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Caso clinico

Neuropatia oftalmoplejica dolorosa
recurrente (migrana oftalmoplejica):
Caso clinico

Ophthalmoplegic recurrent painful neuropathy (ophthalmoplegic migraine):
Case report

RESUMEN

La Neuropatia oftalmopléjica dolorosa recurrente o migrafia oftalmopléjica es una variante
infrecuente de cefalea primaria. Se define como al menos dos episodios de cefalea unilateral
que se acompana de paresia ipsilateral de uno, dos o los tres nervios oculomotores. Se debe
excluir una lesién orbitaria, paraselar o de la fosa posterior, y no debe ser mejor explicada por
otro diagndstico. Se describe el caso de un pre-escolar de 3 afios, sin antecedentes a destacar,
que presenta 3 episodios de oftalmoparesia caracterizada por ptosis palpebral y estrabismo
divergente con descenso ocular del ojo izquierdo, de hasta 10 dias de duracion, precedido
por irritabilidad, cefalea, vémitos y somnolencia posterior. Se realizd estudios de laboratorio,
los cuales fueron normales. La resonancia magnética craneal mostro captacion de contraste a
nivel de la emergencia del lll par craneano izquierdodurante uno de los episodios. Destacamos
la importancia de considerar este cuadro como causa recurrente de paralisis 6culo-motora.
Consideramos importante el valor de la resonancia, no solo para descartar diagnosticos
diferenciales, sino como herramienta de confirmacion diagnéstica. Se reporta la reduccién de
los dias de compromiso oculomotor tras la administracién de corticoides.
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ABSTRACT

Recurrent painful ophtalmoplegic neuropathy or ophthalmoplegic migrane is a rare type
of primary headache. It is characterized as at least two episodes of unilateral headaches
accompanied by ipsilateral paresis of one, two or the three ocular motor nerves. Orbital,
parasellar and posterior fossa lessions must be excluded, and it is not better accounted by
other diagnosis. We report clinical, imaging and laboratory tests of a three years old boy who
developed three episodes of left eye ptosis with divergent strabismus and downgaze deviation
of left eye, preceded by headache, irritability, vomiting and sleepiness. Ophtalmoparesis
episodes lasted up to 10 days. Laboratory tests were normal. Magnetic resonance showed
gadolinium enhancement of the third cranial nerve during one attack. We highlight the need to
consider ophtalmoplegicmigrane in all cases of recurrent oculomotor palsy, and the importance
of themagnetic resonance imaging, not just to rule out other possible etiologies, but also as a
confirmative test. This case showed improvement of clinical signs after steroid therapy.
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Figura 1: Foto durante el
segundo episodio mostrando la
ptosis y el estrabismo divergente
del ojo izquierdo
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Introduccion

La neuropatia oftalmopléjica dolorosa recurrente es una forma rara de cefalea primaria, con
una incidencia anual de 0,7 por millén en la poblacién general (-9,

La International HeadacheSociety (IHS) la define como al menos dos ataques de cefaleas
unilaterales asociados con paresia de uno, dos o los tres nervios oculomotores, ipsilateral a la
cefalea, con estudios que descarten patologia paraselar, orbitaria o de fosa posterior ©.

Es una patologia cuyo diagndstico es de exclusion, siendo esto un criterio diagnostico
establecido por la IHS €69,

Dentro de los diagndsticos diferenciales de este cuadro se encuentran los aneurismas, los
traumatismos, la miastenia gravis, el Schwannoma del lll par craneano, la apoplejia pituitaria, los
tumores malignos (carcinomatosis meningea, linfomas, leucemias, meningiomas), el Sindrome
de Tolosa-Hunt y la paralisiscraneal idiopatica o isquémica (1267,

El objetivo de este trabajo es presentar un caso clinico de esta rara entidad, en donde los
estudios imagenolégicos pueden no solo contribuir a descartar cuadros diferenciales, sino
también aportar datos de gran relevancia en el diagndstico positivo de esta patologia.

