas que dependen
de la vision, siendo por tanto un indicador de
la calidad de vida del paciente. El test mide la
capacidad de un sujeto para recorrer un circuito
con obstaculos con precision y a un ritmo ra-
zonable en diferentes niveles de iluminacion
ambiental desde 1 lux (nivel 6) hasta 400 lux
(nivel 0). El umbral es el nivel més bajo de ilu-
minacidn que no se supera.

Esta capacidad depende de la agudeza visual
del sujeto, de su campo visual y su capacidad
para adaptarse a baja iluminacion, funciones
especificamente afectadas por la enfermedad
retiniana asociada con las mutaciones RPE6S.

Es una prueba que puede aportar una muy
buena informacion de como el tratamiento ha
podido mejorar o no la movilidad de los pacien-
tes sobre todo en pacientes pediatricos. Superar
MLMT a un nivel de luz mas bajo supone un
cambio positivo de puntuacion (12).

Este test utilizado en el ensayo ha sido desa-
rrollado por Children’s Hospital of Philadelphia
y empresa Spark Therapeutics Inc. (Philadel-
phia, Pennsylvania, USA).

Las dos agencias reguladoras mas importan-
tes, tanto la FDA como la EMA cuando estu-
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dian la aprobacion del farmaco, consideran el
test de movilidad (MLMT) como objetivo final
para valoracion de la eficacia del tratamiento.
Pero sin embargo el Protocolo del Ministerio
de Sanidad Espafiol no incluye el MLMT en el
seguimiento y de valoracion de la eficacia del
tratamiento.

El MLMT entrana dificultades en su aplica-
cion por la complejidad pero no considerar esta
puede llevar a que al final los oftalmoélogos no
seamos capaces de medir realmente el efecto
del farmaco.

QUE NOS PLANTEAMOS AL INICIO
DE ESTA TERAPIA?

Nos pareci6 insuficiente la valoracion exigi-
da previa al tratamiento para valorar los cam-
bios tras ¢l. Deberiamos ser capaces de valorar
los posibles cambios, aunque sutiles tras el tra-
tamiento. Y por tanto deberiamos poner el énfa-
sis en cumplimentar de la mejor forma las prue-
bas ya estandarizadas y en incorporar nuevas
exploraciones o test para tener mas informa-
cion acerca de los objetivos no solo estructura-
les, sino también funcionales conseguidos con
la terapia. Y deberiamos tener especial cuidado
también en adaptar siempre todas las pruebas a
la edad de los pacientes. Para valorar la eficacia
tras el tratamiento, realizar estas pruebas siem-
pre antes y después del tratamiento.

PROTOCOLO DE EXPLORACION
EN EL HOSPITAL 12 DE OCTUBRE

Como en toda consulta médica realizamos
una anamnesis e historia familiar y del paciente
completa. Se recoge la edad de inicio de los sin-
tomas, evolucion de la clinica, las limitaciones
en la vida diaria, las adaptaciones en la casa,
colegio, trabajo y el tipo de ayudas que necesi-
ta. Importante recoger informes previos y tras-
cribirlos en la historia clinica.

Recogemos las primeras impresiones del pa-
ciente y/o familia acerca del tratamiento. Los
pacientes y sus familias acuden con muchas
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expectativas acerca del tratamiento. En una
primera consulta explicamos en que consiste la
técnica quirdrgica pues la mayoria lo relacionan
con una inyeccion intraocular y no con un pro-
cedimiento quirtirgico complejo. Los resulta-
dos esperados tras el tratamiento son limitados
y hay que explicarlos con claridad a los pacien-
tes y a las familias. Es muy importante las ex-
plicaciones acerca de las exploraciones que se
van a realizar y que son necesarias para conocer
al maximo su estado y sus posibilidades como
candidato a terapia génica.

El paciente cuando ya es derivado a través
de la Ruta Asistencial de Luxturna de la UTA
a la Consulta especifica de Luxturna de nues-
tro hospital ya cuenta con ERG realizado en
su centro de origen porque forma parte de las
pruebas diagnosticas de la DHR.

Lo mismo ocurre con el estudio genético.
Pero es necesario confirmar que el estudio se
haya realizado en un laboratorio certificado y
que las variantes sean consideradas patogéni-
cas o posiblemente patogénicas. Asimismo, se
debe contar con el estudio de segregacion fa-
miliar para confirmar el bialelismo en el gen
RPEG65. Si alguna de estas consideraciones no
se ha realizado, repetiremos el estudio genético
en nuestro hospital.

EXPLORACION OFTALMOLOGICA

- Se recoge la mejor AV corregida y tam-
bién sin correccion (CO). Los grandes defi-
cientes visuales a veces ven mejor sin su CO
aunque la necesiten. En monocular y binocu-
lar. Para valorar la agudeza visual lejana uti-
lizamos optotipos de Pigassou para los nifios
hasta 4-5 afios y la escala de Snellen a partir
de esa edad, con los optotipos negros sobre
fondo blanco. En aquellos pacientes cuya agu-
deza visual sea inferior a 0,01 (cuenta dedos,
movimiento de manos), aplicaremos la escala
de Lange, en la que Cuenta dedos (FQ): log-
MAR medio = 1,98 + 0,24 (corresponde a una
AV decimal de 0,010), para movimiento de
manos (HM) equivale a logMAR medio = 2,28
+ 0,15 (corresponde a una AV decimal de
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0,0052). De forma adicional tomamos la AV en
distancia media utilizando el test de baja vision
de Lea Hyvérinen con el cordon a 1 metro (Pic-
togramas, Snellen) y en vision préxima utiliza-
mos la cartilla de Snellen teniendo en cuenta la
distancia de la prueba, y en aquellos pacientes
que no sean capaces de verlo, empleamos los
optotipos de vision proxima de Lea Hyvirinen
(pictos) (fig. 3).

- Motilidad ocular: presencia o no de estra-
bismo y/o nistagmus. Video de la motilidad y
del nistagmus.

- Refraccion: Autorefractometro sin dilatar
y bajo cicloplejia

- Se completa la exploracion funcional
con el Test de sensibilidad al Contraste de Lea
Hyvarinen (pictogramas, numeros) (fig. 4), los
distintos Test de colores (Ishihara, Farnsworth,
colores saturados) (fig. 4).

EVALUACION DE AGUDEZA VISUAL
Prueba de visidn cercana

. La degeneracién macular o o
asociada a la edad

# La DMAE €2 una patologia qe peede ocasiosar ls
plndida progresiva de la vissdn

Figura 3: Pruebas de medicion de agudeza visual. A.
Agudeza visual lejana con optotipos de Snellen. B. Agu-
deza visual intermedia con Test Baja Vision Simbolos
LEA®y de nimeros a Imetro. C. Agudeza visual cercana
con optotipo de Snellen y de Lea.
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Figura 4. Pruebas complementarias realizadas para la va-
loracion de la vision cromatica y del contraste. A. Puzzle
Lea 3D utilizado para la valoracion de los colores satu-
rados. B. Test de Fansworth. C. Test de Ishihara. D. Test
HRR. E. Test de contraste de Lea con simbolos y numeros.

- Realizamos campimetria cinética de
Goldman, empleando inicialmente el estimulo
[I14e. En aquellos pacientes que no sean capa-
ces de ver el estimulo de tamafio Il14e, pasa-
riamos sucesivamente al tamafio [V4e o V4e.
Para determinar el resultado de la prueba, se
realiza el sumatorio de los grados obtenidos en
las 24 isOpteras que configuran el test. Asi mis-
mo, se intenta realizar una campimetria estati-
ca de Humphrey 24-2 siempre que el paciente
sea capaz de percibir el estimulo. Nos es ttil en
ocasiones realizar Stycar para identificar posi-
bles restos periféricos antes de realizar la cam-
pimetria cinética y la automatica (fig. 5).
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- Test visoperceptivos: figura de Rey simple
y compleja en nifios.

- BMC: segmento anterior (especial interés
al estado del cristalino), toma de presion intrao-
cular (PIO).

- Fondo de ojo: siempre se realiza retinogra-
fia de campo amplio con Clarus: es una imagen
mas objetiva que unicamente la imagen oftal-
moscopica. También retinografia de polo pos-
terior para ver con mas detalle la afectacion en
polo posterior y poder identificar las areas li-
bres de atrofia o alteraciones pigmentarias en el
polo posterior de cara a establecer criterios de
cumplimiento para el tratamiento (fig. 6)

- Autofluorescencia de fondo: AF de campo
amplio con Clarus: consideramos imprescindi-
ble esta prueba por la exactitud de la informa-
cion y localizacion de la afectacion del comple-
jo EPR-FR y de mas valor localizador que la
imagen de fondo de ojo como herramienta para
valorar tejido retiniano viable (fig. 6).

Figura 6. Retinografia y autofluorescencia realizadas
para documentar y poder evaluar objetivamente las areas
de disco de retina libre de atrofia en polo posterior, de
cara a la evaluacion de viabilidad retiniana.

Figura 5. Pruebas para valoracion de campo visual. A. Método de bolas de Stycar. B. Campo cinético de Goldman. C.

Campo automatico de Humphrey.
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- Tomografia de Coherencia Optica (OCT):
Spectralis: se realiza la medicion de grosores de
polo posterior y la identificacion de fotorecep-
tores (fig. 2A).

- Cuestionarios sobre funcion visual en dis-
capacidad visual severa: Adultos y nifios gran-
des: National Eye Institute: Cuestionario de
calidad de vida -25 (VFQ-25) adaptado para
deficientes visuales severos v-25 (VFQ-25)
version 2000.

- FST: se utiliza el mismo equipo que el uti-
lizado en el ensayo: Diagnosys FST.

- MLMT: Test de Movilidad de Luminancia
Multiple

En el Hospital 12 de Octubre hemos trabaja-
do en la construccion del test MLMT (medidas
exactas, similares obstaculos, iguales niveles de
iluminacion medidos con fotometro, aunque di-
cho test no esté validado) (fig. 7).

.QUE PODEMOS APORTAR A LA
EXPLORACION DEL PACIENTE
CANDIDATO DESDE NUESTRA
EXPERIENCIA?

De nuestra experiencia como centro designado
para el seguimiento y tratamiento con Luxturna®
podemos sugerir que la exploracién funcional
completa ha sido muy importante en la valora-
cion y seguimiento de los pacientes tratados.

El test MLMT podemos considerarlo la prue-
ba gold standard porque en nuestra experiencia
es la prueba que mejor ha reflejado la mejoria
del paciente en la vida diaria tras el tratamiento
y con una correlacion directa con la calidad de
vida. Por tanto, seria muy deseable que todos

= ~

B 8
Figura 7. Prototipo realizado en el Hospital Universita-
rio 12 de Octubre del circuito MLMT.
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los centros tratadores de Luxturna dispongan
de un Test MLMT para poder valorar los resul-
tados del tratamiento. Sin embargo, se publico
el 5 de marzo de 2021 el resultado de una en-
cuesta multinacional entre los centros clinicos
que conforman la red de Investigacion Clinica
del Instituto Europeo de la Vision EVICR.net
para comprender la distribucion, el diagnostico
y la gestion de los casos de DHR en Europa,
con especial atencion a las DHR asociadas a la
mutaciéon de RPE65. De dichos resultados se
deduce que existe gran heterogeneidad en los
diagndsticos y las practicas de manejo. Solo
un 5 % de los centros tratadores de Luxturna
incluyen MLMT. Concluyen que justo al inicio
de la experiencia en la practica clinica con vo-
retigen neparvovec, se hace importante la nece-
sidad de consenso / pautas de atencion en esta
nueva era de terapia génica (13).

Respecto a la agudeza visual, nos parece
importante tomarla en distintas distancias y
no solo de lejos. Podemos encontrar pequefios
cambios que se manifiesten en alguna de dichas
mediciones y si no lo hacemos, podriamos de-
jar de valorarlo. En nuestra experiencia hemos
visto pacientes que no han mejorado en su AV
de lejos y si lo han hecho en la media distan-
ciay cerca. Y pacientes que han empeorado de
cerca siendo estable la AV de lejos. Y pacientes
que no mejoran con la correccion oOptica antes
del tratamiento y tras €l si mejoran. Si solo to-
mamos la AV de lejos dejamos de tener infor-
macion de lo que le ocurre al paciente en otras
distancias y determinan de una u otra forma
su mejoria o no en la calidad de vida (fig. 8).
Aunque la AV de lejos antes y después del tra-
tamiento como monitorizacion de la eficacia
del farmaco siempre se hace con optotipos en
negro sobre fondo blanco, también la tomamos
con optotipos blancos sobre fondo negro por-
que en estas DHR se conoce que es como mejor
ven los pacientes. De hecho, los dispositivos
electronicos (movil, Tablet, ordenador) utilizan
una aplicacién que invierte el fondo y lo pasa
a fondo negro. Resenar que algunos pacientes
tras el tratamiento curiosamente vuelven a ver
mejor sobre fondo blanco, lo que puede servir
también para valoracion del tratamiento.
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Figura 8. Evolucion de medidas de agudeza visual en el
preoperatorio y al mes, 3 meses, 6 meses y 12 meses de
la cirugia, en distancia lejana (A), intermedia (B) y cer-
cana (C).

La incorporacion tanto del test del contras-
te (fig. 9) como de los distintos test de color
(fig. 10) ha resultado muy util porque en todos
los pacientes hemos encontrado cambios que de
una u otra forma influyen en la funcién visual.
La funcion visual es el resultado no solo de la
agudeza visual en si misma sino también de
otras funciones visuales como el contraste y el
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Porcentaje de sensibilidad al contraste
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FlIgura 9. Evolucién del porcentaje de la sensibilidad al
contraste en el preoperatorio y al mes, 3 meses, 6 meses
y 12 meses de la cirugia.

Test de colores saturados

2 . l .
0 . . .

preocperatorio 1 mes 3 mes B meses 12 meses

N2 colores identificados

Tiempo de seguimiento

Figura 10. Evolucion de la vision cromatica con colores
saturados en el preoperatorio y al mes, 3 meses, 6 meses
y 12 meses de la cirugia.

color. Importante los colores saturados y el test
de Farnsworth no tanto Ishihara y HDRR (éste
ultimo test precisa de un buen contraste para
su realizacion y ha sido imposible realizarlo en
nuestros pacientes).

Los cambios en el estado de la motilidad
ocular son importantes registrarlos en videos
porque asi se puede constatar como el nistag-
mus se frena tras el tratamiento, asi como los
cambios en la binocularidad observados.

En cuanto a la campimetria no siempre
preoperatoriamente son capaces de hacer pe-
rimetria automatica Humphrey los pacientes
mas afectados, aunque tras el tratamiento sole-
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mos obtener informacion porque ya consiguen
hacerlo, aunque con poca fiabilidad, pero con
correlacion con los hallazgos en los CV cinéti-
cos de Goldman. En nuestra opinién donde mas
cambio podemos objetivar en los CV es en los
sumatorios del CV cinético (fig. 11).

La retinografia es de gran interés puesto que
es una forma objetiva y documentada de valorar
las alteraciones del fondo de ojo y mas en con-
creto del polo posterior que luego van a ser una
forma de valorar si el paciente puede o no ser
candidato al tratamiento y también de los posi-
bles cambios tras el tratamiento como la atro-
fia coriorretiniana descrita recientemente como
nuevo efecto adverso, asi como para valorar la
progresion o no de la enfermedad (fig. 12).

