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ABREVIATURAS

SH: sindrome de Horner.

TFG: trabajo fin de grado.

CADASIL: arteriopatia hereditaria cerebral autosémica dominante con infartos
subcorticales y leucoencefalopatia.

PICA: arteria cerebelosa posterior-inferior.

ACI: arteria caroétida interna.

NA: noradrenalina.

RMN: resonancia magnética nuclear.

TAC: tomografia axial computarizada.

CEIm: Comité Etico de Investigaciéon con medicamentos.

MESH: Medical Subject Headings.

CEBM: Centro de Medicina basada en el Evidencia de Oxford.

LPM: latidos por minuto.

VPSNC: vasculitis primaria del sistema nervioso central.

CARASIL: arteriopatia cerebral autosdmica recesiva con infartos subcorticales y

leucoencefalopatia.
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RESUMEN

Fundamento y objetivos. El sindrome de Horner causa ptosis, miosis vy
anhidrosis como resultado de una lesion en la via simpatica a nivel de cualquiera
de sus tres neuronas de un largo recorrido, siendo muy poco frecuente a nivel
central. Presentamos un caso clinico y realizamos una revision bibliografica del
sindrome de Horner central a nivel subtalamico en un paciente que padece
CADASIL, una rara enfermedad hereditaria que provoca infartos subcorticales y

leucoencefalopatia.

Material y métodos. La busqueda de la literatura previa se realizd a través de la
principales bases de datos bibliograficas de MEDLINE/PubMed, Web of Science
(WQOS), Cochrane Library y UpToDate. Para evaluar la calidad cientifica de los
articulos analizados se ha utilizado la escala del “Centro de Medicina Basada en
el Evidencia” (CEBM) de Oxford.

Resultados. Varon de 65 afios con antecedentes de CADASIL que presenta
bruscamente ptosis palpebral derecha con miosis en penumbra, test de cocaina
compatible con Horner, hipoestesia y hemiparesia izquierdas por un ictus

isquémico lacunar en el talamo subtalamo derecho.

Conclusiones. El sindrome de Horner a nivel subtalamico es un trastorno muy
poco frecuente que deriva de una lesion en la neurona simpatica central. Su
etiologia por sindrome de CADASIL es excepcional y no descrita previamente. El
diagnostico es clinico y se basa identificando la triada clasica de ptosis, miosis y
anhidrosis, siendo util el test de colirios y pruebas de imagen para localizar la
lesion. El tratamiento de Horner debe ir encaminado a identificar y tratar la causa

que lo esta provocando.

Palabras clave: sindrome de Horner, ictus talamico subtalamico, via

oculosimpatica, ptosis, CADASIL.
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ABSTRACT

Background and objectives. Horner syndrome causes ptosis, miosis, and
anhidrosis due to a long-distance injury to the sympathetic pathway at the level of
any of its three neurons, being very rare at the central level. We present a clinical
case and carry out a bibliographic review of central Horner syndrome at the
subthalamic level in a patient suffering from CADASIL, is a rare hereditary disease
that causes subcortical infarcts and leukoencephalopathy.

Material and methods. We carried out the previous literature search through the
following bibliographic databases of MEDLINE / PubMed, Web of Science (WOS),
Cochrane Library and UpToDate. To evaluate the scientific quality of the analyzed
articles, we used the “Oxford Center for Evidence-Based Medicine scale” (CEBM).

Results. A 65-year-old man with a history of CADASIL presenting abruptly right
palpebral ptosis with penumbra miosis. He also exhibits a cocaine test compatible
with Horner's syndrome, hypoaesthesia and left hemiparesis due to a lacunar
ischemic stroke in the right subthalamus thalamus.

Conclusions. Horner syndrome at the subthalamic level is a rare disorder that
results from a lesion in the central sympathetic neuron. Its etiology due to
CADASIL syndrome is exceptional and not previously described. The diagnosis is
clinical and is based on identifying the classic triad of ptosis, miosis and
anhidrosis. The eye drops test and imaging tests to locate the lesion turned out to
be of great utility. Horner's treatment should be aimed at identifying and treating
the cause that originated it.

Keywords. Horner syndrome, subthalamic thalamic stroke, oculosympathetic
pathway, ptosis, CADASIL.
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1. INTRODUCCION

Se analiza en el presente TFG un sindrome de Horner por lesion de la via
simpatica en una localizacion muy infrecuente a nivel de su origen en el
hipotalamo en un paciente con un ictus isquémico también de etiologia muy
infrecuente secundario a una arteriopatia hereditaria cerebral autosémica

dominante con infartos subcorticales y leucoencefalopatia (CADASIL).

El sindrome de Horner (SH) describe una constelacién de signos y sintomas que
derivan de una interrupcién de la inervacion simpatica del ojo. Los hallazgos

clinicos incluyen la triada clasica de ptosis, miosis y anhidrosis unilaterales

(1).

El médico suizo Johan Friedrich Horner (considerado el padre de la oftalmologia
suiza) en 1869 fue el primero en describirlo en humanos. Su paciente era una
mujer de 40 afos que tenia dolor de cabeza y la mitad de la cara derecha roja,
seca y caliente. Sus parpados estaban ligeramente descendidos y su ojo derecho
un poco hundido, ademas presentaba una leve anisocoria. Horner concluy6 que
dichos sintomas se debian a una interrupcion de la via simpatica del cuello. Sin
embargo, cabe destacar al francés Claude Bernard, quien en 1852 ya habia
descrito los mismos signos en animales con dafo en las fibras simpaticas del

cuello (2).

1.1 Anatomia del sistema nervioso simpatico

La via simpatica, que consta de tres neuronas, transcurre de modo ipsilateral en
todo su largo recorrido. Tiene su inicio en el hipotalamo posterolateral, viaja por la
médula espinal hasta los niveles cervical inferior y toracico superior, pasa por la
cavidad toracica superior y el vértice del pulmon, asciende por la arteria carétida
hacia el seno cavernoso y termina en los nervios ciliares que inervan al dilatador

del iris y al musculo de Muller.
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Figura 1. Anatomia y recorrido de la via simpatica ocular (3).

Como vemos en la figura 1, la via simpatica esta formada por tres neuronas las

cuales vamos a ir comentando una a una.

La neurona de primer orden se encuentra en el hipotalamo posterolateral, desde
alli, desciende sin cruzarse por la formacioén reticular a través del tronco cerebral
lateral y se extiende hasta el centro cilioespinal de Budge y Waller en la columna
gris intermediolateral de la médula espinal en C8-T1-T2, en la que hace sinapsis

con la segunda neurona (3).

La neurona de segundo orden, neurona simpatica preganglionar, sale de la
médula espinal por las raices ventrales y asciende a través del térax, cerca del

vértice pulmonar y los vasos subclavios, hasta el ganglio cervical superior a nivel
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de C2-C3 donde hace sinapsis con la tercera neurona o neurona postganglionar

(4).

La neurona de tercer orden, neurona postganglionar, se origina en el ganglio
cervical superior, viaja por la pared de la arteria carotida interna y continua hasta
el seno cavernoso. Una vez aqui se adhiere al nervio abducens (VI par craneal) y
luego sigue su recorrido sobre la rama oftalmica del nervio trigémino (V1)
entrando en la orbita a través de la fisura orbitaria superior junto con el nervio
ciliar largo, inervando finalmente los musculos retractores de los parpados
superior e inferior (musculos de Mauller), musculos dilatadores de la pupila,
glandulas lagrimales y fibras vasomotoras orbitarias.

También hay que destacar que algunas de las fibras postganglionares viajan por
la arteria carotida externa, siguiendo el recorrido de la arteria maxilar interna de la
cara e inervando las glandulas sudoriparas faciales, salvo las fibras destinadas a
la sudoracion de la frente que viajan acompafiando a la carétida interna, detalle
de interés que tiene implicaciones diagndsticas en la localizacion de la lesion
(3,5).

El neurotransmisor que actua en las neuronas preganglionares del sistema
nervioso simpatico y parasimpatico es la acetilcolina. La estimulacion de las fibras
postganglionares simpaticas estda mediada por neurotransmisores como la
epinefrina (adrenalina) y la norepinefrina (noradrenalina). A esas fibras nerviosas
se las llama adrenérgicas. Cabe aclarar que aquellas fibras postganglionares
simpaticas que inervan algunos vasos sanguineos de musculos esqueléticos y de
glandulas sudoriparas son colinérgicas, puesto que poseen acetilcolina como

neurotransmisor (3).

Este largo y complejo recorrido dificulta determinar el nivel donde se produce la
lesion simpatica, por lo que para el diagnostico del sindrome de Horner (clasificar
los distintos tipos de sindrome de Horner) es importante conocer bien su

anatomia.
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1.2 Epidemiologia

En cuanto a las caracteristicas epidemiologicas, el sindrome de Horner es un
trastorno poco comun, que se presenta con una frecuencia de aproximadamente
1 de cada 6000 pacientes. Se puede presentar a cualquier edad y no tiene

preferencia por ningun sexo ni grupo étnico (43).