Caso clinico

Prescolar de 3 afos, sexo masculino, sin antecedentes personales a destacar, sin
antecedentes familiares de migrafia. Comienza de manera subita con irritabilidad, sin manifestar
cefaleas, llanto y vémitos, en apirexia, quecede con el suefo.

A las 24 horas agrega ptosis palpebral y estrabismo divergente con descenso ocular del ojo
izquierdo (Figura 1). Consulta en emergencia donde constatan la ptosis y la desviacion ocular,
sin otros elementos focales neurolégicos, no presentaba compromiso de la motricidad ocular
intrinseca. No presenta antecedentes previos al episodio.

Con planteo de lll par incompleto de instalacion aguda, acompafiado de irritabilidad y
vémitos se ingresé para estudio.Se realizé relevo infeccioso, incluyendo estudio del liquido
cefalorraquideo (LCR), los cuales fueron normales. El estudio bacteriolégico del LCR no
desarrollé bacterias y el estudio virolégico fue negativo para Enterovirus y familia Herpesvirus.
La resonancia magnética (RM) de craneo sin contraste fue normal.

No se realizdé ningun tratamiento especifico. Permanece el compromiso del Il par durante
10dias, tras lo cual recupera la funcién del mismo, sin secuelas.

A los 3 meses presenta un nuevo episodio, que comienza con cefaleas que no es posible
definir las caracteristicas y vomitos reiterados, los cuales ceden con el suefio, notando luego
estrabismo divergente y ptosis palpebral de ojo izquierdo.

La RM con gadolinio muestra engrosamiento del tercer par craneano izquierdo con captacion
de contraste (Figura 2). Con planteo de neuropatia oftalmopléjica dolorosa recurrente, se inicia
tratamiento con prednisolona a 2 mg/kg/dia durante 5 dias. Al término del tratamiento el nifio ya
habia recuperado la motilidad ocular, sin presentar déficit motor residual.

A los 3 meses presenta un tercer episodio de iguales caracteristicas, en el cual se comienza
tratamiento con corticoides desde el inicio del cuadro, permaneciendo el compromiso del Il par
durante 3 dias. No reiterd episodios de cefalea intensa ni de oftalmoparesia en los siguientes 12
meses, y el paciente no quedo con déficit en la motilidad ocular.
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Figura 2: RM de craneo,

secuencia T1 con gadolinio. Se
observa la captacién de contraste a
nivel del origen aparente del tercer
par craneano izquierdo (flecha).
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Discusion

Este paciente presentd todos los criterios que establece la IHS para el diagndstico de
neuropatia oftalmopléjica dolorosa recurrente ™

Si bien las caracteristicas de las cefaleas, en especial la topografia unilateral, no se pudo
definir en forma adecuada dada la edad del nifio, las mismas se acompafaron de un compromiso
del Ill par craneano, nervio mas frecuentemente afectado en esta patologia 7

El compromiso oculomotor configur6 un Il par incompleto: la ptosis palpebral esta
determinada por la paralisis del musculo elevador del parpado superior, el estrabismo divergente
por pardlisis del recto interno y el descenso ocular en abduccién por paralisis del recto superior.
Todos estos musculos son inervados por el lll par, la ausencia de compromiso de la motricidad
ocular intrinseca define la paralisis como incompleta.

La neuropatia oftalmopléjica dolorosa recurrente era considerada previamente como una
variante de migrafia con aura, pero en el afio 2004, en la segunda edicion de la clasificacion
de la IHS, se la incluye dentro de las Neuralgias craneales y dolores faciales de causa central
®), La tercera edicién la clasifica dentro de las Neuropatias craneales dolorosas y otros dolores
faciales

Este cambio se debié a que dejé de considerarse como una variante de migrafia, para
ser considerada como una neuropatia dolorosa, fundamentalmente por la demostracién de la
captacion de contraste en RM de los nervios afectados ©78. A pesar de este cambio en la
denominacion, la segunda edicién de la clasificacién aun incluia como criterio diagndstico que
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las cefaleas presentaran caracteristicas migrafiosas ©®- Esto fue eliminado en la tercera edicion
@- Si bien no se considera un sindrome migrafioso, en un tercio de los pacientes la cefalea es de
caracteristicas migrafiosas y el antecedente familiar de migrafia esté presente en el 62% de los
casos aproximadamente ©-