También la AF nos da una informacion muy
valiosa y objetiva para la valoracion de la reti-
na viable en el paciente candidato, asi como en

A

wa . AT IR A T T
\'f\ ' AN
e

i?igura 11. Comparativa de campo visual cinético de
Goldman preoperatorio (A) con un sumtorio de 86° y al
afio de la cirugia (B) con un sumatorio de 475°.
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Figura 12. Retinografia de campo amplio previa (A) y un
afio tras el tratamiento (C) y autofluorescencia de campo
amplio previa (B) y un afio tras el tratamiento (D) de un
paciente tratado con Luxturna. En el caso de este pacien-
te se aprecia una progresion de la atrofia coriorretiniana
presente al inicio, visible tanto en la retinografia como en
la autofluorescencia. A pesar de ello el paciente ha mos-
trado mejoria en todas las pruebas funcionales.

las variaciones encontradas tras el tratamiento
(fig. 12). Importante también la OCT para la
medicion del area de fotoreceptores y de la
atrofia coriorretiniana antes y después del tra-
tamiento (fig. 13).

En cuanto a la FST hemos corroborado la
mejoria en los valores registrados tras el trata-
miento coincidiendo asi con lo referido en el
ensayo y en correlacion con la mejoria funcio-
nal del paciente (fig. 14).

Importante recoger todos los cambios y sen-
saciones que nos cuentan los pacientes tras el
tratamiento (grado de autonomia, manejo en
condiciones de poca luminosidad, tipo de ayu-
das visuales que siguen o no necesitando, pro-
blemas de adaptacion y todo aquello que ellos
consideran de interés).

De nuestra experiencia también podemos re-
saltar que nos parece de gran importancia expli-
car a los pacientes como va a ser todo el proceso
de adaptacién a la nueva situacidon que a veces
requiere meses de cambios en su forma de ver y
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Figura 13. Comparativa de OCT con mapa de grosores
preoperatoria (A) y un afio tras el tratamiento (B) del mis-
mo paciente de la figura 12. Las flechas blancas sefialan
la presencia de fotorreceptores y se aprecia la evolucion
de la atrofia coriorretiniana nasal a la fovea.

Test de Sensibilidad a la luz de campo completo (F5T)

Umbral sensiblidad [-101og(ed.s/m2))

Tiempe seguimiento

+ Ojo derscha (190ja] = Ojo isquierde

Figura 14. Evolucion de la FST en el preoperatorio y al
mes, 3 meses, 6 meses y 12 meses de la cirugia.

de realizar el procesamiento visual. Recoger las
sensaciones de los pacientes y como afrontan
los cambios ha sido de gran utilidad para poder
ayudar a los siguientes pacientes.

De realizar una exploracion lo mas comple-
ta posible previamente al tratamiento y repetir
todas las pruebas tras la terapia, depende que
seamos capaces o no de valorar los cambios por
pequetios que sean y contribuir al conocimiento
de estas nuevas terapias génicas.
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Articulo Original

Tratamiento quirargico de los estrabismos de pequefio
angulo secundarios a orbitopatia de Graves

Surgical treatment of small-angle strabismus in Graves orbitopathy

Fernando J. Huelin, MD!-2*, Cristina Ye-Zhu, MD', José Maria Rodriguez
del Valle, MD!

Resumen

Objetivos: Analizar los resultados quirurgicos en desviaciones de pequefio angulo secundarias a
orbitopatia de Graves.

Métodos: Analisis retrospectivo de 75 pacientes con orbitopatia de Graves operados de retroin-
sercion con suturas ajustables desde 2018 a 2021. Las cirugias se realizaron con anestesia tdpica y
ajuste intraoperatorio en todos los casos. Se analizaron un total de 13 pacientes con estrabismos de
pequefio dngulo. Se definid como éxito quirurgico la ausencia de diplopia subjetiva sin necesidad
de prismas en posicion primaria de la mirada ni a la infraversion.

Resultados: La edad media de los pacientes fue de 54 + 8,1 afios con tiempo medio de seguimien-
to de 17 + 12 meses. La mayoria de los casos fueron estrabismos horizontales (9 pacientes, 69%)
con 2 casos de cirugia combinada horizontal y vertical. La desviacion media prequirurgica fue
de 8 £3 y 4,1 + 3,2 DP, con una retroinserciéon media de 5,5 + 2,6 y 1,3 + 0,8 mm para los estra-
bismos horizontales y verticales, respectivamente. El éxito quirurgico fue del 85% (11 pacientes).
De los 2 pacientes restantes, uno requirié el empleo de prismas por una foria residual y el otro una
nueva reintervencion por el efecto deriva horizontal, alcanzando el éxito quirurgico tras la cirugia.
Conclusiones: Las desviaciones de pequeno angulo (horizontales <12 DP y verticales <8 DP) en
la orbitopatia de Graves también pueden ser subsidiarias de tratamiento quirrgico con buenos re-
sultados. Un ajuste intraoperatorio dirigido a una leve hipocorreccion inmediata es seguro y eficaz
en este subgrupo de pacientes. No obstante, la realizacion de estudios con mayor tamafio muestral
permitiria confirmar estos hallazgos.

Palabras clave: Orbitopatia de Graves; Oftalmopatia de Graves, Estrabismos de pequeiio angulo,
Suturas ajustables, Dosis-respuesta.

Abstract

Objective: To report outcomes of strabismus surgery in small-angle ocular deviations associated
with Graves orbitopathy.

Methods: Retrospective review of 75 patients with Graves orbitopathy after muscle recession sur-
gery between 2016 and 2021. All the cases were done under topical anaesthesia with intraoperative
adjustment as needed. Surgical outcomes were assessed in a subgroup of 13 patients with small-
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angle deviations. Surgical success was defined as the absence of subjective diplopia in primary
position and inferior gaze without prism correction.

Results: Mean age was 54 + 8.1 years with a mean follow-up of 17 = 12 months. Most of the ca-
ses were horizontal strabismus surgeries (9 cases, 69%) with 2 combined horizontal and vertical
cases. Mean preoperative deviation was 8 + 3 and 4.1 + 3.2 PD, with a mean recession of 5.5 £2.6
and 1.3 + 0.8 mm for horizontal and vertical strabismus, respectively. Success rate was 85% (11
out of 13 patients). One failure was due to a residual phoria corrected with prisms and another one
secondary to a horizontal drift effect successfully repaired with additional surgery.

Conclusions: Surgical treatment may be considered for small-angle strabismus (horizontal devia-
tions <12 DP and vertical deviations <8 DP) in Graves orbitopathy. Our results show that muscle
recession with an intraoperative adjustment to immediate mild under-correction is a safe and effec-
tive measure for this subgroup of patients. However, more studies with larger samples are required
for further confirmation of our findings.

Keywords: Graves orbitopathy; Graves ophthalmopathy; Small-angle strabismus; Adjustable su-

tures; Dose-response

INTRODUCCION

El estrabismo es una de las principales
complicaciones de la Orbitopatia de Graves,
afectando de forma significativa a la calidad de
vida de estos pacientes (1). Su frecuencia se ci-
fra en torno al 15%, requiriendo cirugia un 9,2%
de los pacientes en ultima instancia (2). Tenien-
do en cuenta la distorsion de la anatomia de
la musculatura extraocular producida por los
cambios inflamatorios de esta enfermedad, su
correccion quirurgica puede suponer un desafio
dado que previamente se han documentado re-
sultados impredecibles (3).

Asimismo, la hipercorreccioén con inversion
del estrabismo tras la cirugia, especialmente en
estrabismos verticales, ha sido frecuentemente
descrita en la literatura (4-6). A este respecto,
diversos autores han intentado cuantificar este
«efecto deriva» tras la cirugia de retroinser-
cion con suturas ajustables (7). Otra alternativa
la constituye la cirugia basada en la normal-
izacion de ducciones, la cual no permite hacer
una prediccion de la dosis-respuesta (8-10). No
obstante, las variables que afectan a los resul-
tados de la cirugia de estrabismo y la técnica
quirurgica de eleccion en pacientes con GO no
son del todo conocidas (11).

Por este motivo, se ha considerado tradicio-
nalmente que el balance beneficio-riesgo de la

cirugia no es favorable en casos de estrabismos
de pequefio angulo secundarios a orbitopatia de
Graves, limitdndose el tratamiento al empleo
de prismas estos casos (12). No obstante, al-
gunos autores han demostrado la seguridad de
la cirugia como tratamiento definitivo de estas
pequefias desviaciones secundarias a otras eti-
ologias (13-15). En nuestra experiencia, en la
orbitopatia de Graves estas desviaciones tam-
bién pueden ser subsidiarias de tratamiento
quirargico. Sin embargo, no existen resultados
publicados hasta la fecha sobre los resultados
de la cirugia en este subgrupo de pacientes.

Por ello mismo, en el presente estudio se
pretende evaluar la eficacia de la cirugia de ret-
roinsercion musclar bajo anestesia topica con
ajuste intraoperatorio dirigido a la hipocorrec-
cion inmediata en pacientes con estrabismos de
pequefio dngulo secundarios a orbitopatia de
Graves.

MATERIAL Y METODOS

Se realizd un analisis retrospectivo de los
pacientes con orbitopatia de Graves operados
de retroinsercion muscular en el periodo com-
prendido entre 2016-2021. Como criterios de
inclusion se consideraron desviaciones hori-
zontales <12 DP y verticales <8 DP. Los crite-
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rios de exclusion fueron un seguimiento menor
a 4 meses, la presencia de actividad de la en-
fermedad tiroidea, ausencia de estabilidad de la
desviacion en los 6 meses previos a la cirugia,
cirugias previas de estrabismo o la presencia
de otras enfermedades orbitarias. El presente
proyecto se realizo de acuerdo con los princip-
10s recogidos en la Declaracion de Helsinki y
obtuvo la aprobacion del Comité de Etica e In-
vestigacion Clinica de nuestro hospital.

La exploracion en consulta incluyé la
medicion del angulo de desviacion con cor-
reccion en lejos mediante el método de cover
test alternante con prismas y el empleo de filtro
rojo, valoracion de las ducciones, torsion (test
de Maddox) y presencia de torticolis o diplopia
subjetiva en posicion primaria de la mirada.
Esta exploracion fue realizada tanto el primer
dia postoperatorio como en la ltima visita de
seguimiento. La limitacion de las ducciones fue
clasificada de acuerdo con una escala ordinal
con valores comprendidos entre -5 (incapacidad
de alcanzar la linea media) y O (sin limitacion).
El 4ngulo de desviacion en el dia después de
la cirugia (postoperatorio inmediato) fue clas-
ificado en 3 grupos: hipocorreccion, ortotropia
e hipercorreccidn, asignando valores negativos
de desviacion a este ultimo grupo.

Todas las cirugias fueron llevadas a cabo por
el mismo cirujano experimentado (JMRdAV).
La cirugia de retroinsercion fue realizada bajo
anestesia topica empleando suturas ajustables
de poliglactina 6-0. En aquellos estrabismos
verticales con desviaciones <3DP se realiz6 una
técnica de miotomia parcial. El dangulo de des-

Tabla 1. Caracteristicas basales de los pacientes
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viacion se valord intraoperatoriamente en todos
los casos apuntando como objetivo a la hipocor-
reccion. En el caso de los estrabismos verticales,
ésta fue definida como la presencia de ortotropia
sin diplopia en posicion de menton arriba con
una foria vertical residual en posicion primaria
de la mirada. Para los estrabismos horizontales
se establecid como objetivo intraoperatorio la
presencia de una foria residual en lejos equiva-
lente aproximadamente a un 25% de la desvia-
cion preoperatoria con ortotropia sin diplopia en
cerca. En caso de no cumplir estos criterios se
realizd un ajuste intraoperatorio, pero nunca se
realiz6 una correccion mayor a 2 mm de la pla-
neada inicialmente antes de empezar la cirugia.

Se definié como éxito quirurgico la ausencia
de diplopia subjetiva sin necesidad de prismas
en posicion primaria de la mirada ni a la in-
fraversion al final del seguimiento. La necesidad
de reintervencion fue considerada como fracaso.
El andlisis estadistico fue llevado a cabo medi-
ante el programa STATA version 16 (StataCorp
LLC, College Station, TX, USA).

RESULTADOS

La Tabla 1 incluye las caracteristicas basales
de los pacientes. Un subgrupo de 13 pacientes con
estrabismos de pequeno angulo fue seleccionado
del total de 75 pacientes operados de retroinser-
cion por estrabismo secundario a orbitopatia de
Graves. Todos los pacientes fueron mujeres, con
una edad media de 54 + 8,1 afios y un tiempo
medio de seguimiento de 17 + 12 meses. Los

Tipo de Edad (afios)* Sexo Lateralidad Combinada Seguimiento Exito

estrabismo (meses)?*
Todos 54 £8,1 M 13 (100%) Unilateral 11 (85%) Si 3 (23%) 17+12 Si 11 (22%)
(n=13) (31a75) H 0 (0%) Bilateral 2 (15%) No 10 (77%) (5 t0 49) No 2 (78%)
Vertical 53+14 M 13 (100%) Unilateral 4 (67%) Si 3 (50%) 19+16 Si 5 (83%)
(n=16) (31a75) H 0 (0%) Bilateral 2 (33%) No 3 (50%) (5t049) No 1 (17%)
Horizontal 52+9,8 M 13 (100%) Unilateral 6 (67%) Si 2 (22%) 17 £11 Si 7 (78%)
n=9) (31 a65) H 0 (0%) Bilateral 3 (33%) No 7 (78%) (5 to 35) No 2 (22%)
*Expresado en media + desviacion estandar y rango. M = mujer, H = hombre.
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estrabismos horizontales constituyeron un 69%
de los casos (9 pacientes). La cirugia combina-
da para una desviacion vertical y horizontal al
mismo tiempo se realizd en 3 pacientes respec-
to al total de casos (23%). En 2 pacientes con
estrabismo vertical (33%) la cirugia consistié en
miotomia parcial del musculo recto inferior.

Las tablas 2 y 3 muestran un resu-
men de los resultados quirargicos (figu-
ral). La desviacion media prequirdrgica fue
de 8 +3 y 4,1 + 3,2 DP, con una retroinsercion
media de 5,5 £2,6 y 1,3 £ 0,8 mm para los es-
trabismos horizontales y verticales, respectiva-
mente. La hiporreccion fue el resultado obteni-

do en el postoperatorio inmediato en el 46% de
los pacientes, mientras que en el resto de los
pacientes el resultado inmediato fue de ortotro-
pia. Esta tendencia a la hipocorreccion inmed-
iata fue marcada en los estrabismos verticales
(83%) pero no asi en los horizontales (11%).
La limitacion de las ducciones verticales se
redujo de forma estadisticamente significativa
desde un valor preoperatorio de -1,6 a -0,2 tras
la cirugia (prueba de rangos con signo de Wil-
coxon, p = 0,02) pero no se encontraron diferen-
cias en el caso de la limitacioén horizontal (-0,8
vs -0,7, p=0,2). La presencia de un efecto deri-
va postoperatorio estadisticamente significativo

Tabla 2. Resultados quirtrgicos

Tipo de Retroinsercion | Desviacion Desviacion Desviacion Efecto deriva Correcciéon
estrabismo (mm)? preop (DP)? postop postop tardio (DP)? quiruargica
inmediato (DP)? (DP)? (DP)?
Vertical 1,3+£0,8 4,1+£32 1,5+14 0+0,3 -1,5+1,4 4,1+34
(n=06) (0,52a2,5) (1a8) (0a4) (-0,5a0,5) (-4a0) (1a8,5)
1(0,5,2) 3(1,5,8) 1(1,2) 0(0,0) -1(-2,-0,5) 2,75 (1,5, 8)
Horizontal 55+2,6 8§+3 0,4+1 -1,1£3,5 -1,4+£33 9,2+6,1
n=9) (3,5a10) (4a14) (0a3) (-10a2) (-10a0) (4a24)
4,5 (3,5, 10) 8 (6, 10) 0 (0, 0) 0(0,0) 0(-1,0) 8 (6, 10)
2Expresado en media + desviacion estandar, rango y mediana con rango intercuartilico.
Valores negativos asignados a la hipercorreccion.