1.3 Etiologia

Existen multiples causas del sindrome de Horner. Segun la localizacion de la

lesion en la via simpatica, podemos clasificar el sindrome en tres tipos.

1.3.1  SH central

Las lesiones que causan SH central se encuentran en cualquier lugar desde el
hipotalamo hasta el centro cilioespinal de Budge-Waller.

El SH central es poco probable encontrarlo de forma aislada debido a la
proximidad de otras estructuras dentro del hipotalamo, el troncoencéfalo y la
médula espinal (6).

Una de las causas centrales mas frecuentes es el infarto de la arteria cerebelosa
posterior-inferior (PICA) que produce un sindrome bulbar lateral, también llamado
sindrome de Wallenberg, el cual cursa con la triada clinica de sindrome de
Horner, ataxia ipsilateral e hipoalgesia contralateral. Ademas, suele presentar

vértigo, disfagia y disartria (7,8).

Otras posibles causas de origen central son la malformaciéon de Arnold-Chiari,
esclerosis multiple, encefalitis, meningitis, siringomielia, tumores intracraneales,
traumatismos espinales por encima del nivel T2-T3 y tumores en la médula

espinal (9).
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Por ultimo, otra causa podria ser la presencia de la enfermedad CADASIL que es
una arteriopatia cerebral autosémica dominante con infartos subcorticales y
leucoencefalopatia. Es un sindrome que afecta a las pequefas arterias cerebrales
y resulta de una mutacion en el gen NOTCH 3 del cromosoma 19. También puede
afectar a las arterias perforantes del tronco cerebral (42).

1.3.2 SH preganglionar

La neurona de segundo orden o preganglionar, puede lesionarse por todo su
recorrido, destacando la importancia de su paso por la region toracica.

El SH preganglionar es frecuentemente causado por un tumor o por un
traumatismo (10). De este modo, la causa mas frecuente de SH en el adulto es la
producida por un tumor localizado en el I6bulo pulmonar superior, conocido como
tumor de Pancoast. Es un carcinoma broncogénico, generalmente epidermoide,
que ademas de provocar el SH puede causar una plexoplatia braquial cuando

invade la parte inferior del plexo braquial (raices C8-T1) (11,12).

Otras causas son la presencia de una costilla cervical, lesiones de la arteria
subclavia, linfadenopatia mediastinica, neuroblastoma de la cadena simpatica
paravertebral, un absceso dental que afecta a la regibn mandibular y lesiones
iatrogénicas (tiroidectomias, amigdalectomia, injerto de derivacion coronaria o

angiografia carotidea) (9).

1.3.3 SH postganglionar

Las lesiones producidas desde cualquier lugar del ganglio cervical superior hasta

el ojo pueden provocar un sindrome postganglionar.
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Una de las causas mas comunes que lo provocan es la diseccién de la carétida.
Puede ocurrir de forma espontanea o por un traumatismo y suele ir acompafada
de dolor en el cuello, periorbitario, facial, pérdida de vision ipsilateral y cefalea
hemicraneal (13, 14, 15).

La lesiébn del ganglio cervical superior también puede provocar un SH
postganglionar, causado por una lesion traumatica intraoral penetrante o incluso
por procedimientos como amigdalectomia o cirugia intraoral (16, 17).

Las lesiones de la base del craneo y paraselares, debemos sospecharlas cuando
el sindrome de Horner va asociado a paralisis del Ill, IV, V1, V2 y VI par craneal.
En cambio, si va asociado a proptosis, quemosis e hiperemia conjuntival suele
indicarnos una lesion de la orbita.

Otras posibles causas son las cefaleas en racimos, traumatismos, aneurismas de

la porcion petrosa de la ACl y agenesia de la caroétida interna (18).

A continuacion mostramos en la tabla 1 un resumen de las causas mas frecuentes
que pueden provocar el sindrome de Horner, la localizacion de la lesion y sus

principales signos clinicos.
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Tabla 1. Via anatdmica, localizacion, procesos patoldgicos y clinica (41).

Localizacion

Patologia

Signos clinicos
asociados

Orden neuronal

Primer orden

Hipotalamo posterior

Tumor hipofisario

(central)

Troncoencéfalo

Ictus: sindrome de
Wallenberg,
hemorragia pontina
Desmielinizacion

Vértigo

Sensacion facial
alterada

Paralisis del IV par
craneal contralateral
Signos
motores/sensoriales
cruzados

Signos radiculares

Columna cervical Arnold-Chiari
Sustancia gris Espondilosis Signos radiculares
intermedio lateral cervical
C8-T2 Siringomielia
Traumatismo
cervical

Segundo orden
(preganglionar)

Raices nerviosas
ventrales C8-T2

Costilla cervical
Lesion del plexo
braquial

Dolor y debilidad de
cuello/brazo

Apex pulmonar Tumores (tumor de  Signos de
Pancoast o enfermedad pulmonar
mesotelioma)

Mediastino Cirugia

cardiotoracica
Aneurisma o
diseccion de aorta

Cadena simpatica
cervical

Aneurisma de la
arteria subclavia
Tumor de tiroides
Diseccion posterior
al cuello

Paralisis de cuerdas
vocales

Anhidrosis de cara y
cuello

Tercer orden
(postganglionar)

Ganglio cervical
superior

Ectasia venosa
yugular

Arteria carétida

Diseccién,
aneurisma, arteritis
de la carétida

Dolor facial
Accidente
cerebrovascular
Isquemia ocular

Seno cavernoso

Tumores de la base
del craneo
Masa inflamatoria

Paralisis del
abducens (VI par)

Orbita

Infeccién por
herpes
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Por ultimo, en cuanto a las causas del sindrome de Horner en la edad pediatrica
se suelen clasificar segun si son de origen congénito o adquirido. El congénito
suele estar causado por un traumatismo durante del nacimiento, por lo general en
estos casos hay antecedentes de parto con forceps, extraccidn con ventosa,
distocia de hombros y manipulacion de extremidades. Otras causas descritas de
origen congénito menos frecuentes son malformaciones vasculares, sindrome de
varicela congénita y neoplasias, en la que hay que destacar el neuroblastoma
(19).

Es frecuente que los nifios con sindrome de Horner presenten una heterocromia
del iris. Ademas, pueden mostrar rubor hemifacial contralateral e hipohidrosis
ipsilateral, cuando presentan todo esto lo denominamos sindrome del arlequin
(19).

1.4 Diagnéstico

En primer lugar, uno de los aspectos mas importantes es realizar una buena
historia clinica y exploracion fisica, ya que asi podremos identificar los signos
clinicos cardinales de esta patologia. Con el examen clinico puede llegarse al
diagndstico pero es conveniente el uso de test de colirios para la confirmacion y

localizacion de la lesion en la via oculosimpatica.

La triada clasica del sindrome de Horner es ptosis, miosis y anhidrosis unilateral

como podemos ver en la figura 2.

Figura 2. Hallazgos oculares del sindrome de Horner
derecho (5).

10
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A continuacion vamos a ir comentado uno a uno los hallazgos clinicos que nos

encontramos:
Miosis

Entendemos por miosis cuando la pupila del ojo afectado es mas pequefa que la
del ojo opuesto, debido a la pérdida del tono simpatico. Esta diferencia en el

tamano de las pupilas es lo que llamamos anisocoria.

El tamano de la pupila esta controlado por el sistema nervioso auténomo.
Tenemos el musculo constrictor de la pupila, un musculo circular, que esta
inervado por el sistema autonomo parasimpatico y su activacion provoca que la
pupila se contraiga. En cambio, el dilatador de la pupila consta de fibras
musculares radiales inervadas por el sistema autonomo simpatico que cuando se
activa, la pupila se agranda. Por lo tanto, el tamafo de la pupila va a depender de

un equilibrio entre estos dos sistemas opuestos (1).

En el sindrome de Horner, la paresia oculosimpatica produce una debilidad del
musculo dilatador del iris, por lo que la accidn parasimpatica origina una pupila
mas pequenfia ipsilateral. Dicha anisocoria es mas evidente en la oscuridad al

producirse mayor dilatacion en la pupila sana (25).

Existen varios factores que influyen en el grado de la anisocoria en el sindrome de
Horner, como la variacion del tamafio de las pupilas en reposo, la fijacion de la
mirada a distancia y de cerca, el estado de alerta del paciente, el brillo de la luz

del examinador y la concentracion de sustancias adrenérgicas circulantes (3).