La mayoria de los casos reportados tienen comienzo en la edad pediatrica o en adultos
jovenes (1:236)

El compromiso oculomotor puede aparecer durante la cefalea o luego de la misma, con una
latencia que puede ser de hasta 14 dias ™ El nervio craneano mas frecuentemente involucrado
es el lll par, pudiendo comprometer tanto la motricidad intrinseca como la extrinseca, aunque
con frecuencia el compromiso es de varios nervios oculomotores 57 La paresia puede durar
algunas semanas, e incluso meses, y la recuperacién casi siempre es completa @39

Dentro de los criterios diagndsticos estéa el descartar una lesién orbitaria, paraselar o de fosa
posterior mediante estudios complementarios pertinentes, siendo la RM el estudio de mayor
rendimiento (13467

Queremos resaltar la importancia de realizar una RM con gadolinio frente al planteo de esta
enfermedad, dado que la captacion de contraste del nervio afectado, como lo que se observé
en este caso, es un elemento que permite apoyar al diagnésticode esta patologia, si bien no
es un criterio diagnoéstico establecido por la IHS (2579 Un nervio oculomotor normal nunca
capta contraste. En la Neuropatia oftalmopléjica dolorosa recurrente esto esta descripto hasta
en un 75% de los casos, pudiendo persistir entre 7 y 9 semanas ¥, No contamos con RM de
control en este paciente para establecer el tiempo que persistié la captacién de contraste. Otros
cuadros patolégicos que también pueden presentar captacién de contraste por parte de los
nervios oculomotores en la RM son la neuro-borreliosis, sifilis, coccidioidomicosis, el virus de
inmunodeficiencia humana y la sarcoidosis -

A la fecha, tanto la etiologia como la fisiopatologia alin permanecen inciertas -2 La teoria
mas aceptada es que es debida a una neuropatia desmielinizante (>%9. Esto es apoyado por
el hallazgo de captacion de contraste en la RM 9 Se propone que el proceso inflamatorio que
afecta los nervios oculomotores irrita fibras sensitivas trigeminales, las cuales activan el sistema
trigémino-vascular, produciendo asi la cefalea ©-

En lo terapéutico, si bien el primer episodio no fue tratado, si se trataron los consiguientes,
logrando una reduccioén en la duracion de los sintomas con ciclos cortos de prednisolona via
oral, hecho ya descripto en la literatura ©9.

El nivel de evidencia para evaluar la efectividad del tratamiento es puramente observacional
©), Se recomienda el comienzo temprano de altas dosis de corticoides para resolver rapidamente
los episodios agudos ©® También se ha reportado, luego del tratamiento agudo con esteroides,

la reduccion de captacién de contraste, hecho que coincide con la resolucién del cuadro clinico
@9)

Como profilaxis se ha reportado la utilizaciéon de flunarizina, acetozolamida, propanolol,
ciproheptadina o verapamil .

Los episodios de oftalmoplejia pueden continuar hasta la adultez ("

Si bien las secuelas son poco frecuentes, se ha descripto debilidad residual de los musculos
inervados por el lll par craneano y disfuncién pupilar en algunos pacientes @819 Las secuelas
son menos frecuentes en los pacientes que recibieron corticoides en la fase aguda del cuadro
clinico @819, En nuestro paciente no se evidencié déficit residual tanto en la oculomotoricidad
extrinseca como en la intrinseca.

En conclusién, mas alla de su baja prevalencia, es importante tener en consideracién esta
entidad dentro de los diagndsticos diferenciales de un paciente con cefaleas y compromiso
oculomotor, mas aun si el mismo es recurrente. Queremos resaltar el valor de la RM no solo
para descartar otras patologias que expliquen los sintomas, sino como apoyo al diagnéstico.
También es necesario destacar que el inicio temprano de corticoides durante la fase agudade la
enfermedad permite disminuir la duracion del cuadro clinico y reducir el riesgo de secuelas, si
bien en la mayoria de los casos se trata de una enfermedad con excelente evolucién.
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