&

Figura 1. Pacien

ortotropia con su correccion habitual sin necesidad de usar prismas (sector derecho de la imagen).

te operada de retroinsercion de 4,5 mm del recto medio derecho por endotropia preoperatoria corregida
con prisma press-on de 6 DP (sector izquierdo de la imagen). En el postoperatorio final la paciente se encontraba en
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Tabla 3. Tabla resumen

n Tipo de cirugia Desviacion | Correcciéon | Ducciones Ducciones | Reintervencién | Exito
preop (DP) qx (DP) preop? postop?
1 4,5 mm retro RI izq ETS8 ET8 H (0, -1) H (0, 0) No Si
Vertical 0 Vertical 0 V (0, 0) V (0, 0)
2 2,5 mm retro RI dcho ETO ETO H (0.0) H (0.0) No Si
Vertical 8 Vertical 8 V (-1, -0,5) V (0, -0,5)
3 3,5 mm retro RM izq ET6 ETS H(-1,-1) H (-1, 0) No Si
Vertical 0 Vertical 0 V (0, 0) V (0, 0)
4 4/4 mm retro RM dcho/izq ET 10 ET 10 H(-2,-2) H(-1,-1) No Si
Vertical 0 Vertical 0 V(-1,-1) V(-1,-1)
5 4,5/4 mm retro RM dcho/ ET 12 ET 22 H(-1,-1) H (0, -1) Si No
izq + miotomia parcial RI izq Vertical 4 Vertical 4 V(-1,-1) V (0, 0)
6 4,5 mm retro RI dcho ET6 ET6 H(-1,-1) H(-1,-1) No Si
Vertical 0 Vertical 0 V (0, 0) V (0, 0)
7 5,5/4,5 mm retro RM dcho/ ET 10 ET 12 H(-1,-1) H(-1.-1) No Si
izq Vertical 0 Vertical 0 V (0, 0) V (0, 0)
8 3,5/4,5 mm retro RI dcho/izq ETO ETO H (0, 0) H (0, 0) No No
Vertical 2 Vertical 1 V (-2,-2) V (0, 0)
9 4,5/4 mm retro RI dcho/izq ETO ETO H (0, 0) H (0, 0) No Si
Vertical 1 Vertical 1 V (-3, -3) V(-1,-1)
10 2,5 mm retro RI izq ETO ETO H (0, 0) H (0, 0) No Si
Vertical 8 Vertical 8 V(0,-2) V(0,-1)
11 3,5 mm retro RM dcho ETS ETS8 H(-1,-1) H (0, -1) No Si
Vertical 0 Vertical 0 V (0, 0) V (0, 0)
12 3,5 mm retro RM izq ET6 ET6 H (0, 0) H (0, 0) No Si
Vertical 0 Vertical 0 V(0,0) V (0, 0)
13 3,5 mm retro RM ET 4 ET4 H (0, -1) H (0, 0) No Si
dcho + miotomia parcial RI Vertical 1,5 | Vertical 1,5 V (0, -1) V (0, 0)
dcho
2Ducciones expresadas en una escala ordinal de 0 (sin limitacion) a -5 (sin posibilidad de alcanzar la linea media).
RM: recto medio. RI: recto inferior. Dcho: derecho. 1zq: izquierdo. ET: endotropia. H: horizontal. V: vertical.

se encontrd en los estrabismos verticales (me-
diana -1,25; rango intercuartilico -1,5, p = 0,03)
pero no en los horizontales (mediana 0; rango
intercuartilico -1, p = 0,08). Las DP de correc-
cion quirdrgica mostraron una fuerte correlacion
con los mm de retroinsercion del musculo recto
medio (coeficiente de correlacion de Pearson,
r=0,72, p=0,03) e inferior (r= 0,96, p = 0,002)
con una dosis-respuesta de 1,7 y 3,9 DP/mm, re-
spectivamente. No se encontrd una correlacion
estadisticamente significativa entre los mm de
retroinsercion y el efecto deriva postoperatorio.

El éxito quirargico fue del 85% (11 pacien-
tes). De los 2 pacientes restantes, uno requirio
el empleo de prismas por una foria residual y el
otro una nueva reintervencion por el efecto deri-
va horizontal, alcanzando el éxito quirrgico
tras la cirugia. No se encontraron diferencias en
el éxito quirtrgico obtenido entre estrabismos
verticales y horizontales (test exacto de Fisher,
p = 0,6), cirugia combinada (p = 0,6), cirugias
unilaterales frente a bilaterales (p = 0,6) o en
relacion con la desviacion presente en el post-
operatorio inmediato (p = 0,3).



F.J. Huelin, C. Ye-Zhu, J.M. Rodriguez del Valle
Tratamiento quirurgico de los estrabismos de pequefio
angulo secundarios a orbitopatia de Graves

DISCUSION

El estrabismo asociado a la orbitopatia de
Graves es altamente variable en su present-
acion y respuesta al tratamiento (3). Este hecho
ha contraindicado la cirugia en casos de estra-
bismos de pequefio angulo por una supuesta
relacion beneficio-riesgo poco favorable. El
riesgo de inversion del estrabismo, especial-
mente notorio en los casos de estrabismo verti-
cal, ha hecho que muchos especialistas limiten
el tratamiento a la correccidon con prismas (4-
6). Nuestros resultados confirman la existencia
de un efecto deriva significativo en estrabismo
verticales de pequefio angulo, no asi en los
horizontales. No obstante, nuestros resultados
sugieren que la cirugia de retroinsercién con
ajuste intraoperatorio ofrece resultados pre-
decibles, siendo un procedimiento eficaz y de-
finitivo en un 85% de los casos. Esta constituye
la primera serie de pacientes documentando el
resultado de la cirugia en este subgrupo de pa-
cientes con estrabismo asociado a orbitopatia
de Graves.

Recientemente nuestro grupo ha realizado
un analisis de los resultados de la técnica quiruar-
gica del presente estudio en una muestra total
de 75 pacientes con estrabismo asociado orbito-
patia de Graves (16). Este procedimiento dem-
ostro un alto porcentaje de éxito con resultados
predecibles, dado que modelos de regresion
permitieron predecir el efecto dosis-respuesta
y estimar el efecto deriva postoperatorio. En el
presente subanalisis, el efecto deriva fue menor
al observado en otras series (7,17). No obstan-
te, debe tenerse en cuenta que nuestro grupo
ha descrito previamente una relacion entre la
magnitud de la retroinsercion y el efecto deriva
correspondiente, por lo que nuestros resultados
son acordes con estos hallazgos (16).

La correccion completa de la desviacion en
el postoperatorio inmediato puede ser erron-
eamente considerada como un éxito de la in-
tervencion. Previamente se ha demostrado que
este hallazgo es un factor predictor del desarrol-
lo de hipercorreccion y fracaso a lo largo del se-
guimiento (17). No obstante, nuestro grupo ha
encontrado que el grado de hipocorreccion en
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el postoperatorio inmediato debe ser proporcio-
nal al grado de desviacion preoperatoria (16). A
este respecto, al tratarse de pequefias desvi-
aciones, en el presente estudio un mayor por-
centaje de pacientes presentaron una correccion
completa de la desviacion en el postoperatorio
inmediato (especialmente en el caso de estra-
bismos horizontales) sin que se viera afectado
el éxito quirargico final.

El empleo de pequefias miotomias del recto
inferior también ha sido documentado como una
medida eficaz en casos de desviaciones verti-
cales pequefio angulo asociados a desviaciones
horizontales mayores (16). En nuestro estudio
la dosis-respuesta fue de 1,7 DP/mm para la
retroinsercion de recto medio, algo inferior a la
documentada previamente en otras series con
retroinserciones de mayor magnitud (18). No
obstante, la dosis-respuesta de 3,9 DP/mm del
recto inferior fue similar a la encontrada en
nuestra muestra total (16), o incluso algo mas
elevada que la observada por otros autores para
desviaciones mayores (19-21). La cirugia en
estos casos puede basarse igualmente en el cal-
culo preoperatorio de la dosis-respuesta obte-
niendo resultados predecibles.

Tan so6lo hubo dos pacientes de nuestra
muestra que no cumplieron los criterios de
éxito quirtrgico. Uno de ellos debido a la exis-
tencia de una foria residual vertical <2 DP que
necesitd la prescripcion de un prisma para la
total resolucion de la diplopia. El otro paciente
precis6 de una nueva cirugia por la existencia
de una inversion del estrabismo secundaria al
efecto deriva horizontal, cumpliendo los crite-
rios de éxito tras la reintervencion.

Nuestro estudio no estd exento de limita-
ciones. Se trata de un estudio retrospectivo
y con un tamafio muestral limitado. De este
modo, la extrapolacion de nuestros resultados
no debe generalizarse dado que ademas todas
las cirugias fueron realizadas por el mismo ciru-
jano (JMRAV). Otras variables como el cam-
po de vision binocular sin diplopia no se rec-
ogieron en el presente estudio. Igualmente, la
valoracion de las limitaciones en las ducciones
se baso en una escala ordinal y no mediante su
cuantificacion en milimetros o grados.
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El tratamiento de los pacientes con desvia-
ciones de pequefio dngulo secundarias a orbi-
topatia de Graves, consideradas como tales las
horizontales de <12DP y verticales de <§DP, se
ha limitado al empleo de prismas por el ries-
go de efecto deriva y la dificil prediccion de
los resultados en estos pacientes. No obstante,
nuestros resultados muestran como la cirugia
con un ajuste intraoperatorio dirigido a una leve
hipocorreccién inmediata es seguro y eficaz en
este subgrupo de pacientes. La realizacion de
estudios con mayor tamafio muestral ayudaria a
confirmar estos hallazgos.
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The management of vertical deviations in sagging eye
syndrome

Manejo de las desviaciones verticales en el sagging eye syndrome

Federico G. Velez!, Stacy L. Pineles!

Abstract

Purpose: This study was conducted to report the findings and surgical management of vertical de-
viations in patients with sagging eye syndrome (SES).

Methods: Charts were reviewed of patients with acquired vertical deviations associated with SES.
Only those with a minimal follow-up of 1 year were included. All patients underwent surgery for
esotropia alone or simultaneous combination with inferior rectus muscle recession (IR) or superior
rectus muscle tightening (SR) procedure. Preoperative and postoperative alignment, ocular rota-
tions, and torsion were evaluated.

Results: A total of 21 patients were included. Overall, the mean preoperative vertical deviation
measured 2 £+ 1 prism diopters (PD) and improved to 0.2 + 0.6 PD postoperatively (p = 0.006). Ten
patients underwent simultaneous IR recession: the preoperative vertical deviation improved from
2.8+ 1.3 PD to 0.2 + 0.6 PD postoperatively (p = 0.0002). In 3 patients who underwent simultane-
ous SR tightening procedure, the vertical deviation improved from 2.6 + 1.1 PD preoperatively to
0 = 0 PD postoperatively (p = 0.057). Eight patients who were able to fuse the vertical deviation
preoperatively on free space testing with horizontal prisms alone underwent horizontal surgery
only; the preoperative vertical deviation improved from 1.3 + 1.7 PD to 0.1 + 0.3PD postopera-
tively (p = 0.0001). The overall preoperative torsion measured 5.1 + 2.2° extorsion improving to
0.7 £+ 1.7°extorsion postoperatively (p = 0.006)

Conclusion: SES may be associated with small non-restrictive vertical deviations and extorsion.
Simultaneous vertical rectus muscle surgery may be required when patients are unable to fuse with
horizontal prisms alone.

Keywords: Sagging eye syndrome, diplopia, strabismus

Resumen

Proposito: Este estudio se realizd para publicar los hallazgos y el tratamiento quirurgico de las
desviaciones verticales en pacientes con sagging eye syndrome (SES).

Métodos: Se revisaron las historias clinicas de los pacientes con desviaciones verticales adqui-
ridas asociadas a SES. Solo se incluyeron aquellos con un seguimiento minimo de 1 afio. Todos
los pacientes fueron operados de esotropia o de cirugia combinada con recesion del musculo recto
inferior (RI) o refuerzo del musculo recto superior (SR). Se evaluaron la alineacion preoperatoria y
postoperatoria, las rotaciones oculares y la torsion.
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Resultados: Se incluyeron un total de 21 pacientes. En general, la desviacion vertical preopera-
toria media fue de 2 + 1 dioptrias prismaticas (DP) y mejord a 0,2 + 0,6 DP después de la ciru-
gia (p = 0,006). Diez pacientes se sometieron a recesion del RI simultdnea: la desviacion vertical
preoperatoria mejor6 de 2,8 +£ 1,3 DP a 0,2 + 0,6 DP después de la cirugia (p = 0,0002). De los
3 pacientes que se operaron simultineamente con refuerzo del RS, la desviacion vertical mejoro
de 2,6 + 1,1 PD preoperatoria a 0 + 0 PD en el postoperatorio (p = 0,057). Ocho pacientes que pudie-
ron fusionar la desviacion vertical en la prueba de espacio libre con prismas horizontales se some-
tieron a cirugia horizontal inicamente. La desviacion vertical preoperatoria mejord de 1,3 + 1,7 DP
a 0,1 £ 0,3 DP después de la operacion (p = 0,0001). La torsion global preoperatoria midi6 5,1 +
2,2° de exciclotorsion, mejorando a 0,7 + 1,7° de exciclotorsion en el postoperatorio (p = 0,006).

Conclusiones: El SES puede asociarse a pequefias desviaciones verticales no restrictivas y a ex-
ciclotorsion. La cirugia simultdnea de un musculo recto vertical puede ser necesaria cuando los

pacientes no pueden fusionar solo con prismas horizontales.
Palabras clave: Sagging eye syndrome, diplopia, estrabismo

INTRODUCTION

Sagging eye syndrome (SES) is a known
cause of diplopia in the elderly population sec-
ondary to degeneration of the lateral rectus-su-
perior rectus band and subsequent sagging of
the lateral rectus muscle (1). The presence of
cyclovertical strabismus is attributed to asym-
metrical bilateral displacement of the lateral
rectus muscles (1-3). Diplopia from SES is
typically horizontal, due to an esotropia worse
at distance. However, it can also be associat-
ed with a small angle hypotropia and extor-
sion (1-4).

Previous reports indicate that medial rectus
muscle recessions and lateral rectus muscle re-
sections or plications are successful in correct-
ing the esotropia associated with sagging eye
syndrome (2,4). However limited information
has been published for the treatment of the cy-
clovertical deviation (3). The purpose of our
study was to look at the surgical management
of SES in those patients with acquired com-
bined vertical and horizontal diplopia.

METHODS

This study was approved by the University
of California-Los Angeles (UCLA) Institution-
al Review Board and was compliant with the

US Health Insurance Portability and Account-
ability Act of 1996. All consecutive records of
patients with acquired diplopia in primary po-
sition diagnosed with SES who presented with
an esotropia worse at distance than near com-
bined with a cyclovertical deviation between
January 2015 and October 2017, obtained
from 3 different surgeons were retrospective-
ly reviewed. Only those with a minimum fol-
low-up of 1 year were reviewed. Exclusion cri-
teria consisted of previous strabismus surgery,
orbital trauma, paralytic strabismus, and those
diagnosed with restrictive strabismus, such as
thyroid eye disease. Success was defined as no
diplopia in primary position and reading posi-
tion postoperatively in the absence of prisms
glasses.

Pre-operative and post-operative motility
examinations were recorded for each patient.
All patients underwent a complete ocular ex-
amination including distance and near visual
acuity and a sensory motor examination includ-
ing ocular rotations measured on a scale 0 to
+4. A 0 was recorded for full excursion, while
a -4 was failure to pass midline. A -3 to -1
were used thereafter at 23% increments (4).
Ocular alignment was measured in all 5 cardi-
nal positions at 20 feet and in primary read-
ing position at 1 foot. All measurements were
obtained using the alternate prism cover test
with the patient wearing glasses prescription if
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needed for correction of visual acuity and con-
firmed with the free space prisms test. Torsion
was recorded subjectively using the green/red
double Maddox rod placed in a trial frame (5).
Free space horizontal prism was used to deter-
mine if the patient could fuse the vertical dip-
lopia with horizontal prism alone (6). Vertical
surgery was indicated in those patients who
were not able to fuse the cyclovertical diplo-
pia during the horizontal base out free space
prism test.