Es importante resaltar que la pupila se dilatara en la oscuridad, incluso en el
sindrome de Horner, ya que gran parte de la dilatacion de la pupila en esta
situacion se debe a la relajacién del musculo constrictor del iris, permitiendo que
se abra la pupila. Esta dilatacion pasiva es mucho mas lenta, por eso se dice que

tiene un retraso en la dilatacion. Se puede ver clinicamente iluminando los ojos
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con una linterna desde abajo y luego apagar las luces abruptamente, la pupila
normal se dilatara inmediatamente, pero la pupila de Horner comenzara a

dilatarse unos segundos después (23).
Ptosis

La ptosis hace referencia a la caida moderada del parpado superior ipsilateral. El
parpado superior se eleva gracias a dos musculos, uno es el musculo elevador
del parpado superior inervado por nervio oculomotor (Il par craneal) y el otro es el
musculo de Muller, una fina capa de musculo que surge de la parte inferior del
elevador del parpado superior, inervado por el sistema nervioso simpatico y que
también se encarga de elevar el parpado superior y de su posicion en reposo. Por
tanto, un dafo en la via simpatica provocara una ptosis palpebral (20).

Las fibras musculares lisas de los retractores del parpado inferior también pierden
su inervacion simpatica y, por lo tanto, aparece ligeramente elevado. Es lo que se
denomina “ptosis inversa”. La combinacion de la ptosis palpebral superior y de la
elevacion del parpado inferior estrecha la fisura palpebral dando lugar a un
aparente enoftamos (21).

Anhidrosis

Se define como la ausencia de sudoracién. Dependiendo de donde se localice la
lesién en la via simpatica, la anhidrosis sera diferente.

Como hemos comentado las fibras simpaticas viajan junto a la carodtida. Si la
lesion se encuentra en las fibras simpaticas de tercer orden que acompafian a la
carétida interna, provocaria una anhidrosis ipsilateral de la frente. En cambio, si la
lesidn se encuentra en las fibras simpaticas que acompafan a la carétida externa
produciria una anhidrosis facial ipsilateral.

Si la lesidn del sindrome de Horner se produce en el troncoencéfalo o en la
médula espinal podria incluso llegar a generar una anhidrosis de todo el
hemicuerpo (22).
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Sin embargo, la anhidrosis es muy dificil de detectar y casi nunca es evidente en

la clinica y rara vez es detectada por los pacientes.

Destacar que en el momento agudo de la denervacion simpatica se puede
producir una pérdida del control vasomotor causando un enrojecimiento facial,
hiperemia conjuntival, lagrimeo y congestion nasal (23). Posteriormente, la piel
tendra una apariencia mas palida con respecto al lado contrario debido a la
vasoconstriccion causada por la hipersensibilidad a las sustancias adrenérgicas
(24).

1.4.1 Pruebas farmacolégicas
a) Prueba topica de cocaina

Hasta la ultima década, las gotas oftalmicas de cocaina han sido consideradas el
agente de eleccion para el diagndstico del sindrome de Horner. Esta prueba se
basa en comparar la respuesta midriatica en el ojo lesionado con respecto al ojo
sano tras la administracion de las gotas de cocaina (26).

Para ello se coloca cocaina al 10% en ambos ojos, la cual produce un bloqueo en
la recaptacion de noradrenalina (NA) por la membrana presinaptica, provocando
un aumento de la concentracion de noradrenalina en la hendidura sinaptica y
causando la dilatacion pupilar del ojo normal. Sin embargo, en un paciente con
sindrome de Horner el flujo de salida de noradrenalina a la hendidura sinaptica no
esta presente o es mucho menor. Por lo tanto, bloquear la recaptacién de NA con
cocaina no tendria ningun efecto en el tamafo de la pupila.

Se considera positiva cuando aparece un anisocoria de al menos 0,8 mm después
de esperar 45 minutos, o negativa si la pupila que sospechamos se dilata mas 2
mm (25, 27).

Hay que destacar que debido a que la cocaina es un medicamento controlado
puede ser dificil de obtener y debe ser guardado en un lugar seguro. Tiene una
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vida media corta y sus metabolitos pueden permanecer en orina hasta dos dias
después, pudiendo causar problemas a pacientes que tengan que someterse a
controles de deteccidn de drogas (28).

Ademas, puede producirse una respuesta falsamente positiva a esta prueba en
pacientes que tengan una pupila miotica asociada con dafio estromal severo del
iris, neovascularizacién del iris, sinequias posteriores o regeneracion aberrante

del nervio oculomotor comun (29).

Por lo tanto, debido a estas limitaciones, la prueba topica de la apraclonidina ha
remplazado a la prueba de la cocaina en adultos. Pero en los recién nacidos no,

ya que la cocaina sigue siendo la prueba de eleccion por su seguridad (1).

b) Prueba tépica de apraclonidina

La apraclonidina es un agonista adrenérgico alfa-2 con actividad débil alfa-1.
Normalmente no tiene efecto sobre el tamafio de la pupila, sin embargo, en
pacientes con sindrome de Horner, produce una dilatacion de la pupila debido a la
hipersensibilidad del musculo dilatador del iris, ya que presenta un aumento de los
receptores alfa-1 postsinapticos (30).

La prueba se realiza administrando apraclonidina al 0,5% en ambos ojos. Se
considera positiva para sindrome de Horner si la anisocoria se revierte, es decir,
la pupila mi6tica en la que sospechamos la lesion oculosimpatica se vuelve mas

grande que la del ojo contrario al esperar 45 minutos (31).
Una desventaja de esta prueba es que es necesario la presencia de la

hipersensibilidad del iris, por lo que no seria util en un SH agudo ya que no ha
dado tiempo a la regulacion positiva de los receptores postsinapticos (32).
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Ademas, se ha observado una falta de seguridad en el uso de la apraclonidina en
los nifios, ya que produce efectos como somnolencia y falta de respuesta a
estimulos. Por lo tanto, existe un consenso general del uso de cocaina como
opcion preferida en las pruebas farmacoldgicas para el diagnéstico de sindrome
de Horner en lactantes y nifios pequefios, como ya hemos comentado

anteriormente (31).

c) Prueba topica de hidroxianfetamina

Mientras que las anteriores pruebas son utiles para el diagnostico del SH, la
hidroxianfetamina nos permite distinguir si la lesion se localiza a nivel

preganglionar o postganglionar (33).

La hidroxianfetamina estimula la liberacion noradrenalina desde la terminaciones
postganglionares hacia la hendidura sinaptica, lo que provoca midriasis en las
pupilas normales.

Si hay una lesion central o preganglionar, las terminaciones postganglionares
estan intactas, por tanto la administracién de hidroxianfetamina al 0,5-1% deberia
causar una midriasis en la pupila de Horner. En cambio, si hay una lesion en las
neuronas postganglionares, provocaria una peérdida de las terminaciones
nerviosas y sus respectivas reservas de noradrenalina. Como tal, la pupila

afectada no se dilatara después de la administracion de hidroxianfetamina (34).

Existen algunos inconvenientes con respecto al uso de hidroxianfetamina. Uno de
ellos es que ya no esta disponible comercialmente, otro es que la prueba no
puede ser realizada el mismo dia que se realizd la prueba de cocaina vy, por
ultimo, es que han aparecido varios falsos positivos en casos agudos de paralisis
oculosimpatica (35,36).
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d) Prueba topica de fenilefrina

La fenilefrina es una prueba alternativa para la localizacion de la lesion en la via
oculosimpatica. De hecho, en la actualidad sustituye a la prueba de
hidroxianfetamina al 1 % ya que varios estudios han demostrado que provoca un
aumento mayor del tamafio de la pupila en pacientes con lesion postganglionar
respecto a lo que se ve con otras pruebas. Ademas, resultdé ser mas sensible y

especifica (39).

Sin embargo, la fenilefrina tiene sus limitaciones. El grado de denervacion
determinara el grado de hipersensibilidad al efecto del alfa-1 de la fenilefrina.
Mencionar que se pueden producir falsos positivos o negativos debido a la distinta
penetracién del farmaco en la cérnea. Y, por ultimo, la hipersensibilidad a la
fenilefrina del dilatador del iris aumenta con la edad, viéndose un aumento de 0,23

mm por cada década que pasa desde los 20 afios (39).

Por lo tanto, debido a la disponibilidad limitada de la hidroxianfetamina y la
similitud en la sensibilidad y especificidad de los dos farmacos en la localizacion
de la lesion de la neurona postganglionar, la fenilefrina al 1 % se convierte en la
alternativa mas fiable y disponible (40).

1.4.2 Pruebas radiolégicas

El sindrome de Horner es un signo neurooftalmologico sin valor localizador por lo
que su estudio es muy complejo. La unica excepcion es cuando se asocia con
una paralisis del sexto par del mismo lado (signo de Parkinson) que nos
localizaria la lesion en la parte posterior del seno cavernoso justo donde las fibras
simpaticas después de abandonar la carétida viajan unidas al sexto par en un
corto trayecto de 1,5 cm antes de unirse a la primera rama del nervio trigémino en

su recorrido hacia la érbita (figura 3) (45).
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Figura 3. Recorrido de la via simpatica en su unién al VI par craneal en la
porcidn posterior del seno cavernoso (57). (a) y (b) Muestran paralisis del
VI par del ojo izquierdo y SH. (c) Test de apraclonidina con respuesta a los
45 minutos (54).