Patients underwent surgical corrections of
strabismus following standard surgical tech-
niques. Patients underwent horizontal surgical
correction by either medial rectus recession
or lateral rectus resection or plication. For the
cyclovertical deviation, patients underwent re-
cessions, resections, plications, or partial tenot-
omy of the vertical rectus muscles. In general,
the selection of the operated muscle depended
on the magnitude of the deviation and lateral
incomitance. When possible, surgery was per-
formed under topical anesthesia and adjustable
sutures were used.

Statistical Analysis

The statistical analysis was done using Mi-
crosoft Excel (Microsoft Corp, Washington).
Continuous variables were reported using
standard summary statistics. Mean values for
continuous variables were compared between
groups using a Student’s t-test.

Table 1. Pre-operative and Post-operative Motor Alignment
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RESULTS

A total of 21 patients were included in the
study. All patients underwent surgery for es-
otropia. Table 1 depicts the surgical groups
with pre-operative measurements, post-opera-
tive measurements, and overall improvement
percent. The mean overall preoperative verti-
cal deviation improved from 2.1 = 1.0 PD to
0.2 £ 0.6 PD (p = 0.006). Overall, the patients
who underwent simultaneous horizontal and
vertical muscle surgery had a larger preopera-
tive hypotropia. The mean preoperative vertical
deviation measured 2.8PD £ 1.1PD in those un-
dergoing simultaneous horizontal and vertical
surgery and only 1.3PD =+ 1.5PD in those who
underwent strictly horizontal surgery.

Thirteen patients underwent simultane-
ous surgery on both a horizontal and vertical
muscles due to an inability to fuse the verti-
cal deviation in free space with their esotropic
deviation neutralized. Ten patients underwent
unilateral inferior rectus muscle weakening
procedure (most commonly an inferior rectus
tenotomy with an average tenotomy of 3.5 mm)
associated to a bilateral lateral rectus resection
(6 patients) or a bilateral medial recuts muscle
recession (4 patients). The average pre-opera-
tive deviation did not differ between those un-
dergoing LR surgery and MR surgery (3PD)
However those who underwent a MR procedure
had a residual of 1PD vertical deviation, while
the vertical deviation resolved in all those who
underwent a LR procedure (Table 3). Two pa-

Surgical Procedure Pre-operative Post-operative P value
Overall 2.05+1.0 PD 0.2+0.6 PD 0.006
Inferior rectus weakening 2.8£1.3 PD 0.2+0.6 PD 0.0002
range: 0.5-4 PD range: 0-2 PD

Superior rectus tightening 2.6£1.1 PD 0+0 PD 0.057
range: 2-4 PD range: 0-0 PD

Horizontal surgery only 1.3+£1.7PD 0.1+0.3 PD 0.0001
range: 0.5-5 PD range: 0-1 PD

Torsion 5.1° 0.7° 0.006
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tients underwent superior rectus resection and
one underwent superior rectus plication.

Eight patients who underwent horizontal sur-
gery alone. Mean vertical correction was 1.04
PD (Table 2). Three patients underwent bilater-
al lateral rectus plications (mean 4 mm), 3 pa-
tients underwent bilateral lateral rectus resec-
tions (mean 4.6 mm), and 2 patients underwent
bilateral medial rectus muscles recessions
(mean 4.2 mm). One patient in this group
demonstrated no change in the vertical devia-
tion post-operatively. Preoperative esotropia
measured 30 PD associated to a 1 PD vertical
deviation. Patient underwent a bilateral LR
resection of 5.5 mm. Postoperative horizontal
deviation measured 2 PD of exophoria with no
change in the preoperative vertical deviation.
Patient had no diplopia postoperatively.

All the patients with symptomatic pre-
operative torsion underwent simultaneous ver-
tical and horizontal muscle surgery (Table 3).
Mean preoperative extorsion measured 5.1
+ 2.2°, improving to a mean postoperative ex-
torsion of 0.7 £ 1.7° postoperatively.

DISCUSSION

SES has been well documented in the lit-
erature to be a debilitating cause of diplopia

Table 2. Vertical alignment following horizontal rectus surgery.

Pre-operative | Post-operative
vertical vertical
deviation deviation
Lateral rectus resection 1.16 PD 0.33 PD
Lateral rectus plication 0.5PD 0PD
Medial rectus recession 2.16 PD 0PD

Table 3. Preoperative and postoperative cyclovertical deviation
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in the elderly population (2). The presence of
asymmetrical sag causes cyclovertical strabis-
mus in many patients. Pansara et al. reported
the results of 16 patients with SES and evalu-
ated the position of their vertical rectus mus-
cles (3). There was a significant nasal shift of
the superior rectus muscle compared to age-
matched controls. The position of the inferi-
or rectus did not differ from normal controls
or subjects with heavy eye syndrome. Nasal
shift of the SR may result in esotropia, excy-
clotropia and hypotropia due to a slack on the
muscle.

The vertical deviation in our population
of SES patients was quite small, ranging up
to 5 PD. Potential explanations for the verti-
cal deviation seen in patients with SES include
asymmetric inferior sag of the lateral rectus
muscle and nasal shift of the superior rectus
muscle. Given that SES is typically bilateral,
any asymmetry is unlikely to be large.

Acquired vertical deviations may result from
other conditions including cyclovertical muscle
paresis, trauma, thyroid eye disease, and exter-
nal ophthalmoplegia, decompensated phoria.
An acquired heterotopic or unstable pulleys
can present with «A» or «V» pattern horizontal
strabismus in association with any size vertical
deviation (7,8) Patients with SES present with
small vertical deviations, associated to a com-
mitant horizontal deviations, and excyclotropia
of the hypotropic eye.

Small angle vertical strabismus tradition-
ally has been treated with prism glasses, as
overcorrections are a concern. In patients
with an associated large horizontal deviation
or in patients with near and distance dispari-
ty prisms glasses may not be effective. Also,
some patients do not want to be dependent on
prisms glasses especially those not requiring

Pre-operative | Post-operative Pre-operative Post-operative
torsion torsion vertical deviation | vertical deviation
SR tightening + LR resection 5° 0° 2.6 PD 0PD
IR tenotomy + LR resection 5.2° 1.4° 2.2PD 0.4 PD
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glasses for vision. Various surgical procedures
have been described to manage small devia-
tions. Scott first reported marginal horizontal
rectus muscle tenotomies to manage small an-
gle deviations. Lenhard and Wright described
a central plication procedure to correct small
angle horizontal and vertical deviations.
Chaudhuri and Demer describe the dosing for
graded vertical rectus tenotomies (GVRT) in
SES (9,10) A 90% tenotomy can correct up
to 10D of hypertropia (9). Selective margin-
al tenotomies and plications can also be used
to manage torsional and incomitant vertical
deviations (10,11) Singh et al reported 53 pa-
tients with a preoperative vertical deviation
of 4.3 + 1.8 PD. They found a mean response
correction of 1.5 PD per mm of surgery (12).
We did not see any overcorretions postopera-
tively.

The results of this study should be under-
stood within the context of its limitations. This
study was a retrospective chart review with a
relatively small sample of patients with limited
follow-up. Charts were recorded from three dif-
ferent surgeons and thus there can be variability
in surgical techniques. In addition, there was no
control group.

Despite its limitations, our study shows that
partial tenotomies or plications on the vertical
rectus muscles in addition to surgery on the
horizontal muscles may be necessary to correct
diplopia from small angle vertical strabismus
in those patients with SES who are unable to
fuse the vertical diplopia with horizontal prism
alone.
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Comunicacion corta

Paralisis del oblicuo inferior: peculiaridades clinicas.
A proposito de cinco casos

Oblique inferior paresis: clinical peculiarities. About five cases

Raquel Rodrigo!, Pilar Merino?*, Victor Antén!, Pilar Goémez de Liafio!

Seccion Motilidad Ocular, Servicio de Oftalmologia.
HGU Gregorio Marafidon, Madrid, Espaiia

Resumen

La paralisis del musculo oblicuo inferior (POI) es la mas infrecuente, y su diagnostico puede ser
dificil. Se comparan los datos de cinco pacientes con POI, adquirida (3) y congénita (2). Los cinco
pacientes presentaban limitacion a la supraversion en adduccion, que mejoraba con la duccion co-
rrespondiente, diplopia (3), hipotropia en posicion primaria de la mirada (4), intorsion (4), patron
en A (1) y torticolis (4). Dos se intervinieron quirargicamente con mejoria del cuadro. La POI se
debe considerar en pacientes con diplopia vertical y limitaciones de la supraversion en aduccion.
Los casos quirurgicos deben ser seleccionados con cuidado.

Palabras clave: paresia oblicuo inferior, limitacion elevacion en aduccion, intorsion ocular, tenec-
tomia anterior del oblicuo superior, transposicion nasal oblicuo superior

Summary

Inferior oblique muscle palsy (IOP) is an extremely infrequent condition and the diagnosis can be
difficult. Data from five patients with IOP, congenital (2) and acquired (3) are compared. All five
patients presented limitation of supraversion in adduction, which improved with the corresponding
duction, diplopia (3), hypotropia in primary position (4), intorsion (4), A-pattern (1), and tortico-
llis (4). Two underwent surgery with improvement of the symptoms. IOP should be taken into ac-
count as a differential diagnosis in patients with vertical diplopia and limitation of supraversion in
adduction. Surgical cases should be carefully selected.

Keywords: Inferior oblique palsy, adduction elevation limitation, intorsion, superior oblique ante-
rior tenectomy, superior oblique nasal transposition
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INTRODUCCION

La paralisis del musculo oblicuo inferior
(POI) es la mas infrecuente de las paralisis mus-
culares aisladas (1,3). Algunos autores incluso
niegan su existencia aislada (3), sin embargo,
se ha llegado a objetivar mediante resonancia
magnética en varios trabajos una disminucion
del area del musculo OI en estos pacientes, con
normalidad del resto de musculos extraoculares
(4,5) Debido a su excepcionalidad, su diag-
nostico llega a menudo a resultar dificil. Puede
tener una causa congénita o adquirida, dentro
de ésta destaca el origen traumatico y vascular
(1,2). Con el objetivo de mostrar sus principales
caracteristicas clinicas, se recogen los datos de
varios pacientes con esta patologia. Se suele en-
globar esta entidad dentro del diagndstico difer-
encial de las desviaciones verticales

CASOS CLINICOS

Se recogié una muestra de todos los casos
hallados en el servicio desde el afio 2017 has-
ta la actualidad. Se comparan los datos de los
cinco pacientes (seis 0jos) asi como la técnica
y resultados quirtrgicos de aquellos que se op-
eraron. Las caracteristicas de estos pacientes se
resumen en la tabla 1.

De los 5 pacientes, 4 fueron hombres; la me-
dia de edad fue de 35,8 afios con un rango de
los 5 a los 73 afios, siendo la media para las
formas congénitas de 7 afios y 55 para las ad-
quiridas.

Dos presentaron paralisis congénita y tres pa-
cientes, uno de ellos de forma bilateral, paralisis
adquiridas. Las causas de estas ultimas fueron:
la cisticercosis (paralisis bilateral), traumatis-
mo orbitario y malformacion arterio-venosa.

En tres de los casos se realizd resonancia
magnética para investigar su causa.

Los cinco pacientes presentaban limitacion a
la supraversion en adduccion, que mejoraba con
la duccion correspondiente (figura 1). Aquellos
con POI de causa adquirida presentaban dip-
lopia, en todos los casos referida como vertical.
En cuatro se observo hipotropia en el ojo afecto
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Tabla 1: Datos clinicos y demograficos

Datos recogidos a la exploracion Numero
de pacientes
Hipotropia en PPM del ojo afecto 4
Limitacién a la adducién en supraversion 5
con mejoria en duccion correspondiente
Bielschowsky a hombro contrario 3
Torticolis cabeza hombro lado afecto 2
Torticolis cabeza hombro lado no afecto 2
Patron en «A» 1
Intorsion 4
Hiperfuncion OS ojo afecto 4
Diplopia 3
Caracteristicas de la muestra
Congénitas 2
Adquiridas 3
Bilateral 1
Hombres 4
Mujeres 1

EeangW® e Uy
Figura 1. Limitacion a la supraversion en aduccidon en
imagen a que mejora con la duccion en imagen B.

en posicion primaria de la mirada (PPM), con
una media de — 10,75 dioptrias prisméticas, cu-
atro inciclotorsion, diagnosticada con test de
Madox y objetivada con retinografia (figura 2).
Solo en un caso se observaba patrén en «A»,
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Figura 2. Retinografia que muestra inciclotorsion en ambos ojos, sobre todo en ojo derecho.

Ojo derecho tapado
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Figura 3. Gazelab de paciente con POI donde se puede deducir un patrén en A.
g p p p
objetivado mediante Gazelab (figura 3). Dos En dos pacientes (3 o0jos) con diagndstico de

casos presentaron torticolis, siendo en un caso  paralisis adquirida de oblicuo inferior se realizd
cabeza-hombro al lado afecto y en el otro caso  cirugia. En uno de ellos se realiz6 tenectomia an-
al lado contrario. Por ultimo, cuatro presen- terior del OS ipsilateral, mientras que, en otra pa-
taron hiperaccion secundaria del oblicuo supe-  ciente recesion del OS en ambos ojos en distintos
rior (OS) del ojo afectado. tiempos, debido a que present6 una POI bilateral.
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DISCUSION

En esta muestra queda patente la infrecuen-
cia de la POI, habiéndose a lo largo de 6 afos
encontrado unicamente 5 casos. El dato mas
constante es el hallazgo en todos los pacientes
de mejoria en la exploracion aislada de la duc-
cion frente a la supraversion en aduccion, que
se puede considerar patognomonica de la POl 'y
ha sido descrita también por Prieto y colabora-
dores y Rosembaum (2,3).

Dentro del diagnostico diferencial cabe de-
stacar el déficit monolateral de la elevacion, la
paralisis del oblicuo superior contralateral y el
sindrome de Brown, el mas frecuente de ellos
Algunas de las principales diferencias con el
mismo son la inciclotorsién presente en may-
or medida en la POI, el patron en «A», descrita
como muy frecuente, en contraposicion con lo
hallado en nuestra muestra (A); y la hiperaccion
del OS, no presentes, generalmente en el resto de
las entidades mencionadas. Ademas, si se realiza
un test de duccion forzada este es positivo en el
sindrome de Brown y negativo en la POI (5,7).

La cirugia se debe indicar en los casos de
diplopia, torticolis moderado-severa, o gran
desviaciéon en PPM, teniendo cuidado con
los casos en casos con vision binocular por la
posibilidad de diplopia post-quirurgica, espe-
cialmente en los casos de POI congénita. En
los dos pacientes (tres ojos) intervenidos de la
muestra se obtuvo mejoria mediante la cirugia
(tenectomia anterior OS en un caso y recesion
del OS en dos casos). Dichas técnicas han sido
descritas y realizadas con resultado satisfacto-
rio en otros estudios (1-3,8). También se ha de-
scrito la opcion de realizar una retroinsercion
del recto superior contralateral. La toxina bot-
ulinica tiene un escaso papel en esta entidad,
debido a que principalmente, el objetivo busca-
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do para la correccion de la intorsion y diplopia
es el debilitamiento del OS ipsilateral, donde la
toxina no se utiliza, quedando relegado su papel
a correcciones postquirtrgicas (2,3).

En uno de nuestros casos, la mera obser-
vacion fue suficiente ya que se obtuvo una me-
joria espontanea sin necesidad de tratamiento.
En los casos congénitos nuestra actitud ha sido
conservadora por la existencia de vision binoc-
ular y la levedad del cuadro clinico asociado.

En conclusion, la paresia del oblicuo infe-
rior debe ser tenida en cuenta a la hora de di-
agnosticar posiciones anomalas de la cabeza, y
pequeiias desviaciones verticales.
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Comunicacion corta

Paralisis congenita del tercer nervio secundaria
a estructura orbitaria anOmala

Congenital third nerve palsy secondary to an anomalous orbital structure

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

Abstract

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

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

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

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

Resumen

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

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

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

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

! Seccion motilidad ocular, servicio de oftalmologia, Hospital Gregorio Marafién, Madrid
2 Secciodn de pediatria, servicio radiologia, Hospital Gregorio Marafion, Madrid
3 Hospital General Universiatrio Miguel Servet, Zaragoza

* pilimerino@gmail.com

No conflicto de intereses, ni financiacion econéomica



P. Merino, J. Ruiz, P. Gomez de Liafio, Y. Ruiz,
J. Yafiez-Merino
Paralisis congénita del tercer nervio secundaria...

INTRODUCCION

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

CASO CLINICO

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

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

1y
Figura 2. Postoperatorio donde se observa una exotropia

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

Figura 4. El nervio 6ptico derecho presenta un trayecto
anémalo curvado, con convexidad medial y desplazado
supero medialmente, situandose adyacente al musculo
oblicuo superior. La flecha roja sefiala el nervio 6ptico y
la verde el oblicuo superior.

1\

Figura 5. Engrosamiento de las fibras posteroinferiores
del recto superior derecho que se continua con una banda
fibrosa vertical que se une a las fibras posterosuperiores
del recto inferior. La flecha amarilla sefiala la banda orbi-
taria y la roja el nervio optico.
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DISCUSION

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

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

Transposicion parcial aumentada para tratar la paralisis
del recto superior

Partial augmented transposition to treat superior rectus palsy

Leon Remoén Garijo*, Diana Pérez Garcia, Patricia Ramiro Millan,
Victor Aguado Casanova

Seccion de Estrabismos y Oftalmologia Pediatrica, Hospital Clinico Universitario
Lozano Blesa, Zaragoza, Espafa.

Resumen

Objetivo/Método: Explicar los pasos para realizar una Transposicion parcial (tipo «Hummelsheimy)
«aumentaday de rectos horizontales al recto superior parético a través de un caso clinico.

Caso clinico: Varén de 68 afios que presentaba diplopia vertical, torticolis con menton elevado, hi-
pertropia derecha de 45A en posicidn primaria de mirada (ppm), y déficit de elevacion de -4 del ojo
izquierdo fijador por paralisis de su recto superior tras una cirugia de o6rbita izquierda no especifi-
cada. En el test de duccion forzada intraoperatorio se apreciaba una cierta restriccion a la elevacion
del Ol y se realiz6 una retroinsercion de 4 mm de su recto inferior. Seguidamente practicamos una
transposicion parcial (tipo Hummelsheim) «aumentada» de rectos horizontales al recto superior
izquierdo parético. Conseguimos ortotropia en ppm, con desaparicion de la diplopia vertical y del
torticolis menton elevado.

Palabras clave: Transposicion parcial aumentada, paralisis recto superior, estrabismo, cirugia.

Summary

Objetive/Methods: To show the steps to perform a partial horizontal rectus muscle-augmented
transposition (Hummelsheim type) to the paretic superior rectus throught a clinical case.

Case report: 68-year-old male who presented with vertical diplopia, chin-up torticollis, 45A of
right hypertropia in primary gaze and -4 elevation deficiency in left eye (fixating eye) due to a su-
perior rectus palsy following unspecified left orbital surgery.

Intraoperative forced duction test showed some restriction to elevate left eye and we performed
a4 mm inferior rectus recession. Then we performed a partial (Hummelsheim type) horizontal rectus
muscle-augmented transposition to the paretic superior rectus. We achieve a good postoperative re-
sults with orthotropia in primary gaze and disappearance of vertical diplopia and chin-up torticollis.
Keywords: Partial augmented transposition, superior rectus palsy, strabismus, surgery.

*leonremon@yahoo.es
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publicacion en otra revista. Los autores transfieren los derechos de propiedad del presente trabajo a la Sociedad
Espaiiola de Estrabologia y Oftalmologia Pediatrica
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INTRODUCCION

En los casos de déficit monocular de la ele-
vacion, cuando la duccion forzada intraopera-
toria muestra cierta restriccion a la elevacion,
es obligado realizar una retroinsercion de recto
inferior, lo cual impide practicar en el mismo
acto quirurgico una transposicion total, tipo
Knapp (1) de rectos horizontales al recto supe-
rior parético por el posible riesgo de provocar
un sindrome de isquemia del segmento anterior.
Por eso se idearon las transposiciones parciales,
como la de tipo Hummelsheim (2), cuyo efecto
puede «aumentarse» significativamente con la
técnica que presentamos en este videoarticulo.

CASO CLINICO

Varon de 68 afios que nos remiten por diplo-
pia vertical, torticolis con menton elevado, hi-
pertropia derecha de 45A en posicion primaria
de mirada (ppm) y déficit de elevacion de -4 en
su ojo izquierdo fijador, por paralisis de su recto
superior tras una cirugia de orbita izquierda no
especificada realizada hacia unos 8 meses. En el
planteamiento quirurgico la opcidn tedrica mas
adecuada era la Transposicion total tipo Knapp
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de rectos horizontales al recto superior paréti-
co. Sin embargo existia la posibilidad de que el
test de duccion forzada intraoperatorio mostra-
ra una cierta restriccion a la elevacion del ojo
izquierdo, como asi sucedio. Tras realizar una
«obligaday» retroinsercion del recto inferior iz-
quierdo de 4 mm estdbamos abocados a realizar
una transposicion parcial de rectos horizontales
al recto superior parético. Dentro de las transpo-
siciones parciales, la que mas practicamos es la
tipo Hummelsheim, ampliamente conocida por
todos los estrabdlogos. Sin embargo, en este pa-
ciente teniamos muy presente el gran dngulo de
desviacion vertical en posicion primaria (45A)
y que se trataba del ojo fijador. Habia que con-
seguir un «gran efecto» con esa transposicion
parcial, y decidimos, sobre la marcha, realizar
esta técnica de transposicion parcial «aumen-
tada» que pasamos a describir y que nos dio
buenos resultados.

TECNICA QUIRURGICA

Una vez realizada la retroinsercion del recto
inferior izquierdo, pasamos a aislar los rectos
horizontales. Empezamos por el recto medio.
Una vez aislado, realizamos una incision lon-

VIDEOARTICULO
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TRANSPOSICION PARCIAL AUMENTADA
PARA TRATAR LA PARALISIS DEL
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gitudinal de unos 14 mm y separamos la mitad
superior, que es la que vamos a transponer. So-
bre esta mitad superior practicamos una resec-
cion de 4 mm. Una vez realizada la reseccion
procedemos a anclar esa mitad a esclera junto
al borde nasal de la insercion del recto superior.
Al anclarla a esclera podemos notar claramen-
te que hay bastante «tensiony, lo cual nos estd
indicando que el efecto de esa transposicion
va a ser importante... La nueva insercion la
hacemos paralela al limbo. Seguidamente nos
vamos al recto lateral y hacemos «lo mismoy:
incision longitudinal de 14 mm, separacion de
la mitad superior, reseccion de 4 mm y anclaje
en esclera de esa mitad superior junto al borde
temporal de la insercion del recto superior. Con
esto hemos completado la transposicion parcial
(tipo Hummelsheim) «aumentada» de rectos
horizontales al recto superior parético.

La técnica quirtrgica puede seguirse facil-
mente en el video adjunto. Dado que el video
es suficientemente demostrativo preferimos no
poner fotos aisladas.

RESULTADO

Alos pocos dias de la cirugia, el paciente ha-
bia experimentado una clara mejoria. A los tres
meses de la operacion grabamos el video posto-
peratorio que mostramos en el articulo. Presen-
taba ortotropia en posicion primaria, desapari-
cion del torticolis mentoén elevado y ausencia
de diplopia. Conseguimos cierta movilidad del
ojo izquierdo en la supraversion sin que estu-
viera muy restringida la infraversion. También
se produjo una clara mejoria en la dextrosupra-
version y levosupraversion. El paciente estaba
muy satisfecho con el resultado postoperatorio
y nos comentaba que «ya podia volver a con-
ducir...»

DISCUSION

El procedimiento de eleccion en las parali-
sis monoculares de la elevacion es la transpo-
sicion de Knapp. Sin embargo, la realizacion
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de esta técnica, a veces, no es posible debido
a que podemos encontrar cierta restriccion a la
elevacion cuando practicamos el test de duc-
cion forzada intraoperatorio y esto nos obliga
a realizar una retroinsercion del recto inferior.
En estos casos para evitar el sindrome de is-
quemia del segmento anterior solo podremos
asociar transposiciones parciales. Hay varias
descritas, la mayoria utilizadas inicialmente
para el tratamiento de las pardlisis del recto
lateral: Técnica de Jensen (3), Técnica de Nis-
hida (4), etc. Como ya hemos comentado, no-
sotros habitualmente realizamos la técnica de
Hummelsheim con la que conseguimos resulta-
dos satisfactorios. Sin embargo, en este pacien-
te consideramos que si realizdbamos la técnica
habitual el resultado seria insuficiente... En la
bibliografia consultada hablan de transposicion
parcial aumentada (5,6), pero en mayoria de los
casos hacen referencia a una «fijacién poste-
rior» a esclera de las mitades transpuestas con
unos puntos de sutura 5-0 no resorbible coloca-
dos a 8 mm por detrds de la insercion del recto
superior, que seria el equivalente al conocido
«punto de Foster» (7) utilizado para aumentar
el efecto de las transposiciones de rectos ver-
ticales al recto lateral en las paralisis del sexto
nervio. Tan s6lo en alguna publicacion aparece
mencionada la transposicion parcial «aumenta-
da» mediante reseccion, pero curiosamente la
realizan para compensar tropias horizontales
asociadas: por ejemplo, realizar una reseccion
de la mitad superior del recto medio traspuesto
en caso de exotropia asociada (8).

En definitiva, se trata de una técnica quirar-
gica eficaz y relativamente novedosa, que esta-
ria indicada sobre todo en aquellos casos en que
no sea posible realizar una trasposicion total y
el angulo de desviacion vertical preoperatorio
supere las 35A.
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Caso de nistagmus atipico

Foro de casos clinicos

Caso de nistagmus atipico
Atypical nystagmus
Moderador: Jose Maria Rodriguez del Valle

Panelistas: Jorge Torres
Diego Torres
Federico Velez

Presentamos el caso de un paciente de 6 afios, derivado a la consulta de estrabismo del Hospital
Ramoén y Cajal, desde el hospital de otra comunidad auténoma con el diagnodstico de estrabismo,
nistagmus y torticolis compensador acusado.

Como antecedentes generales es un nifio adoptado, con TDH en tratamiento con Medikinet y con
una malformacion de Chiari tipo I.

En la exploracion vemos visiones monoculares infranormales (OD ve 0,5 y el OI 0,6) sin embar-
go binocularmente llega a visiones de 1,0 (con el test de Pigassou)

Llama la atencidon un marcado torticolis horizontal cara izquierda, asociado a torticolis torsional
sobre hombro izquierdo y menton bajo. Torticolis que se invierte con la fijacion de su ojo derecho.

De manera que cuando fija el ojo derecho presenta torticolis cara a la derecha marcado y cuando
fija el ojo izquierdo presenta torticolis cara izquierdo marcado y leve torsional sobre el hombro iz-
quierdo y que es similar al que tiene con los dos ojos destapados

Ademas de las posiciones compensadoras de cabeza, presenta una exotropia con dominancia del
ojo izquierdo de 25-30DP. Hipertropia en aduccion de 3+. Con la oclusion monocular se desenca-
dena un nistagmus que bate hacia el ojo fijador, algo mayor en el ojo derecho. En la exploracion de
las versiones llama la atencion seguimientos oculares imprecisos y entrecortados que en ocasiones
se quedan cortos respecto al estimulo visual y otras se pasan (movimientos hipométricos e hiper-
métricos)
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La graduacion subjetiva es neutra y la refraccion ciclopléjica es de +1,25 en los dos ojos. No hay
ningun hallazgo significativo en polo anterior y posterior salvo una leve exciclotorsion en el fondo
del ojo.

RESUMEN EXPLORACION

AVLsc OD: 0,5, Ol: 0,6. Binocular 1,0

Refraccion ciclopléjica +1,25 en ambos ojos

Torticolis: si fija el OD: TCD+++, si fija el ojo izquierdo TCI+++ y TTCSHI+ (torticolis
torsional). En vision binocular: TCI+++, TTCSHI y menton bajo

Motilidad: Exotropia con dominancia del OI -25DP lejos y cerca. HFOIs 3+. No paresias.
Patron V

Nistagmus manifiesto inapreciable, pero nistagmus horizontal con oclusion monocular.
Seguimientos visuales entrecortados

RESULTADO FINAL

Reduccién significativa de la torticolis monocular y binocular. Mejoria de la agudeza visual
monocular (0,6 y 0,7 que llegaba a 0,8 con oclusor traslucido), que en binocular llegaba a 1,0 con
E Snellen. Endotropia de +4DP con ojo izquierdo dominante y reduccion de la hipertropia en aduc-
cién a una leve de 1+.
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1 Presenta y explica el caso
Dr. Diego Torres Garcia

Es un caso complejo, nos parece un caso de
un torticolis discordante (cambia con el ojo fija-
dor) con un sindrome de bloqueo del nistagmus
en lateralidad, con un componente torsional
afadido e hipertropia en adduccion AO (bajada
de menton) y una exotropia de OD.

Dr. Jorge Torres Moron

Estamos ante un paciente con un estrabis-
mo divergente con disfuncién de musculos
oblicuos y un patrén en V asociado, por otro
lado, tiene un nistagmus motor con bloqueo en
convergencia (tipo discordante), su torticolis
es secundario a ambos problemas. Ya que fija
en aduccion con su ojo dominante y tiene una
inclinacion de la cabeza sobre el hombro con-
tralateral, ademas invierte el torticolis al ocluir
su ojo dominante. La pregunta que me haria es
si el estrabismo o el nistagmus es el causante
principal del torticolis.

Dr. Federico Vélez

Seria importante determinar la posibilidad
de un nistagmus periddico alternante. 20-30%
de los pacientes con nistagmo pueden presentar
esta variable. Los pacientes con nistagmo de-
ben observarse por periodos de hasta de 180-
270 segundos para determinar si eso ocurre. En
pacientes con variabilidad igual, es decir, que
giran sin tener un predominio mi manejo de-
pende de la desviacion ocular. En pacientes or-
totropicos retroceso largo de los rectos horizon-
tales en ambos ojos. En pacientes con NPA y
predominio del torticolis hacia un lado se puede
hacer la cirugia de Kestenbaum-Anderson para
mejorar el lado mas frecuente.

Bloqueo del nistagmo: este paciente puede
tener una fijacion con desviacion de la cabeza a
la derecha para bloquear el nistagmo manifesto
latente presente en el ojo derecho cuando es el
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ojo fijador. Es usual que el nistagmos disminu-
ye en aduccion. En este caso la posicion esté
determinada por el ojo izquierdo que tiene me-
jor visién sin embargo al forzar el ojo derecho a
fijar cambia para bloquear el nistagmos.

Para explorar este caso propongo la explora-
cién con prismas en la montura de pruebas

En ese caso es de gran utilidad colocar una
montura de pruebas con la correccion prima-
tica en cada ojo por ejemplo base externa ojo
izquierdo y base interna ojo derecho ya que es
la posicién compensadora binocular. Con esta
correccion se pueden determinar muchas va-
riables que ayudaran al mejor manejo de este
paciente

La posicion de la cabeza. Si se corrige la
desviacion de la cabeza horizontal con los pris-
mas. Cambia a la derecha o no. esto ayudaria a
determinar si es un NPA o no y si el tratamiento
de eleccion es un KA o algo diferente. La mag-
nitud del componente vertical y torsional del
torticolis. Importante para determinar si se hace
adicionalmente el manejo vertical por ejemplo
con una transposicion vertical de rectos hori-
zontales o se agrega un musculo oblicuo o se
hace solo un musculo horizontal y se agrega
uno vertical y finalmente si el componente es
torsional se puede decidir entre un musculo ci-
clo vertical o una transposicion de los musculos
horizontales para compensar por la torsion.