Esto nos permite diferenciarlo de una lesion en la protuberancia que también
podria provocar una lesion en la via simpatica descendente y del nervio
abducens, sin embargo, seria muy improbable que no afectara también al nervio
facial. Ademas, esto produciria un sindrome de Horner de primer orden, por lo
que la prueba de hidroxianfetamina seria negativa, descartando el signo de
Parkinson (45).

En cuanto a los pruebas radioldgicas, son una de las principales herramientas
para investigar la posible causa que esta produciendo el sindrome de Horner.
Cuando esté indicado realizar una prueba de imagen, lo siguiente es elegir qué
tipo de prueba vamos a utilizar. El método de imagen va a depender de los signos
y sintomas de localizacion y de si la presentacion del sindrome de Horner es
aguda o cronica.

Por ejemplo, un paciente con SH y sintomas neuroldgicos del sindrome de
Wallenberg deberia realizarse una resonancia magnética nuclear (RMN) de la
cabeza con y sin contraste. En cambio, un paciente con SH agudo y con dolor en
el cuello y la cara deberia realizarse de urgencia una tomografia axial
computarizada con estudio vascular (angioTAC) o una RMN vascular de cabeza y
cuello por una sospecha de diseccion de cardtida. Pero si tenemos a un paciente
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con dolor en el brazo y antecedentes de tabaquismo deberia realizarse una TAC
de toérax por sospecha de un tumor en el apex pulmonar. En la practica clinica se

realiza TAC cervicotoracico a todos los pacientes sin nivel de lesion claro (37).

Sin embargo, los pacientes que presenten un Horner aislado sin otros signos de
localizacion, se deberia realizar pruebas de imagen de toda la via oculosimpatica
(37).

La prueba de eleccidon en el contexto de un paciente agudo es la realizacion de
una angio-TAC urgente que incluya el poligono de Willis y la érbita hasta el nivel
de la aorta (3). En cambio, los pacientes que presentan un SH croénico, la RMN
con o sin contraste se considera la prueba de eleccidn ya que ofrece mejores
imagenes del cerebro, troncoencéfalo, hipotalamo, médula cervical y plexo

braquial en comparacion a otras pruebas (38).

1.5 Diagnéstico diferencial

Ante la posibilidad de que una anisocoria 0 una ptosis pueda estar presente en
otras patologias, nos vemos obligados a realizar un diagnostico diferencial en
base a estos dos signos clasicos del SH, como mostramos en la tabla 2.

Cuando un paciente presenta una anisocoria, lo primero es determinar qué pupila
esta afectada. Si la pupila midriatica es la anormal el sindrome de Horner no seria
una opcidn y deberiamos pesar en trastornos del sistema parasimpatico, como la
pupila de Adie o la paralisis del tercer par craneal. En cambio, si la pupila mibtica
es la patoldgica si podriamos pensar en un sindrome de Horner pero deberiamos
realizar el diagndstico diferencial con una anisocoria esencial que se suele
observar en el 15-30% de la poblacién normal, también con algunas gotas

oftalmoldgicas, una uveitis o un traumatismo ocular (1, 30).
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En cuanto a la ptosis, podriamos pensar en cambios en el parpado debido al
envejecimiento que provoca una caida mecanica por dehiscencia del elevador,
una miastenia gravis ocular, la presencia de edema en el parpado, una paralisis

del tercer par craneal o una ptosis congénita (1).

Tabla 2. Diagndstico diferencial de la anisocoria y ptosis.

ANISOCORIA
Pupila midriatica Pupila miética anormal PTOSIS
anormal
Pupila de Adie Anisocoria esencial Envejecimiento
Paralisis del lll par Gotas oftalmolégicas Miastenia gravis ocular
Uveitis Edema palpebral
Traumatismo ocular Paralisis del Il par
Ptosis congénita

También podemos plantear el diagndstico diferencial segun el cuadro clinico que
presente el paciente con SH, para poder intuir las posibles causas que lo han
provocado. Por ejemplo, un paciente que presente dolor facial o cervical de
comienzo agudo podriamos pensar en una diseccion de la arteria carétida. Sin
embargo, la presencia de un dolor con sintomas sistémicos de pérdida de peso y
fatiga progresiva nos podria hacer pensar en una patologia maligna subyacente

como el tumor de Pancoast (9).

1.6 Tratamiento
El tratamiento del sindrome de Horner va encaminado a identificar y tratar la

causa que lo esta provocando. Por eso, dependiendo de la patologia que haya
desencadenado el sindrome, el tratamiento se enfocara de una forma u otra (44).
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En el sindrome de Horner no suele haber una pérdida de la funcién visual. La
ptosis suele ser de 1-2 mm, por lo que no suele provocar una pérdida de la vision.
La mayoria de estos pacientes suelen estar asintomaticos y es frecuente que
consulten mas por una preocupacion en su estética. El uso de apraclonidina
puede elevar el parpado del ojo afecto, ya que los receptores postsinapticos vy el
musculo de Mdller se vuelven supersensibles a la apraclonidina.

También existe una opcion quirurgica, la cual ha obtenido alta tasa de éxito ya

que la ptosis es pequefia y estable (44).

1.7 Justificacién del trabajo

La razon que nos ha llevado a realizar esta revision bibliografica a partir de un
caso clinico de un paciente con sindrome de Horner, es porque la causa de origen
central es muy poco frecuente y de la que hay muy pocos casos descritos.
Elegimos este caso, ya que la presencia de un ictus isquémico como posible
causa de un SH es algo infrecuente. Ademas, resulta interesante puesto que el
paciente presenta una patologia hereditaria como es el CADASIL, lo que podria
explicar el posible origen del infarto cerebral que ha causado las manifestaciones
clinicas de miosis, ptosis y anhidrosis.

Nos parece interesante investigar la posibilidad de que un ictus a nivel del talamo
subtalamo pudiese provocar un sindrome de Horner junto con otra sintomatologia

que no estaria presente si la lesion se produjese a otro nivel.

Por lo tanto, en este trabajo se pretende investigar sobre una causa infrecuente
con pocos estudios hasta el momento de sindrome de Horner a nivel central,
coémo identificarla con las pruebas de imagen y test de colirios que hay hasta el
momento y el posible tratamiento de la misma.
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2. HIPOTESIS

El origen central del sindrome de Horner suele deberse a un ictus isquémico a
nivel del troncoencéfalo siendo los ictus talamicos subtalamicos una causa mas
rara y Su asociacion con una arteriopatia hereditaria cerebral autosomica
dominante con infartos subcorticales y leucoencefalopatia (CADASIL) es

excepcional.

3. OBJETIVOS
3.1 0bjetivo principal:

— Describir un caso clinico de un paciente con sindrome de Horner central
provocado por un ictus talamico subtalamico diagnosticado por los servicios de
Neurologia y Oftalmologia del Hospital Arnau de Vilanova de Valencia y
explicar las principales manifestaciones clinicas relacionadas con Ia

localizacion de dicha lesion.

3.20bjetivos secundarios:

- Realizar una revision bibliografica del sindrome de Horner con la finalidad de
describir su principal epidemiologia, etiologia, fisiopatologia, sus
manifestaciones clinicas, diagndstico y tratamiento, en especial el que tiene su

origen a nivel central y ver si existen descripciones similares a nuestro caso.
- Establecer una relacion entre las principales manifestaciones clinicas del

paciente y la localizacion de la lesibn que se observa en los estudios

radioldgicos.
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4. MATERIAL Y METODOS

En la realizacién de esta revision bibliografica se presenta un caso clinico de un
paciente con un sindrome de Horner central, diagnosticado y tratado en los
servicios de Oftalmologia y Neurologia del Hospital Arnau de Vilanova de
Valencia en marzo de 2020.

La informacion que se presenta en este TFG se obtuvo de la historia clinica del
paciente excluyendo los datos de identificacion, siempre manteniendo su
anonimato y preservando su intimidad. Ademas, se le facilito y firmo el
consentimiento informado (Anexo 1) con toda la informacion necesaria para que
sus datos e imagenes puedan reflejarse en este trabajo y la aprobacién del
Comité Etico de Investigacién con medicamentos (CEIm) del Hospital Arnau de

Vilanova como se adjunta en el Anexo 2.

4.1 Tipo de diseino

Se trata de un estudio de caso observacional descriptivo.
Se realiz6 una revision bibliografica de la literatura cientifica sobre el sindrome de
Horner, asi como de estudios cientificos con al menos un caso clinico de

sindrome de Horner.