Determinar la torsion

Es determinante evaluar el fondo de ojo en
nistagmo con componente torsional. No es lo
mismo inclinar la cabeza en un paciente con
una paralisis ciclo vertical donde lo usual es
que la cabeza se inclina para compensar por el
componente vertical o torsional. En pacientes
con nistagmo se debe determinar la posicion
torsional de la macula en la posicion primaria y
en la inclinacion a ambos lados.

Manejo de la exotropia: en este paciente la
exotropia en condiciones binoculares es mani-
fiesta principalmente en el ojo derecho ya que
el ojo fijador es el izquierdo. Dependiendo de
la posicion horizontal de la cabeza si es predo-
minante izquierda y no alterna y se decide ha-
cer un Kestenbaum Anderson la cirugia del ojo
izquierdo que estd en aduccion llevara este ojo



J.M. Rodriguez del Valle
Foro de casos clinicos
Caso de nistagmus atipico

hacia afuera lo que aumentara el grado de exo-
tropia presente en posicion primaria. De esto se
concluye la importancia de hacer la prueba con
la montura de pruebas porque en este momento
con la cabeza derecha se puede determinar de
forma precisa la cantidad de exotropia a operar
en el ojo derecho.

2 (Qué tratamiento quirurgico/no
quirurgico planteas?

Dr. Diego Torres

En estos casos con esta complejidad prefe-
rimos hacer la cirugia en dos tiempos, asi que
operariamos primero el torticolis horizontal
cara izquierda que ocurre al fijar OI, con una
técnica de Anderson, retroinsertando amplia-
mente los musculos implicados en la version
hacia la posicion de bloqueo, el recto lateral
OD vy el recto medio de OI, realizando en el
mismo acto la cirugia sobre los componentes
de elevacion en adducion y torsional de ambos
ojos debilitando ambos oblicuos inferiores con
una técnica de Keith-Lyle. En un segundo tiem-
po operariamos la exotropia sobre los musculos
restantes, el recto medio del OD y el recto late-
ral del OL

Dr. Jorge Torres

En este caso debido a la magnitud del torti-
colis creo indicada la correccion quirargica de
este, y ademas del estrabismo divergente con
patron en V. Lo complejo de este caso es que
su bloqueo en convergencia del nistagmus pue-
de generar que la correccion del estrabismo di-
vergente y oblicuo pueda generar un resultado
inesperado. Yo optaria en un primer tiempo por
tratar solamente ¢l estrabismo, realizando una
cirugia bilateral simétrica con debilitamiento de
los musculos rectos laterales asociada a un de-
bilitamiento de los musculos oblicuos inferiores
(2mm lateral y 5 mm posterior a la insercion
temporal del recto inferior), con ello mejorare-
mos el patron V y la exotropia. En funcién del
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resultado postoperatorio (orto o hipercorrec-
cion) y del control del patron alfabético plan-
tearia una segunda intervencion si fuera preciso.

Dr. Federico Vélez

Asumiré que el paciente inclina la cabeza
para compensar por extorsion, que no existe
deviacion vertical en posicién primaria, que no
existe un nistagmo periddico alternamente y
que el torticolis a la izquierda es de 10 grados.
Para el manejo del torticolis izquierdo haria un
retroceso del recto medio izquierdo y Resec-
cion del recto lateral izquierdo para un torticolis
de 10 grados (20 DP). Esos 10 grados (20PD)
los agrego a la exotropia presente en posicion
primaria y que debe corregirse con el ojo de-
recho. Es decir, a las 25-30 dioptrias primati-
cas que se determind con la posicidon primaria
agrego 20 PD que resultaran de la cirugia del
torticolis en el ojo izquierdo; haria una retroin-
sercion del recto lateral derecho combinado con
una reseccion del recto medial derecho para una
exotropia de 45-50 DP. Para la posicion com-
pensadora de un menton abajo, hago un debi-
litamiento de los oblicuos inferiores de ambos
ojos simétrica para evitar la desviacion vertical
en position primaria. Si estos musculos se repo-
sicionan en una posicion de transposicion ante-
rior ayudara se convierten en anti elevadores y
eso ayudaria para esa posicion vertical. Preferi-
ria este procedimiento a hacer una transposicion
vertical de los rectos horizontales por varios
motivos: no afecta la circulacion del segmento
anterior, el paciente tiene una hiperfuncion bi-
lateral de los oblicuos inferiores y ayudaria con
la extorsion del ojo fijador izquierdo. Y para
corregir el componente torsional el ojo fijador
izquierdo asumiendo que el problema es extor-
sion en posicion primaria entonces hago una
transposicion del recto medio izquierdo arriba
y del recto lateral abajo para recrear intorsion.

3 Después de la cirugia realizada, aunque
mejoro el torticolis casi totalmente,
obtuvimos al mes una endotropia
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consecutiva de +18dp. ;Planteas una
nueva cirugia o manejas ese resultado
indeseable inicial con toxina botulinica?

Dr. Diego Torres

Si después de la cirugia nos queda un estra-
bismo residual pequefio pensamos que es mejor
opcion de inicio la toxina botulinica que una
nueva cirugia.

Jorge Torres

En este caso si se ha generado una hiperco-
rreccion con el tratamiento inicial valoraria dos
opciones, toxina botulinica en el caso que tras
unas semanas de la intervencion se aprecie que
es una endotropia sin patron alfabético residual,
no esperaria mas de 4-6 semanas para hacer-
lo. Si persiste patron alfabético, aunque sea
leve esperaria algo mas , posiblemente 3 meses
y optaria por un debilitamiento del recto me-
dio en uno o los dos ojos seglin la cuantia de
la endotropia consecutiva, optaria en ese caso
por desplazar la insercion del musculo y/o de-
bilitar de manera asimétrica la parte superior e
inferior del musculo para compensar el patrén
alfabético residual. La correccion de la gradua-
cion de hipermetropia leve que tiene el paciente
solo me la plantearia si el &ngulo convergente
residual fuera muy pequeno.

Dr. Federico Vélez

para el manejo de la endotropia secundaria
antes de inyectar la toxina botulinica que me
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parece una buena alternativa definitivamente
evallio el componente acomodativo que este pa-
ciente puede tener ya que incluso una cantidad
leve de hipermetropia como la que se encontrd
en este paciente puede tener un gran efecto en
la alineacion ocular. Ayudaria a saber si es real-
mente una endotropia secundaria o un bloqueo
del nistagmo o simplemente un componente
acomodativo. Repetiria la refraccion cicloplejia
antes de tomar la decision de inyectar o realizar
un nuevo procedimiento

COMENTARIO DE LOS AUTORES

El paciente fue diagnosticado de exotropia
con patron «V» con nistagmus latente mani-
fiesto con torticolis discordante en aduccion y
apraxia oculomotora.

El objetivo planteado era corregir torticolis
(horizontal, torsional y vertical), exotropia y
patron V. Lo controvertido del caso es, como
comentan los autores, que lo que mejoraria la
torticolis empeoraria el estrabismo y viceversa
por eso se planteo retroinserciones de los rectos
medios de 4,5mm afiadiendo un «efecto faden»
(afiadir una reseccion de 3 mm a los musculos
rectos medios retrocedidos disminuye el efecto
aductor sin inducir tanta exotropia), retroceso
amplio de los rectos laterales (11mm) y debi-
litamiento de los oblicuos inferiores de tipo
miectomia.

El resultado tras esta primera cirugia fue
una endotropia de +18DP con un torticolis
cara izquierda leve residual motivo por el que
se inyecto toxina botulinica en el recto medio
izquierdo. Tres afios después persiste sin torti-
colis y una microendotropia del OD de +4DP.
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Comentarios a la literatura

Coordinadora: Dra. Olga Seijas Leal

Comentario de la Dra. Ana Dorado
Lopez-Rosado

A unique case of orbital inflammatory
syndrome following COVID-19 infection
Miglani T, Mohammed T, Jensen A, Bregman
J. JAAPOS 2022; 26: 326-328.

Los autores presentan el caso de un varéon
caucasico de 12 afios con dolor en OI, inflama-
cion palpebral y eritema periorbitario bilateral
de una semana de evolucion, tras completar
tratamiento con antibioterapia oral y topica,
por presunta celulitis preseptal, sin mejoria.
Su estado general era bueno, su agudeza visual
corregida era 0,8 en AO, no presentaba propto-
sis y el resto de exploracion oftalmoldgica era
normal, excepto limitacion moderada de la su-
praduccién del Ol y dolor leve a los MOES en
AO. La TC cerebral y orbitaria mostrd engro-
samiento del OID, RLD, RSI, RMI y glandulas
lagrimales de AO, sin signos de enfermedad de
los senos paranasales o absceso orbitario. Las
analiticas tan s6lo mostraron disminucion de la
hemoglobina y aumento de PCR, compatible
con inflamacién sistémica. Los hemocultivos
fueron negativos. Los estudios de tiroides, la
deteccion de ANCA y los niveles de ECA fue-
ron normales. Se encontrd que era positivo para
COVIDI19, sin sintomas sistémicos clasicos.
A los 3 dias de iniciar tratamiento antibidtico
por via intravenosa y tras descartar infeccion,
se le administrd una dosis de metilprednisolo-
na 1 mg/kg por via intravenosa, con mejoria
significativa a las 24 horas por lo que fue dado
de alta con prednisona oral 60 mg al dia. Una
semana después del alta, los sintomas se habian
resuelto, la motilidad era normal y la predni-
sona oral se redujo lentamente durante 6 sema-
nas, sin recurrencia.

Discusion: Las manifestaciones oftdlmicas
mas comunes de COVID19 son neuroftalmo-
logicas, del segmento anterior y del segmento

posterior, pero rara vez orbitarias. La enferme-
dad inflamatoria orbitaria es una complicacién
poco frecuente de la infeccion por COVID19.
Se han publicado otros tres articulos sobre en-
fermedad inflamatoria orbitaria relacionada con
COVID19 en ninos y adultos jovenes. Todos
los casos tenian infecciones por COVID19 de
leves a asintomaticas.

La literatura sobre la miositis orbitaria rela-
cionada con COVIDI19 en adultos también es
limitada, y la principal diferencia es una mayor
prevalencia de los sintomas sistémicos clasicos
de COVID19, como fiebre, artralgias o mialgias.

La enfermedad inflamatoria orbitaria es una
patologia poco frecuente. Entre los factores
etiologicos involucrados se incluyen afeccio-
nes inflamatorias sistémicas, trastornos auto-
inmunes, infecciones y reacciones a medica-
mentos. Se han propuesto varios mecanismos
para la inflamaciéon muscular desencadenada
por COVIDI19. Una posibilidad es la entrada
viral directa a través de la proteina Spike que
se une a los receptores de ECA-2 presentes en
el tejido muscular. Esto podria promover la
transferencia de material genético a la célula a
través del acoplamiento de la envoltura viral y
la membrana del huésped. También es posible
que, al igual que otros virus que causan mio-
sitis, el COVID19 pueda activar la expansion
clonal de células T y aumentar la produccion
de citoquinas proinflamatorias, lo que resulta en
inflamacion y dafio muscular. Otro mecanismo
propuesto es la autoinmunidad debida a mime-
tismo molecular, con anticuerpos producidos
inicialmente para la defensa del huésped que
reaccionan contra los musculos, lo que condu-
ce a un estado hiperinflamatorio con dafo a los
miocitos. La respuesta significativa a los este-
roides es similar a la que se observa en los casos
de enfermedad inflamatoria orbitaria idiopatica,
por lo que los autores recomiendan la misma
pauta para tratar la inflamacion orbitaria rela-
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cionada con COVID19 (comenzar con 1 mg/
kg/dia de prednisona con disminucion gradual
durante 6 a 8 semanas).

Variation of the modified Nishida procedure
for traumatic rupture of inferior rectus
muscle

Nelson D, Peragallo J. ] AAPOS 2022; 26:
328-330.

Los autores presentan el caso de un varéon
de 56 afios con antecedentes de hipertension e
hipercolesterolemia, con rotura traumatica del
RII secundaria a fractura del suelo de la 6rbita
tras traumatismo cerrado en hemicara izquier-
da. El paciente tenia una AV de 1 en AO, di-
plopia binocular vertical, hipertropia del OI de
25DP en PPM y 45DP en infraversion, asi como
limitacion de la infraduccion del Ol de -3 (-4 en
abduccion). La TC mostr6 una fractura del sue-
lo de la orbita izquierda con aparente avulsion
o transeccion del RII.

El RII no se pudo recuperar mediante una or-
bitotomia anterior exploradora. A los 3 meses se
realizd una variacion del procedimiento de Nis-
hida modificado, interviniendo el recto medial
y lateral izquierdo en lugar del recto superior e
inferior, como se describio originalmente esta
técnica. Se aislaron los RMI y RLI, se paso una
sutura de poliglactina 910 6-0 a través del tercio
inferior del RLI y del RMI 8 mm por detras de
la insercidon del musculo. A continuacidn, cada
sutura se paso a través de la esclera 10 mm por
detras del limbo, aproximadamente a mitad de
camino entre el mufion del RII y los rectos ho-
rizontales.

Tres meses después de la operacion, el pa-
ciente refiridé diplopia en PPM que eliminaba
con una posicion de la cabeza con el mentén
hacia abajo. A la exploracion presentaba una
exotropia de 10DP y una hipertropia de 8DP de
OI en PPM. En la posicion de lectura presenta-
ba una exotropia de 10DP y una hipertropia de
12DP de OI. Pudo fusionar con prismas de 2DP
de base interna en AO, de 4DP de base superior
en el OD y de 4DP de base inferior en el OI
en sus gafas. Posteriormente se perdi6 el segui-
miento del paciente.
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Discusion: La rotura traumatica del RI es un
problema poco frecuente y de dificil tratamien-
to. Se han descrito diversas técnicas de trans-
posicion en la literatura para corregir el proble-
ma. Entre ellas transposiciones completas para
transponer los rectos horizontales hacia abajo.
Otros autores han utilizado un procedimiento
de tipo Hummelsheim para reducir el riesgo
de isquemia del segmento anterior con buenos
resultados motores. También se ha empleado
la transposicion anterior del oblicuo inferior
combinada con recesion del RS. Otros autores
reportaron un procedimiento de Jensen modi-
ficado para tratar 2 casos de desinsercion del
RI, en el cual dividieron los rectos horizontales
sin desinsercion y las porciones de cada vientre
muscular transpuestas se suturaron directamen-
te a la esclera 12 mm por detréas del limbo en un
paciente y se ataron entre si en el otro paciente
(por lo tanto, no era un verdadero procedimien-
to de Jensen, porque no habia un vientre del
RI intacto al que pudieran unirse las porciones
musculares transpuestas.) En ambos casos se
indujo una sobrecorreccion en PPM.

El procedimiento de Nishida modificado se
uso inicialmente para la paralisis del VI pc y
se obtuvieron buenos resultados de alineacion,
con resultados variables en la abduccion. Las
ventajas de este procedimiento son que se reali-
zan pocos pases esclerales, que se produce poco
dafio muscular en comparacion con la division
de los musculos, y que se respeta la circulacion
ciliar al no desinsertar los musculos. Desde
entonces, se han descrito variaciones del pro-
cedimiento de Nishida para tratar casos de es-
trabismo vertical, especificamente en el déficit
monocular de la elevacion.