4.2 Fuentes de informacion

En la busqueda bibliografica se han recopilado articulos cientificos en las
principales bases de datos bibliograficas sobre sindrome de Horner durante los
meses de julio a septiembre de 2020. Concretamente la busqueda fue realizada
en MEDLINE/PubMed, Web of Science (WOS), Cochrane Library y UpToDate.
También se ha obtenido informacion de diversos libros y paginas web como
Elservier. Respecto al idioma, se seleccionaron articulos cientificos

preferentemente en inglés.
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4.3 Estrategia de busqueda

Al comienzo de la revision de la literatura se procedid, de manera preliminar, a
realizar una busqueda de los principales conceptos y aspectos que estaban
relacionados con el sindrome de Horner. En un primer momento se usé el término
en inglés “Horner syndrome” en las diferentes bases de datos de internet,
concretamente se utiliz6 MEDLINE/PubMed, Web of Science (WOS), Cochrane
Library y UpToDate.

Como hemos comentado, primero se hizo una busqueda con el término sindrome
de Horner con la finalidad de recopilar toda la informacion publicada hasta el
momento sobre este tema y asi obtener un reconocimiento actualizado sobre
dicha patologia. En segundo lugar, se realiz6 una busqueda mas centrada en
casos clinicos de los diferentes tipos de sindrome de Horner para poder realizar

una discusion mas enfocada en las principales diferencias que existen entre ellos.

Al mismo tiempo, se utilizaron las siguientes formulas de busqueda en las que se
emplearon términos de texto libre y controlados, como los descritos en el tesauro
Medical Subject Headings (MeSH) de Pubmed y en los Descriptores en Ciencias
de la Salud (DeSC) de Bireme.

El resultado de la busqueda en la base de datos de MEDLINE/PubMed se obtuvo
con la siguiente formula:

(("Horner ~ Syndrome"[Mesh]) OR  ("Horner = Syndrome/anatomy  and
histology"[Mesh] OR "Horner Syndrome/classification"[Mesh] OR "Horner
Syndrome/complications"[Mesh] OR "Horner Syndrome/diagnosis"[Mesh] OR
"Horner Syndrome/diagnostic imaging"[Mesh] OR "Horner Syndrome/drug
therapy"[Mesh] OR "Horner Syndrome/epidemiology”"[Mesh] OR "Horner
Syndrome/etiology"[Mesh] OR "Horner Syndrome/history"[Mesh] OR "Horner
Syndrome/pathology”[Mesh] OR "Horner Syndrome/physiopathology"[Mesh] OR
"Horner Syndrome/surgery"[Mesh] OR "Horner Syndrome/therapy"[Mesh] )) OR
((("horner syndrome"[Title/Abstract] OR "bernard s syndrome"[Title/Abstract] OR
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"claude  bernard  horner  syndrome"[Title/Abstract) OR  "sympathetic
ophthalmoplegia"[Title/Abstract] OR "central horner syndrome"[Title/Abstract] OR
"acquired horner syndrome"[Title/Abstract] OR "ptosis syndrome"[Title/Abstract]))
OR ("subthalamic stroke"[ Title/Abstract])).

También, se realizd una busqueda en la base de datos Web of Science (WOS),
limitada a los articulos publicados desde el afio 2010 al 2021 y escritos en inglés.
Los resultados se obtuvieron con la siguiente férmula de busqueda:
TEMA: ("horner syndrome" OR "Claude Bernard Horner Syndrome" OR "Central
Horner Syndrome" OR "sympathetic ophthalmoplegia" "acquired horner
syndrome" OR "ptosis syndrome") AND TEMA: ("stroke"). Periodo de
tiempo: 2010-2021. Bases de datos: WOS, CCC, DIIDW, KJD, MEDLINE, RSCI,
SCIELO. Idioma de busqueda=English.

En tercer lugar, se empleo la base de datos de Cochrane Library. Se obtuvo una
revision sistematica y once ensayos controlados de la base de datos de Cochrane
coincidiendo con el descriptor MeSH: [Horner Syndrome].

Por ultimo, se realizé dos busquedas en la base de datos UpToDate, una con el
término en inglés “Horner Syndrome” y otra con “CADASIL” para obtener

informaciéon mas actualizada.

4.4 Criterios de inclusion

— Articulos de revision sistematica, ensayos clinicos o estudios de series
casos sobre el sindrome de Horner en los que se describen los tipos de
sindrome que existen, la etiologia, la clinica, el diagndstico y el tratamiento.

- Estudios donde la principal causa del sindrome de Horner se encuentre a
nivel central.

- Elinglés como idioma principal en la seleccion de articulos.
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— Articulos cientificos donde se describa al menos un caso clinico de

sindrome de Horner.

4.5 Criterios de exclusion

- Se descartan articulos que, a pesar de cumplir los criterios de inclusidn
previamente establecidos, tras la lectura del resumen no se ajustaron a la
finalidad de nuestro trabajo.

- Estudios cuyos objetivos no estén centrados en sindrome de Horner.

— Estudios cientificos del sindrome de Horner realizados en personas en

edades extremas y en animales.

4.6 Procedimiento de seleccion de articulos.

En la figura 4 se representa el procedimiento llevado a cabo durante la seleccion
de articulos del sindrome de Horner. Se realizé la busqueda en diferentes bases
de datos, obteniéndose en la primera fase un total de 2523 articulos. De éstos, se
eliminaron los duplicados en las diferentes bases extrayendo un total de 2454.
Los 2397 restantes fueron eliminados por ser articulos con titulos que no se
centraban en aspectos del sindrome de Horner o porque no eran relevantes. Por
lo tanto, después de este ultimo paso nos quedamos con un total de 57 articulos

los cuales fueron utilizados para la realizacion de la revisién.

Finalmente, se seleccionaron un total de 4 articulos en los que se exponian
diferentes casos de sindrome de Horner para poder realizar la discusion del
trabajo y comparar con el caso que se expone, excluyendo el resto (53 articulos)

porque no se adecuaban a los objetivos de nuestro trabajo.
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MEDLINE/PubMed: 2430
Web of Science: 80

» Cochrane Library: 11
UpToDate: 2

Total de articulos: 2523

Articulos después de eliminar los
duplicados (n=2454).

Articulos excluidos(n=2397):
articulos con titulos no
centrados en sindrome de
Horner o no relevantes.

Articulos seleccionados en funciéon
del titulo y resumen (n=57).

Articulos excluidos (n=53):
no se adecuaban a los
objetivos.

Articulos seleccionados tras la
lectura de sus resumenes (n= 4).

Figura 4. Fases de seleccion de articulos.

26



O FACULTAD DE MEDICINA Y CIENCIAS DE LA SALUD

de Valencia

San Vicente Martir

4.7 Evaluacion de la calidad cientifica de los estudios.

Para evaluar la calidad cientifica de los articulos seleccionados en la realizacion
nuestro trabajo, se ha utilizado la escala del “Centro de Medicina Basada en el
Evidencia” (CEBM) de Oxford, ya que es completa y facil de entender, y
jerarquiza la evidencia encontrada de acuerdo al mejor disefio para cada

escenario clinico (tablas 3, 4 y 5).

Tabla 3. Niveles de evidencia. Oxford Center for Evidence-Based Medicine
(CEBM). Marzo 2009 (46).

Nivel de  Tipo de estudio: tratamiento, prevencion y dafo

evidencia

1a Revision sistematica de ensayos clinicos aleatorizados (con
homogenidad®).

1b Ensayos clinicos aleatorizados individuales (con intervalos de

confianza estrecho).

1c Todos o ninguno [1].

2a Revision sistematica de estudios de cohortes (con

homogenicidad®).

2b Estudios de cohortes individuales y ensayos clinicos de baja
calidad (con seguimiento inferior a 80%).

2c Investigacion de resultados en salud. Estudios ecolégicos.

3a Revision sistematica de estudios de casos y controles (con
homogenicidad®).

3b Estudios de casos y controles individuales.

4 Series de casos, estudios de cohortes o de casos y controles de
baja calidad [2].

5 Opinién de expertos sin valoracion critica especifica, ni basada

en la fisiologia, ni en investigacion juiciosa, ni en los “principios

fundamentales”.
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* “Con homogeneidad” hace referencia a una revision sistematica libre de
variaciones importantes (heterogeneidad) en las direcciones y resultados entre los
estudios individuales. No todas las revisiones sistematicas con heterogeneidad
estadisticamente significativa deben ser preocupantes, y no toda la
heterogeneidad preocupante debe ser estadisticamente significativa. Los estudios

que muestran una heterogeneidad preocupante deben etiquetarse con un al

final de su nivel designado.

[1] Eficacia demostrada por la practica clinica y no por la experimentacion.
Cuando todos los pacientes murieron antes de que un tratamiento estuviera
disponible, pero ahora algunos pacientes sobreviven con él, o cuando algunos
pacientes murieron antes de que el tratamiento estuviese disponible, pero ahora

ninguno muere con él.