Es el primer articulo publicado en el que se
describe un procedimiento de Nishida modifi-
cado para tratar una desinsercion o transeccion
del RI. Eligieron este procedimiento para redu-
cir el riesgo de isquemia del segmento anterior
en un paciente con factores de riesgo vascular,
y para proporcionar una mejora significativa de
la alineacion en PPM. Los autores usaron una
sutura absorbible de poliglactina 6-0 en lugar
de polipropileno 6-0 o poliéster 5-0 (no absor-
bibles) utilizados en las primeras descripciones
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del procedimiento de Nishida, porque tenian
buenos resultados con suturas absorbibles en
otras cirugias de transposicion realizadas, al
igual que han reportado otros autores.

En comparacion con los casos de paralisis
del VI pc o de déficit monocular de la eleva-
cion, los casos de RI perdido o seccionado
plantea un mayor desafio quirtrgico debido a
la dependencia del RI para leer y otras tareas
comunes en infraversion.

Aunque esta variacion del procedimiento de
Nishida modificado puede restaurar una buena
alineacion primaria de la mirada, la infraduc-
cion del OI solo mejord levemente. Este pro-
blema es comun en muchos procedimientos de
transposicion.

Una de las limitaciones del caso es el breve
periodo de seguimiento del paciente.

Comentarios de la Dra. Sonia Lépez-Romero
The visual morbidity of optic nerve head
drusen: a longitudinal review

Gise R, Heidary G. J AAPOS 2023; 27: 30.el-5

El estudio pretende estudiar la historia natu-
ral de la neuropatia Optica asociada a las drusas
de la cabeza del nervio 6ptico (DCNO) en una
cohorte de pacientes pediatricos, ya que hay po-
cos estudios al respecto en nifios, en compara-
cion con los adultos.

La prevalencia es desconocida, pero se es-
tima que esta entre 0,3-2,4%. Un estudio reali-
zado en nifios de 11-12 afios encontrd una inci-
dencia del 1%.

Métodos: Se evaluaron retrospectivamen-
te los datos médicos de todos los pacientes
diagnosticados de DCNO en un Unico centro
terciario de oftalmologia (Boston Children’s
Hospital) entre enero 2010 y Julio 2018. Los
criterios de inclusion fueron edad <18 afios
y documentacion formal de diagndstico de
DCNO por ecografia, autofluorescencia o to-
mografia computerizada (TC). Se recogieron
datos demogréficos, de agudeza visual, presion
intraocular, campo visual (CV), el método de
diagnostico utilizado y tiempo de seguimiento.
Los CVs fueron realizados tanto con perime-
tro Goldmann como con Humphrey. Para ser
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incluidos en el analisis, los defectos del CV
debian estar presentes en al menos dos explo-
raciones consecutivas y en la misma localiza-
cion. La fiabilidad fue determinada por los fal-
sos positivos y los falsos negativos (< 20%), y
por las pérdidas de fijacion (<50%) tal y como
se habian usado en estudios previos de DCNO
pediatrico. También se documentaron secuelas
tales como membrana neovascular subretiniana
(MNVSR) y neuropatia Optica isquémica ante-
rior no arteritica (NOIANA). La NOIANA se
diagnosticd en el contexto de marcada atrofia
optica + DCNO con constriccion severa del CV.
Resultados: Un total de 213 pacientes
(386 ojos con DCNO) cumplian los criterios
de inclusion. 45,1% varones y 55,9% mujeres.
El 81% tenian DCNO bilateral. La edad media
al diagnostico fue de 10,1 + 4,1 afos. Para el
diagndstico se uso la ecografia en el 93% de los
casos, la TC en el 3,3% y la autofluorescencia
en el 2,8%. El tiempo medio de seguimiento fue
de 2,76 + 2,91 anos. Se pudo realizar CV for-
mal en 208 ojos. Los defectos del CV repetibles
se encontraron en 24 ojos (11,5%). El defecto
mas frecuente fue el escalon nasal, superior o
inferior (45,8%), seguido del defecto arquea-
do (28,6%) y del aumento de la mancha ciega
(14,3%). En el 62,5% de los pacientes que te-
nian defectos del CV, la pérdida de CV aparecia
desde el inicio. De los ojos que desarrollaron
pérdida de vision, 15 tenian defectos del CV al
diagnostico. 9 desarrollaron pérdida del CV en
una mediade 1,39 £0,55 afios desde el inicio del
diagnostico. La edad media de todos los pacien-
tes con pérdida del CV fue de 12,25 + 4,1 afios.
Los 15 defectos del CV aparecidos al diagnos-
tico permanecieron estables. De los 9 que apa-
recieron mas tarde, 7 demostraron progresion.
En 5 ojos aparecid6 una MNVSR, que preciso
tratamiento en 3 ojos. La NOIANA se desarro-
116 en 2 ojos. No se encontrd correlacion entre
la presion intraocular (tomada con el tonometro
iCare) y el grado de pérdida del CV.
Discusion: Segun los autores, no hay estu-
dios previos que investiguen la progresion del
CV. Su estudio demuestra que algunos nifios
pueden presentar un desarrollo bastante rapido
de nuevos defectos del CV y destacan la pérdi-
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da del CV como un biomarcador potencial para
la progresion de la enfermedad. En el estudio
encuentran que en estos nifios el intervalo de
tiempo medio entre el diagndstico de déficit del
CV vy su progresion esta en 1,39 + 0,55 afios.
Noval and col. También han estudiado la repe-
tibilidad de los defectos del CV en nifios con
DCNO. Examinaron a 15 nifios. El defecto mas
frecuente encontrado fue también el nasal se-
guido de la constriccion generalizada. Otros
autores encontraron el aumento de la mancha
ciega como el defecto mas frecuente.

La relacion entre la presion intraocular y la
pérdida de CV en las DCNO es un tema contro-
vertido que tiene implicaciones en cuanto los
tipos de tratamiento que se pueden utilizar. En
adultos, se han realizado estudios para ver esta
relacion, pero segun los autores, en nifios aun
no. Ellos no han encontrado correlacion entre
la PIO vy las cifras de desviacion media en pa-
cientes que tenian CV fiables. Esto es un area
importante de investigacion ya que actualmente
no hay tratamiento para la pérdida del CV en
las DCNO. La brimonidina se habia propues-
to como tratamiento que podria ayudar tanto
para disminuir la PIO como neuroprotector, sin
embargo, este efecto neuroprotector atin no ha
sido demostrado en humanos. Se necesitan mas
estudios para evaluar la eficacia de la disminu-
cion de la PIO en nifios con DCNO y pérdida
de CV y de este modo poderlo recomendar for-
malmente.

El estudio tiene varias limitaciones. En pri-
mer lugar, por su caracter retrospectivo y por-
que todos los pacientes no habian sido evalua-
dos de la misma manera debido a que fueron
seguidos por diferentes médicos. Ademas, el
CV no pudo realizarse de forma fiable en todos
los pacientes, debido a la edad o a retraso psico-
motor. En cuanto a la medicion de la PIO so6lo
pudo realizarse en 37 pacientes, ya fuera por la
cooperacion del nifio o por la disponibilidad de
tondmetro.

Por tanto, las DCNO en nifos se asocia
a morbilidad en cuanto a pérdida de CV, que
puede emporar de de forma rapida en algunos
nifios. El seguimiento de los nifios con DCNO
debe realizarse para detectar las alteraciones
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del CV y posibles complicaciones como la apa-
ricion de MNVSR o una NOIANA, asi como
para aconsejar a las familias. Se necesitan mas
estudios en nifios para aclarar los factores de
riesgo asociados a la pérdida de funcion visual
y para evaluar si la PIO tiene algin efecto en la
progresion del CV.

Comentarios: En el estudio enfatizan el he-
cho de que algunos nifios presentan empeora-
miento rapido del CV. Esto hecho podria estar
relacionado con la mayor abundancia de drusas,
pero no queda aclarado en este estudio, asi como
tampoco la relacion con la agudeza visual. En
este y otros estudios se han evaluado los patro-
nes de afectacion del CV mas frecuentes, entre
los que no aparecen los defectos centrales, por
lo que en un nifios con DCNO y afectacion del
CV central deberian estudiarse otras causas de
papiledema u neuropatia doptica.

Comentarios de la Dra. Mila Merchante
Alcantara

Anterior segment ischemia following
modified Nishida procedure

Moledina M, Awadghamen A, Agrawal A, Geh
V. JAAPOS, Volume 27, Number 1/Febrary
2023. 57-60.

La isquemia del segmento anterior (ISA) es
una complicacioén rara (1/13,000 a 1/30,000 ca-
sos) que puede aparecer tras una intervencion
de estrabismo en varios musculos.

Los musculos rectos estan irrigados por dos
arterias ciliares anteriores, excepto el RL que
solo tiene una. La interrupcion de dichos vasos
afectara no soélo a la circulacion intramuscular,
sino también a la de la raiz del iris y el limbo,
retrasando el llenado del segmento anterior y
vasos iridianos. La desinsercion muscular ver-
tical se asocia a mayor riesgo de ISA que la ho-
rizontal; aumentando éste cuando se operan dos
0 mas rectos horizontales o se involucran rectos
verticales. Otros factores de riesgo son: edad
avanzada, enfermedades vasculares, diabetes,
hiperviscosidad y hemoglobinopatias.

Su gravedad varia desde sintomas leves
(anomalias pupilares) a casos mas graves (uvei-
tis, queratopatia e hipotonia). En raras ocasio-
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nes, también se pueden presentar cataratas, ci-
catrices corneales o alteraciones maculares. Y,
si no se trata, puede provocar tisis bulbar.

Suele diagnosticarse clinicamente, aunque la
AGF de iris evaliia objetivamente su gravedad.
En la mayoria de los casos, la colateralizacion
de la circulacion del segmento anterior se pro-
duce semanas o meses después, conllevando a
su resolucion espontanea; aunque algunos sig-
nos (atrofia del iris o irregularidad pupilar) pue-
den persistir de forma permanente.

Para reducir su riesgo se utilizan procedi-
mientos de transposicion que evitan las teno-
tomias, como el procedimiento modificado de
Nishida (PMN). Se cree que también disminu-
ye su riesgo la preservacion de los de los vasos
epiesclerales perilimbales (que puede lograrse
con incisiones en fornix en lugar de perilimba-
res) y evitando la desinsercion de mas de dos
musculos rectos.

Se presenta el CASO CLINICO de una pa-
ciente de 68 anos remitida a los 2 meses de
sufrir una paralisis traumadtica bilateral del VI
par, con antecedentes de hipertension arterial
limitrofe sin tratamiento y diabetes mellitus
tipo 2 controlada con dieta. Presentaba errores
refractivos de -8 D (-1,25 D a 90°) y -6 D (-1,25
D a 90°), AV de 20/50 y 20/30, ET bilateral de
95Dy paralisis total bilateral del VI par.

A los 3 meses de la lesion, se le inyect6 to-
xina botulinica (TB) en ambos RM, presentan-
do al mes una ET derecha residual de 35P sin
recuperacion de la funcion del RLD y buena
recuperacion de la del RLI; manteniéndose sin
cambios. A los 7 meses de la lesion, se le pro-
gram6 un PMN (descrito por Nishida y cols en
2005) con recesion del RM.

Se realiz6 una peritomia limbar de VI a XII
horas, exponiendo el RS y limpiando el tejido
subtenoniano y los septos intermusculares. Se
ligo el tercio lateral del vientre del RS a 8 mm
de su insercidon con sutura de poliéster 5-0, se
estird temporalmente hacia el RL y se fij6 a es-
clera supra-temporalmente a 12 mm del limbo
(a medio camino entre RS y RL). Se repitieron
los mismos pasos para el R, fijando el muscu-
lo en el cuadrante infero-temporal. Y, por ul-
timo, se retroinsert6 6 mm el RM a través de
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una peritomia limbar de VIII a X horas. No se
utilizé cauterizacion durante el procedimiento
quirtrgico.

A las 24 horas de la cirugia, la paciente pre-
sento una subita reduccion de la AV (hasta con-
tar dedos), edema corneal, reaccion celular en
camara anterior 3 + y dilatacion pupilar, con
diagnostico de ISA. Iniciando tratamiento con
dexametasona topica al 0,1%, se le planifico
una intervencion quirdrgica urgente para la re-
version inmediata del PNM: Corte de las sutu-
ras y retirada de las mismas del vientre del RS,
RIy esclera.

La recuperacion fue répida: los sintomas
mejoraron en 24 horas, la AV volvi6 al mes a su
nivel preoperatorio. A los 6 meses, la cornea se-
guia transparente y el ojo tranquilo; sin embar-
go, la pupila derecha se mantenia dilatada, no
respondia a la luz y presentaba una ET residual
derecha en PPM de 30P, sin abduccién mas alla
de la linea media. La paciente estd adaptada a
la diplopia en la mirada a la derecha y continta
con inyecciones periddicas de TB en RMD para
mantener y mejorar la estética en PPM.

La aparicion de ISA puede haber sido cau-
sada por la ligadura inadvertida con la sutura
de las arterias ciliares temporales anteriores,
la compresion de ambos vasos ciliares anterio-
res sobre el musculo (comprometiendo el flujo
sanguineo) debido al sobre-estiramiento de los
rectos verticales durante la transposicion (al ser
el globo ocular mayor por su miopia). Pueden
haber contribuido al riesgo la edad, la hiperten-
sion limitrofe y la diabetes.

Conclusiones: 1. Para evitar la ISA hay que
tener cuidado de no ligar los vasos ciliares (el
uso de microscopio quirargico puede ayudar a
su identificacidon) ni sobre-estirar los musculos
durante la transposicion del PNM, y debe con-
siderarse la posibilidad de realizar una incision
en fornix (para reducir su riesgo). 2. Para su re-
conocimiento precoz, se recomienda un segui-
miento postoperatorio a las 24 horas (no estd
claro si es posible revertirla con éxito después
de varios dias). En caso de ISA, debe consi-
derarse la pronta reversion y liberacion de las
suturas de transposicion, ya que puede restable-
cerse el flujo al segmento anterior.
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No-split, no-tenotomy transposition of only
the superior rectus muscle combined with
medial rectus recession in patients with
complete abducens nerve palsy.

Akbari MR, Reza T, Sadeghi M, Masoomian
B, Mirmohammadsadeghi A. JAAPOS 2023;
27:26.e 1-4.

Para corregir la ET en la paralisis comple-
ta del VI par se puede realizar la transposicion
de los musculos RS y RI hacia el RL parético;
existiendo varios procedimientos que conlle-
van riesgo de ISA y de desviacion vertical in-
ducida. En 2003, Nishida inform6 de 10 casos
tratados con un procedimiento de transposicion
en el que las mitades divididas de los vientres
del RS y RI se suturaron a esclera sin desinser-
ciéon muscular. Se describié una modificacion
del procedimiento de Nishida en la que dichos
vientres se suturaron a esclera a medio camino
entre el recto vertical y el RL sin division ni te-
notomia. En 2012, Mehendale y cols introduje-
ron un procedimiento de transposicion del RS,
con o sin recesion del RM, que fue eficaz en
varios estudios en el tratamiento de estos casos.

Objetivo: Evaluar los resultados postope-
ratorios de la transposicion sin division ni te-
notomia de solo el musculo RS combinada
con recesion del RM en pacientes con paralisis
completa unilateral del VI par.

Sujetos y Métodos: Se sometieron al proce-
dimiento y se incluyeron en el analisis 8 pacien-
tes. A todos se les realizo una evaluacion oftal-
mologica completa y una consulta neurologica.
La limitacion de la abduccion se midi6 en una
escala de 0 a -8. Las medidas del angulo de des-
viacion las realizd un ortoptista enmascarado
mediante cover test alterno y prismas, colocan-
do el prisma en el ojo afectado (si >50P, se co-
locaron dos prismas apilados). Se document¢ la
presencia o ausencia de postura anémala (giro)
de la cabeza y se midi6 la torsion subjetiva con
doble varilla de Maddox. Se planifico la cirugia
tras un seguimiento de al menos 9 meses y tras
documentarse la estabilidad de la desviacion.