[2] Por estudio de cohorte de baja calidad se refiere al que no define claramente
los grupos de comparacion y/o no mide las exposiciones y los resultados de la
misma (preferiblemente cegada) manera objetiva tanto en individuos expuestos
como no expuestos y/o no identifica o controla adecuadamente los factores de
confusion conocidos y/o no lleva a cabo un seguimiento suficientemente largo y
completo de los pacientes. Por estudio de casos y controles de baja calidad se
entiende el que no define claramente los grupos de comparacion y/o no mide las
exposiciones y los resultados de la misma (preferiblemente cegada) manera
objetiva en ambos casos y controles y/o no identifica o controla adecuadamente
factores de confusion conocidos.
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Tabla 4. Grados de recomendacion segun el nivel de evidencia. Oxford Center for

Evidence-Based Medicine (CEBM). Marzo 2009 (46).
Grados de Nivel de evidencia
recomendacién

A Estudios de nivel 1 consistentes.

B Estudios de nivel 2-3 consistentes, o

extrapolacion de estudios de nivel 1.

C Estudios de nivel 4, o extrapolacion de estudios
de nivel 2-3.
D Estudios de nivel 5, o estudios no concluyentes

de cualquier nivel.

Tabla 5. Significado de los grados de recomendacion. Oxford Center for Evidence-
Based Medicine (CEBM) Marzo 2009 (46).

Grados de evidencia ‘

A Extremadamente recomendable.

B Recomendacion favorable.

Cc Recomendacion favorable pero no concluyente.
D No se recomienda, pero no se desaprueba.
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5. RESULTADOS
5.1 Caso clinico

Presentamos el caso clinico de un varén de 65 afnos que ingreso en el servicio de
neurologia por presentar parestesias en hemicara y hemicuerpo izquierdo y
pérdida de fuerza al despertarse por la mafana el 4 de marzo de 2020. Ademas,
asociaba caida del parpado derecho. En el momento actual ha mejorado la

hipoestesia pero persiste la pérdida de fuerza en las extremidades.

Como antecedentes personales de interés, refiri6 ser alérgico al contraste de
gadolinio, sin otras alergias medicamentosas conocidas. Ademas, el paciente
padece de arteriopatia cerebral autosémica dominante con infartos subcorticales y
leucoencefalopatia (CADASIL). A los 32 afios comenz6 con sintomatologia de
episodios de migrafia con aura, leucoencefalopatia con infartos subcorticales y
deterioro cognitivo. Destacar que durante afos el paciente estuvo diagnosticado
de esclerosis multiple, hasta que accedio a realizarse el test genético en el 2008
donde finalmente se confirmd la mutacion del gen NOTCH3 responsable del
CADASIL.

También, diagnosticado de diabetes mellitus tipo I, hipertension arterial e

hiperplasia benigna de prostata.

En cuanto a los antecedentes familiares, comentdé que su madre podria haber
padecido un posible CADASIL pero nunca fue confirmado. En cambio, tiene un
hijo en el que recientemente le han confirmado la presencia de la alteracion

genética pero asintomatico hasta el momento.

Vive con su mujer, la cual es la cuidadora principal. El paciente no puede caminar
y presenta una vida cama-sillén la mayoria del tiempo. Necesita ayuda para el
autocuidado como el aseo y comer. La hija refiere que desde hace tiempo tiende
a atragantarse con liquidos y solidos. Ademas, presenta problemas en la memoria

reciente.
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El tratamiento habitual es:
— Omeprazol 20 mg via oral uno al dia.
— Adiro 300 mg via oral uno al dia.
- Paraprés 8 mg via oral al dia.
- Exiba 4 pulsaciones al dia.
- Metformina 1 comprimido via oral cada 12 horas.
- Omnic 0,4 mg via oral al dia.

- Keppra 1000 mg via oral cada 12 horas.

Se le realizé una exploracion fisica en la que se le tomaron las constantes, siendo
la tension arterial de 122/77, frecuencia cardiaca de 97 Ipm, saturacion sin
presencia de oxigeno del 93% y temperatura de 36.9 °C.

En cuanto a la auscultacién cardiorrespiratoria se percibieron tonos ritmicos sin
soplos y la presencia del murmullo vesicular sin ruidos patologicos.

En la exploracion abdominal, el abdomen se encontraba blando y depresible, sin
puntos dolorosos y sin masas ni megalias. No se evidencio la presencia de edema
periférico.

En la exploracién neurolégica, el paciente presentaba ptosis palpebral derecha,
paresia facial izquierda y disminucion de la fuerza en extremidades izquierdas con
claudicacion del miembro superior izquierdo contra gravedad. Sin embargo,
presentaba adecuada fuerza proximal. La fuerza de los miembros inferiores fue de
3-4/5 y no refirid hipoestesia. Se observo la presencia del reflejo cutaneo plantar

extensor en el pie izquierdo.

En cuanto a las exploraciones complementarias, la analitica que se realizd en

urgencias tenia todos sus valores dentro de los parametros de la normalidad.

En primer lugar, se le realizé6 una TAC de cabeza sin contraste intravenoso en la
que no se identificd6 hemorragia intracraneal. Tampoco se identificaron signos
valorables de isquemia aguda establecida. Sin embargo, se observaron regiones
de hipodensidad en sustancia blanca periventricular y subcortical de caracter
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hipoxico-isquémico crénico. Se compard con una TAC previa realizada en 2015 y

se observé un nuevo infarto lacunar en talamo derecho de aspecto crénico.

También se realizé una radiografia de térax en la que no se percibieron

alteraciones valorables.

En cuanto a la resonancia magnética cerebral, se pudo apreciar cambios atroficos
cortico-subcorticales, con adelgazamiento del cuerpo calloso y aumento del
tamafio de los ventriculos, asi como multiples focos isquémicos confluyentes
localizados en la protuberancia, ganglios basales, centros semiovales y en
sustancia blanca subcortical temporal anterior, tipica de la enfermedad de
CADASIL (figura 5).

En el estudio de difusidon se identificé una lesién isquémica de caracter agudo,
localizada en el tdlamo derecho como podemos ver en las siguientes figuras 6, 7 y
8.

Figura 5. RM cerebral secuencia T1. Plano

sagital. Afectacion isquémica de Iébulo temporal
anterior tipica del CADASIL.
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Figura 6. RM cerebral de difusion. Plano axial.

Lesion hiperintensa en talamo derecho.

Figura 7. RM cerebral de difusion. Plano axial.

Lesion hiperintensa en talamo derecho.
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Figura 8. RM cerebral secuencia FLAIR. Plano
sagital. Lesion hiperintensa en talamo derecho.

Ademas, se pudo observar en diferentes cortes de la resonancia, como en la
figura 9, la presencia de dos infartos en talamo derecho: uno agudo que se ve en

una posicion mas anterior y otro cronico que es mas posterior.

Figura 9. RM cerebral secuencia T2. Plano

axial. Dos infartos en talamo derecho, uno

anterior agudo y otro posterior cronico.
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Durante el ingreso del paciente se opt6 por cambiar el Adiro por Clopidogrel e
iniciar un plan de rehabilitacion, manteniendo el resto del tratamiento sin cambios.
El paciente presentd una mejoria clinica respecto al ingreso, con una

recuperacion parcial de la fuerza en las extremidades izquierdas.

Después de este cuadro agudo, se le citdé en consultas externas el 9 marzo para
confirmar la presencia de sindrome de Horner con el test de apraclonidina. Este
test necesita esperar unos dias para que se produzca la hipersensibilidad del
musculo dilatador del iris, y asi poder confirmar la presencia de SH.

Durante la prueba, primero se observaron los ojos del paciente en un ambiente
luminoso, donde se podia ver una ptosis del ojo derecho pero no se identificaba

claramente la anisocoria, como muestra la figura 10.

Figura 10. Ligera ptosis del ojo derecho en un ambiente luminoso.
A continuacién, se examind al paciente en un ambiente en penumbra pudiéndose

observar la anisocoria, ya que la miosis del sindrome Horner es mas apreciable

en oscuridad (figura 11).
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Figura 11. Ptosis y miosis en un ambiente en penumbra.

En tercer lugar se le administré apraclonidina al 0,5%, como se puede observar
en la figura 12, consiguiendo revertir tanto la miosis como la ptosis del ojo
derecho. Consideramos que la prueba resulté positiva ya que la anisocoria se
revirtié y la pupila del ojo derecho se volvio mas grande que la del ojo contrario
tras esperar unos 45 minutos, confirmandose el sindrome de Horner. Con esto

pudimos concluir que presentaba una lesion en la via simpatica.

Figura 12. Reversion de la miosis y ptosis derecha tras el test de apraclonidina.

36



2%
( W ¢ sinaad FACULTAD DE MEDICINA Y CIENCIAS DE LA SALUD
% de Valencia

=z San Vicente Martir

El paciente continu6 en seguimiento por el servicio de Neurologia.
En mayo de 2020 se realiz6 una consulta teleféonica en la que la esposa nos
comentd que habia mejorado la ptosis del parpado derecho, pero seguia sin

poder apenas caminar y cognitivamente se mantenia estable.

El 18 de noviembre de 2020, el paciente comenzd con sintomatologia aguda con
una disminucion en la movilidad de unos dias de duracion, compatible con la
aparicion de un nuevo ictus. Por lo que se le indicd que acudiera a urgencias a

realizarse una TAC cerebral, pero finalmente no asistio.

El 23 de noviembre, el paciente refirio6 un cuadro agudo con pérdida de vision en
el hemicampo izquierdo desde hace 3 semanas. No quiso acudir a urgencias y
esperaron unos dias hasta que la sintomatologia cedidé. Pero el 30 de noviembre
se le realizé una TAC cerebral sin contraste intravenoso en la que se pudieron
observar focos hipodensos bien delimitados en ganglios basales con afectacion
de talamo derecho y centros semiovales, por infartos lacunares residuales.
También, se observd una leucopatia periventricular y subcortical confluente, por
afectacion vascular de pequefio vaso. Ademas de discretos signos de atrofia

cerebral, generalizada y simétrica, para la edad del paciente.

6. DISCUSION

El sindrome de Horner se define como una constelacion de signos y sintomas que
aparecen debido a la interrupcion de la via simpatica del ojo en una de las tres
neuronas que la forman, siendo la triada clasica de miosis, ptosis y anhidrosis (1).
El interés de nuestro trabajo radica en la descripcion de un caso clinico de un SH
central por una causa poco frecuente, en una paciente con una patologia de base

que podria explicarlo.
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Como hemos dicho, el SH lo podemos clasificar segun donde se encuentre la
lesion en la via oculosimpatica. Pudiendo clasificarlo en SH central, SH
preganglionar o de segunda neurona y SH postganglionar o de tercera neurona.

Asi, en un SH central como el que presentamos en nuestro caso clinico es una de
las presentaciones menos frecuentes. Dentro de éste, es muy importante hacer el
diagnostico diferencial con la causa mas comun a nivel central, el infarto bulbar
lateral. Este suele ocasionar un SH como parte del sindrome de Wallenberg,
como en el caso clinico escogido en la revision, en el que Najem Ky Margolin EA
(47) presentan a un paciente con parestesias, disfagia y ataxia del hemicuerpo
contralateral. Ademas, este sindrome se caracteriza por presentar vértigos,
movimientos oculares anormales y pérdida de la sensacion de temperatura y dolor

de la hemicara ipsilateral y hemicuerpo contralateral.

En cambio, el sindrome de Horner como signo de presentacion de una lesidn
talamica-hipotalamica es algo muy raro. En el caso presentado por Faust-Socher
A et al. (48) es un hombre de 73 afos anteriormente independiente y coherente
que acude a urgencias por alteraciones en el habla de forma aguda, disfasia,
ptosis y miosis del ojo izquierdo y leves signos piramidales en extremidades
derechas. Como antecedentes destaca hiperlipidemia e hipertension. La
resonancia magnética cerebral confirmé el infarto agudo en el talamo
anteromedial izquierdo por causa hipertensiva. En este caso la lesién se
encuentra a nivel del talamo-hipotalamo como el caso que presentamos nosotros,
la diferencia es que la causa que provoca el ictus talamico en nuestro caso es por
una patologia genética como es el CADASIL que durante muchos afios no fue
diagnosticada.

Por otra parte, el sindrome de segundo orden o preganglionar puede estar
provocado por cualquier lesidon que afecte al recorrido de la segunda
motoneurona, ya sea por su paso a través de la médula espinal, el vértice
pulmonar o el ganglio cervical superior (10). En este grupo de patologias que
pueden provocar el SH, es importante destacar los tumores localizados en el
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vértice pulmonar, como el tumor de Pancoast, ya que tiene una alta malignidad y
el SH puede ser su primer signo de presentacion. En el caso que exponen
Shanmugathas N et al. (49), es un paciente de 54 afios con dolor en el hombro
derecho que se irradia hacia el brazo derecho y parte superior de la espalda.
También, referia anhidrosis, ptosis y miosis del lado derecho y vision borrosa.
Como antecedentes destacables, exfumador de 45 paquetes-afio. Con esta
clinica y sus antecedentes podriamos pensar que se trata de un tumor en el
vértice pulmonar como causa posible del sindrome, que podriamos confirmar con
una prueba radiolégica.

También se ha visto que el SH puede aparecer en el contexto de una anestesia
epidural debido a la interrupcion farmacologica de la neurona preganglionar
cuando sale de la médula espinal. Esto se ve con mas frecuencia en
procedimientos obstétricos.

Otros casos potenciales de SH preganglionar serian la presencia una costilla
cervical, lesiones de la arteria subclavia, linfadenopatia mediastinica,
neuroblastoma de la cadena simpatica paravertebral, asi como cirugias del
tiroides (9).

En cuanto al sindrome de tercera neurona, a menudo se inicia con lesiones de la
arteria carétida interna como diseccion arterial, trombosis o0 aneurisma del seno
cavernoso. Los casos de diseccion de cardtida se deben suponer cuando
tenemos un SH agudo con dolor facial o en el cuello hasta que no se demuestre lo
contrario, ya que hasta en un 60% de los casos con diseccion de la arteria
carétida interna se presentan con un SH doloroso aislado de tercer orden. Estos
pacientes tienen un alto riesgo de sufrir un infarto cerebral en las primeras
semanas (51). Un ejemplo de diseccion de carotida interna es el que muestra
Shankar Kikkeri N et al. (50) con el caso de un paciente que presentaba
antecedentes médicos de migrafia. Acudié por presentar caida del parpado
derecho y anisocoria. El paciente se quejo de cefalea en el lado derecho de la
cara y dolor retroorbitario derecho. Por tanto, ante la sospecha de este cuadro
agudo debe realizarse pruebas radiolégicas como una resonancia magnética de

cuello y angiografia magnética de cabeza y cuello.
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Otras causas de SH postganglionar incluyen masas en el cuello, otitis media y
patologias que involucran al seno cavernoso. En estas ultimas, es frecuente ver
anomalias en los movimientos oculares, en particular una paralisis del sexto par

craneal (51).

Como hemos visto es muy importante la clinica que presenta el paciente a la hora
de localizar y diagnosticar la posible causa que esta provocando el SH. Para la
evaluacion diagnostica complementaria es util el uso de test de colirios que nos
permite confirmar el diagndstico y saber su localizacion. En la confirmacién del
sindrome podemos emplear los colirios de cocaina o de apraclonidina, como
hemos realizado con nuestro paciente. Ademas, pueden utilizarse test para
averiguar si la lesion es pre o postganglionar como los test de hidroxianfetamina o
de fenilefrina, aunque en la actualidad no son muy utilizados (31).

También, es importante el uso de pruebas radiologicas para visualizar el nivel al
que se encuentra la lesién. En nuestro caso, en un primer momento se utilizé una
TAC craneal ya que se trataba de un paciente agudo, pero no se visualizod
ninguna hemorragia intracraneal. Luego, se realiz6 una RM cerebral de difusion
en la que se pudo percibir una lesidén isquémica aguda en el talamo derecho. Este
hallazgo hizo pensar que podria ser la causa que estaria provocando el SH.

Nuestro paciente manifestd un cuadro de parestesias en hemicara y hemicuerpo
izquierdo con pérdida de la fuerza en extremidades y ptosis de parpado derecho.
Ademas, presento reflejo cutaneo plantar extensor en pie izquierdo. Con todo esto
y las pruebas radiolégicas podemos confirmar que lo que esta produciendo el
sindrome de Horner es un ictus a nivel central posiblemente por la arteriopatia

genética que padece el paciente.

Lo interesante de nuestro paciente es que esta diagnosticado de una arteriopatia
cerebral autosémica dominante con infartos subcorticales y leucoencefalopatia
(CADASIL), la cual es una angiopatia no aterosclerotica que afecta a las arterias
de pequefio tamafo y capilares, principalmente en el cerebro. Esta enfermedad
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tiene una herencia autosémica dominante causada por una mutacién en el gen
NOTCHS3 en el cromosoma 19 (52). Los pacientes con CADASIL suelen presentar
manifestaciones como migrafia con aura, encefalopatia aguda reversible,
episodios isquémicos, deterioro cognitivo, demencia y trastornos psiquiatricos. La
migrafia con aura suele estar presente en la mitad de los casos y ser la primera

manifestacion de la enfermedad, como le ocurrié a nuestro paciente (53).

Por lo tanto, es importante realizar un buen diagnostico diferencial a la hora de
confirmar la presencia de CADASIL, ya que se puede confundir con otras
patologias con clinica parecida como le pas6é a nuestro paciente que estuvo
muchos afos diagnosticado de esclerosis multiple. Debemos realizarlo con
trastornos adquiridos, como la enfermedad esporadica de vasos pequefios con 0
sin hipertensidn como principal factor de riesgo, la esclerosis multiple y la
vasculitis primaria del sistema nervioso central (VPSNC).