Las cirugias las realizd un Unico cirujano:
Se uso la técnica convencional para la recesion
del RM, con incision limbar y suturas fijas de

Acta Estrabologica
Vol. LII, Enero-Junio 2023; 1: 42-50

poliglactina 910. La dosis vario entre 4-7 mm,
segun la ET preoperatoria de lejos y el grado de
tension del RM en el TDF. A continuacion, se
insertd una sutura no absorbible (poliéster 6-0)
a través del margen temporal del RS 10 mm
posterior a su insercion, incluyendo 1/3 de su
anchura, y se fijo en esclera a 12 mm del limbo
en el cuadrante supero-temporal, a medio cami-
no entre RS y RL.

Se definidé como éxito una alineacion de le-
jos y de cerca <8P y ausencia de diplopia en
PPM 6 meses después de la intervencion.

Se utilizo6 el programa SPSS version 25 para
el andlisis estadistico y la prueba de suma de
rangos de Wilcoxon para evaluar los cambios
después de la cirugia. Se considero estadistica-
mente significativo un valor de p <0,05.

Resultados: La etiologia de la pardlisis fue
traumatica en 5 casos y tumoral en 3.

En el ultimo seguimiento, la reduccion me-
dia de la desviacion en PPM fue de 42,6° +
8,1 (r = 34P-57P) para lejos y 42,1P + 7,5P
(r = 35P-57P) para cerca, siendo significativa
(p = 0,012). EI déficit de abduccion también
mejord significativamente (p = 0,010). No se
observo desviacion vertical en PPM: antes de la
cirugia, solo existia desviacion vertical en PPM
en un paciente (hipertropia del ojo afectado:
3D lgjos, y 2P cerca), que se habia resuelto en
el ultimo seguimiento postoperatorio. Ninglin
paciente desarroll6 una nueva desviacion ver-
tical en PPM. En el preoperatorio, un pacien-
te presentaba 5° de intorsion subjetiva que no
se modifico en el postoperatorio y en el ultimo
seguimiento ningin paciente aquejé diplopia
torsional.

En el preoperatorio, 6 casos presentaban
diplopia en PPM y giro de cabeza. De los
otros 2 casos, uno tenia ambliopia anisome-
tropica en el ojo afectado y el otro era un nifio
de 5 afios con posible supresion en el ojo afecta-
do. En el postoperatorio, s6lo 1 caso presentaba
diplopia en PPM y giro de cabeza persistentes:
tras reintervencion (transposicion sin division
ni tenotomia del RI) la paciente estaba en orto-
tropia en PPM, sin diplopia.

Una paciente estaba en ortrotropia de lejos
y de cerca en la primera visita postoperatoria,
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pero a los 6 meses presentaba una endoforia de
cerca de 8P, sin diplopia. Las desviaciones se
mantuvieron estables durante el seguimiento en
los demas casos.

De los 8 casos, 6 (75 %) cumplian los crite-
rios de éxito.

Discusion: El tratamiento de la paralisis
completa del VI par mediante transposicion del
RS, con o sin recesion del RM, se ha descrito
en varios estudios: Akbari y cols informaron
una correccion media de la ET de 19,2P sélo
con transposicion del RS. Agarwal y cols, de
45,4P con transposicion del RS combinada con
recesion del RM; y Akbari y cols, de 59,7 para
lejos y 52P para cerca. El efecto medio en la
disminucién de las desviaciones en el presente
estudio fue de aprox. 42P, con un rango de 34P-
57P. La variabilidad podria deberse a la variada
recesion del RM (4-7 mm). Este procedimiento
fue ligeramente menos eficaz que la transposi-
cion del RS combinada con recesion del RM.
Por lo tanto, podria utilizarse en casos con des-
viaciones moderadas (35P-55P).

Nishida y cols informaron de 3 casos de pa-
ralisis completa del VI par tratados mediante
transposicion sin division ni tenotomia del RS y
RI, combinada con recesion del RM. La correc-
cion de la ET fue de aprox. 50P. Muraki y cols
informaron de 9 casos, con una correccion de
24P-36P con solo transposicion y de 50P-62P
con recesion del RM asociada. Murthy, de una
correccion de 30P-35P solo con transposicion y
de 50P con recesion del RM. En comparacion
a dichos estudios previos, este procedimiento
fue ligeramente menos eficaz; sin embargo, el
tiempo de intervencion fue inferior y no se in-
volucré el RI, ni se produjo desviacion vertical
o torsion tras la cirugia. Por lo tanto, puede con-
siderarse en lugar de la transposicion de RS y
RI sin division ni tenotomia para desviaciones
moderadas (35P-55P).

Limitaciones del estudio: 1. Pequeiio tama-
o de la muestra y breve tiempo de seguimien-
to. 2. Uso de dos prismas apilados sobre el ojo
afectado para medir las grandes desviaciones, y
falta de medicion del giro de la cabeza, la tor-
sion del fondo de ojo y la estereopsis. 3. Care-
ce de comparacion directa con otras cirugias,
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como la transposicion completa del tendon del
RS o la transposicién sin division ni tenotomia
del RS y RL.

Conclusiones: En esta pequena cohorte, la
transposicion del RS sin division ni tenotomia
y la recesion del RM mejoraron la ET en PPM,
la limitacién de la abduccion y el giro de la ca-
beza; sin inducir desviaciones verticales ni di-
plopia torsional.

Comentarios de la Dra. Olga Seijas Leal
Double covering with amniotic membrane
in restrictive strabismus.

Macias-Franco S, Costales-Alvarez C, Rozas-
Reyes P. Arch Soc Esp Oftalmol (Engl Ed)
2023; 98(2): 112-115.

Los autores presentan un caso clinico de una
mujer de 42 afios operada en la infancia en ojo
izquierdo (OI), con una exotropia consecuti-
va de 50DP y buena agudeza visual en ambos
ojos. Se intervino de nuevo el OI, realizando
un avance del recto medio a la insercion origi-
nal (5,5 mm de limbo) y retroinsercion de recto
lateral de 8 mm, con buen resultado quirrgico
inmediato. Al mes de la cirugia, se quejaba de
tirantez en Ol y se objetivaba hiperemia nasal.
A los 3 meses, refiere diplopia intermitente y se
observa esotropia incomitante, mayor fijando
Ol y en levoversion, con limitacion a la abduc-
cidén y supraduccion. La cicatriz nasal por bio-
microscopia aparece retraida e hiperémica. A
pesar de tratamiento con corticoterapia topica,
en las siguientes revisiones aumento la restric-
cion, con lo que se decidio realizar una nueva
cirugia a los 6 meses de la anterior, momento en
el que habia una esotropia de 35DP fijando Ol y
10DP fijando ojo derecho (OD), con limitacion
de la abduccion y supraduccion de 2+.

El test de duccion forzada intraquirtirgico
fue positivo y al aislar nuevamente el muasculo
se encontrd un quiste de inclusion en la zona
del punto inferior de la sutura muscular previa.
Se extirp6 el quiste y se recubrid el musculo
de membrana amnidtica completamente con
la superficie epitelial hacia esclera (técnica en
«wrapy). Finalmente, se retroinsertd la conjun-
tiva retraida y se cubri6 el defecto conjuntival
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también con membrana amnidtica (en este caso
con la superficie estromal hacia esclera). Tras
un seguimiento de 26 meses, subjetivamente la
paciente se encuentra bien con ausencia de des-
viacion horizontal fijando OD, aunque persis-
te una esotropia de 10DP cuando fija Ol y una
leve limitacion de la supraduccion de OI.

Los autores concluyen que el uso de mem-
brana amnidtica es una buena opcion en casos
de estrabismos restrictivos, que siempre supo-
nen un reto para el oftalmoélogo, tanto para re-
cubrir el misculo como para defectos conjun-
tivales.

Strabismus and Pediatric Psychiatric
Illness: A Literature Review.

Huang TL, Pineles SL. Children
(Basel) 2023 Mar 23; 10(4): 607.

Los autores realizan una revision de la po-
sible relacion entre el estrabismo y enferme-
dades psiquiatricas en nifios. Para ello realizan
una busqueda sistematica en las bases de datos:
«Google Scholar» y «PubMed» con las palabras
clave: «estrabismoy», «enfermedad mentaly,
«trastornos emocionales», «enfermedad psi-
quiatrica», «ansiedad», «depresiony, todo ello
en la infancia y adolescencia. No se pusieron
restricciones demograficas, de género o idioma.

Se incluyeron 11 estudios publicados en-
tre 2006 y 2022: 5 de ellos estadounidenses, y
el resto de Dinamarca, Taiwan, China, Corea,
Israel y Turquia. 5 eran estudios caso-control,
4 transversales y 2 de cohortes.

En referencia al Trastorno por Déficit de
Atencion e Hiperactividad (TDAH), 5 estudios
hallaron un aumento de prevalencia de este
trastorno en nifios con estrabismo horizontal.
En algunos de ellos, tanto en esotropias como
en exotropias, mientras que en otros, solo se ha-
116 una relacion con la exotropias.

En cuanto al trastorno por Ansiedad en nifios
y adolescentes, 7 de los trabajos encontraron
asociacion con el estrabismo de todo tipo (hori-
zontal y vertical). Mientras que en 2 trabajos no
se hall6 asociacion significativa, pero en ambos
el subgrupo de nifios con ansiedad tenia un ta-
mafio muestral muy pequefio.
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En otras enfermedades psiquiatricas se en-
contraron resultados mucho mas débiles y me-
nos concluyentes. En un par de estudios se halld
una relacion entre estrabismo y esquizofrenia,
sin embargo, en otros 3 no se vio esa relacion.
Y también se hallaron resultados contradicto-
rios, en los trabajos que analizaron la relacion
entre estrabismo y depresion en la infancia, con
lo que seria necesario, nuevos trabajos mas po-
tentes en este campo.

El estrabismo es un conocido factor de estrés
psicosocial y que puede disminuir la calidad de
vida del paciente. En la revision realizada se
encuentra una asociacion del estrabismo con el
TDAH y con la Ansiedad. En cuanto a la fisio-
patologia que puede haber detras de esta asocia-
cion se han propuesto distintas hipdtesis como
los factores genéticos, o bien factores de estrés
prenatal, o una combinacion de ambas.

Comentarios del Dr. J. Tejedor Fraile

Effect of Ice Slush on Reducing the
Oculocardiac Reflex During Strabismus
Surgery.

Qi X, ZouF, Wei X, WuY,Cao L, XulJ,CuiY.
Anest Analg 2023; 136: 79-85.

En este estudio se valora el efecto de la hi-
potermia producida por hielo derretido sobre
el reflejo oculocardiaco (ROC) en la cirugia de
estrabismo. El ROC se definié6 como una cai-
da repentina >15% en la frecuencia cardiaca o
bradicardia <50 latidos por minuto. Ocurre en
el 14-93% de las cirugias de estrabismo, segiin
la serie consultada, principalmente como con-
secuencia de la traccion muscular.

Se incluyeron pacientes entre 3 y 14 afios de
edad con estrabismo comitante. A partir de un
paquete estéril de suero salino almacenado a
-20 °C, se colocaron fragmentos en fase de des-
hielo (grupo HD) en el fornix conjuntival supe-
rior e inferior durante 5 minutos (T0), mientras
que en el grupo control so6lo se utilizé suero sa-
lino a temperatura ambiente. En el estadio 1 de
la cirugia se realiz6 la incision conjuntival en el
fornix inferior, con diseccion de Tenon / septum
intermuscular (T1). En el estadio 2 se cogi6 el
musculo recto lateral y diseco del septum y li-
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gamentos (T2); posteriormente se tracciono el
musculo con un estiramiento de 10 mm duran-
te 30 s (T3).

En el grupo tratado y control se midio la fre-
cuencia cardiaca, presion sanguinea diastolica,
sistolica, media, saturacion de oxigeno e indice
biespectral. Se utilizaron diferencias absolutas
estandarizadas, es decir, divididas por la des-
viacion estandar. De 58 pacientes participan-
tes, 29 se incluyeron en el grupo tratado y 29 en
el grupo control.

ROC ocurri6 en 19 de 29 pacientes en el gru-
po HD (62,5%), y en 28 de 29 pacientes en el
grupo control (96,6%). Es decir, la diferencia
en riesgo absoluto era del 31% (p < 0,001), sig-
nificativamente menor en el grupo tratado HD.

El mecanismo de ROC es la bradicardia si-
nusal por un reflejo trigeminal-vagal. Se sabe
que el sevoflurano disminuye la actividad va-
gal pero se asocia a mayor agitacion, mientras
que el propofol disminuye la agitacion pero
aumenta la incidencia de ROC. La velocidad
de conduccion nerviosa disminuye en 1,84 m/s
por cada grado de descenso entre 36 y 23 °C, y
practicamente se anula por debajo de 18°C. Se
estd valorando la utilizacion de un dispositivo
para mantener la baja temperatura por un perio-
do de tiempo mas largo.

Incidence of A pattern strabismus after
inferior rectus recession in patients with
Graves’ orbitopathy: A retrospective
multicentre study.

Jellema HM, Eckstein A, Oeverhaus

M, Lacraru I, Saeed P. Acta

Ophthalmol. 2023 Feb; 101(1): e106-e112.

Este estudio se plantea valorar la frecuencia
de patrén en A, y los posibles factores predic-
tivos del mismo, después de cirugia de retroin-
sercion de los musculos rectos inferiores en la
orbitopatia de Graves, en la que con frecuencia
hay restriccion de la elevacion, con o sin hipo-
tropia, por afectacion de dichos musculos.

Se analizaron 59 pacientes que desarrollaron
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patron en A, sometidos a retroinsercion de uno
(n=38) o dos (n = 21) musculos rectos inferio-
res en un periodo de 10 afios, con una edad me-
dia de 55 afios (rango 19-76 afios), de un total
de 590 pacientes intervenidos en ese periodo de
uno o los dos musculos rectos inferiores. El pa-
tron en A se defini6 por una diferencia de al me-
nos 5°en el angulo de desviacion entre posicion
primaria y descenso de la mirada (pero en la in-
troduccion se refiere a la misma diferencia entre
elevacion y descenso, como criterio para defi-
nir el patron en A). Sin embargo, la diferencia
postoperatoria media entre posicion primaria
y descenso fue so6lo de 3,8°. La retroinsercion
mediana fue de 4 mm (rango 2-8 mm), 2°/mm,
con una cuantia considerable de cirugia en mu-
chos casos. También se intervino un musculo
recto medial en 12 pacientes, y ambos musculos
rectos mediales en 7 pacientes. En 28 pacientes
hubo que realizar una reintervencion para co-
rregir el patrén en A, y limitacion del descenso,
con avance del musculo recto inferior.

La desviacion vertical mejor6 en posicion
primaria de 10,7°a 1,9°, y la ciclodesviacion de
+5,2° a -0,6°.

Se analiz6 mediante TAC el grosor del mus-
culo oblicuo superior y musculo recto inferior,
comparandolo con un grupo control sin patrén
en A, formado por 1 de cada 4 pacientes some-
tidos a retroinsercion del musculo recto inferior
en el mismo centro. El miisculo recto inferior era
significativamente mas grueso en el grupo con
patrén en A que en el grupo control. Se ha su-
gerido que se debe comprobar la existencia de
engrosamiento del oblicuo superior que dé lugar
a un patrén en A, previo a la cirugia, y que la in-
ciclodesviacion previa a la misma puede revelar
la existencia de musculos oblicuos superiores hi-
peractivos o tirantes. Sin embargo, en la presente
serie se detectd un exciclodesviacion preopera-
toria media de +5,2°. Una gran retroinsercion de
los musculos rectos inferiores puede ser causa de
patron en A. Parece que la radioterapia (n = 18)
o descompresion orbitaria (n = 32) previas, no
influyeron en la presencia de patron en A.