También, se realiza con trastornos hereditarios menos frecuentes como la
enfermedad de Fabry (causada por la variante del gen GLA), la arteriopatia
cerebral autosomica recesiva con infartos subcorticales y leucoencefalopatia
(CARASIL) y algunas otras formas de leucodistrofia (53).

En cuanto a las diferencias con la esclerosis multiple, como sucedié con nuestro
paciente, hay que destacar la presencia de afectacion del nervio éptico o médula
espinal, generalmente en el CADASIL no suelen existir estas lesiones. El patron
de sefal de las lesiones en la resonancia magnética es hiperintensa en T2 e
hipointensa en T1, tipicamente viéndose afectada la region periventricular con una
forma ovoide y respetando la sustancia blanca del I6bulo temporal anterior,
involucrada en CADASIL. Otro indicio sugestivo de esclerosis multiple es la
deteccion de bandas oligoclonales en el liquido cefalorraquideo (56). Hubiese sido
interesante haber realizado una puncién lumbar a nuestro paciente para analizar
el liquido cefalorraquideo. Aunque no es necesario en el diagnostico de CADASIL
nos podia haber descartado la esclerosis multiple.
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También es importante diferenciar si se debe a una forma esporadica de un
infarto isquémico y lacunar de vasos pequefios, lo que nos haria pensar en ello la
presencia de hipertension arterial, ya que es el principal factor de riesgo de ictus
esporadicos de vasos pequefios (53).

En cuanto a la VPSNC, es frecuente encontrar infartos isquémicos multifocales en
diferentes territorios vasculares que afectan a cualquier parte del sistema nervioso

central. A diferencia del CADASIL que suele afectar a la sustancia blanca (53).

En conclusion, debemos pensar en CADASIL cuando un paciente sufra ataques
isquémicos transitorios o ictus isquémicos que afecten a vasos pequefios y
provoquen déficits cognitivos a edades tempranas, migrana con aura y
alteraciones neuropsiquiatricas, ademas de la presencia de infartos lacunares
hiperintensos en T2 en la resonancia magnética, localizados principalmente en la
sustancia blanca subcortical pero también en el troncoencéfalo y sustancia gris
subcortical. Destacando las lesiones hiperintensas en T2 en la sustancia blanca
del I6bulo temporal anterior y capsula externa que son sugestivas de CADASIL
(Anexo 3) (55).

En resumen, el diagndstico se sospecha cuando hay una combinacion de
caracteristicas clinicas y de neuroimagen sugestivas, junto con antecedentes
familiares de accidentes cerebrovasculares o de demencia a edades tempranas y
se confirma mediante un analisis genético.

No existe un tratamiento especifico modificador de la enfermedad, por lo que
debe ir encaminado al control de los sintomas relacionados con la demencia, la
migrafa y la incontinencia y a reducir el riesgo cardiovascular (52). También el
manejo terapéutico del sindrome de Horner es controvertido, y segun algunos
autores debe ir encaminado a identificar y tratar la causa que lo esta provocando
(44).
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Por ultimo, destacar la importancia de realizar un seguimiento clinico y de
neuroimagen de los pacientes que presenten un sindrome de Horner central ya
que se considera una urgencia y el diagndstico temprano ayudaria a iniciar
rapidamente el tratamiento y asi prevenir complicaciones futuras. Este
seguimiento seria mas importante en nuestro paciente ya que padece un

CADASIL y es posible que pueda sufrir mas episodios similares.

7. CONCLUSIONES

1. El diagndstico del SH es clinico y se basa en la exploracion fisica identificando
la triada clasica que incluye ptosis, miosis mas evidente en penumbra vy
anhidrosis pero no tiene valor localizador salvo que la lesion sea ipsilateral al
SH.

2. Las causas del sindrome de Horner dependen de donde se localice la lesidon
en la via oculosimpatica, pudiendo ser SH central, SH preganglionar o de
segunda neurona y SH postganglionar o de tercera neurona por lo que sus

causas varian mucho en su gravedad.

3. Como la via simpatica es muy extensa en su recorrido, el estudio etiologico del
SH debe ser muy extenso y en ocasiones supone una urgencia medica como

en el caso que se presenta (un ictus agudo) o en casos de diseccion carotidea.

4. El SH de primer orden es producido por un interrupcién en la via simpatica que
va desde el hipotalamo hasta la médula espinal C8-T1 y se debe mas
comunmente a una lesidn bulbar lateral por un ictus isquémico. Sin embargo,
la aparicion de este sindrome como un signo de presentacion de una lesion

isquémica talamica-subtalamica es muy raro.

5. En la evaluacion diagnostica complementaria del SH es util el test de colirios
de cocaina o de apraclonidina pero, para localizar la lesidon pre o
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postganglionar han caido en desuso en la practica clinica los test de colirios de
hidroxianfetamina por su no disponibilidad o el de fenilefrina diluida por su baja

sensibilidad.

6. Se requiere el uso de multiples pruebas de imagen para visualizar el recorrido
completo de la via simpatica y en el caso de asociar cefalea o cervicalgia debe
realizarse con caracter urgente una angiografia carotidea (bien por angioTAC
0 angioRMN).

7. No existe un tratamiento especifico del sindrome de Horner. En la mayoria de

los casos debe ir encaminado a identificar y tratar la causa que lo esta

provocando.
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9. ANEXOS

Anexo 1

%GENERALITAT VALENCIANA DEPARTAMENT DE SALUT VALENCIA
\\\ CONSELLERIA DE SANIDAD UNIVERSAL Y SALUD PUBLICA ARNAU DE VILAN OVA_I_I_IRIA

CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA LA TOMA DE IMAGENES, PUBLICACION Y DATOS MEDICOS DE INFORMACION
PERSONAL

Descripcidn del procedimiento, objetivos del procedimiento y beneficios que se esperan

La toma de imagenes (fotografia y videofilmacion) asi como la divulgacion de datos de la historia clinica, son un
método util para el estudio de los problemas clinicos de los pacientes. Los datos grabados pueden ser analizados y
discutidos con otros profesionales facilitando no sélo un mejor diagndstico de la enfermedad sino también la recogida
de ideas nuevas acerca de la patologia a analizar. Ademas, la posibilidad de registrar imagenes a lo largo del tiempo es
de gran utilidad para analizar si la evolucién de la enfermedad es favorable o desfavorable. Por otro lado, su difusién
médica permite la formacion de otros profesionales que puedan tratar casos similares en el futuro.

Otras consideraciones

Las imagenes y datos personales reproducidos seran utilizados exclusivamente con finalidad cientifica médica. Se
intentara en todo lo posible mantener el anonimato de la identidad en el texto y en las imagenes. Sin embargo, no se
puede garantizar el anonimato completo.

Asimismo, se garantiza el cumplimento de todas las medidas de seguridad que exige la normativa actual y se preserva la
posibilidad de revocar este consentimiento ejercitando sus derechos de acceso, rectificacion, cancelacion y oposicion a
la difusion y empleo de las imagenes en cualquier momento y sin necesidad de ninguna explicacion.

Tras considerar esta informacidn, solicitamos su consentimiento. Si después de leer este documento le queda alguna
duda, no deje de realizar las preguntas que considere oportunas.

DECLARACION DE CONSENTIMIENTO

NOMBRE DEL PACIENTE:
N2 de SIP

He sido informado de forma satisfactoria por el Dr/Dra. .....ccocveeveeervervsvsrinnes cvveee .

Doy mi consentimiento para que el material de la historia clinica, imagenes y cualquier otro tipo de informacidn, sean
compartidos con otros profesionales o publicado en una revista médica o congreso médico que los autores consideren
pertinentes exclusivamente con fines cientificos y docentes.

Nombre del paciente o Representante y/o Tutor del paciente:
DNI:
Firma del paciente:

Nombre del Médico:
DNI:
Firma del Médico:

REVOCACION

D./DRAa.: coversreerieseseeiee s ssieeneenner, CON DNI/Pasaporte N2 ......o.vcveevennne

D./DRA@ woooveererrrererrrisrieiseresereiiennnns, €ON DNI/Pasaporte N2 ....eceveecveee como Representante y/o Tutor del paciente
REVOCO el consentimiento prestado en fecha ...... de.............. de 2......, para la publicacién de imagenes y datos de

informacion personal de mi historia clinica.
Firma del paciente/representante y/o tutor
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Anexo 2

DEPARTAMENT DE SALUT VALENCIA
ARNAU DE VILANOVA-LLIRIA

CEIm: 04/2021

D. Alberto Parra Gasent Vicepresidente del Comité de Etica de la Investigacién con

medicamentos del Departamento Arnau de Vilanova-Lliria de Valencia.

INFORMA

Reunidos los miembros del Comité Etico de Investigacion con medicamentos del
Hospital Arnau de Vilanova, en su sesion ordinaria del dia 24 de Febrero de 2021
(acta 02/2021), y una vez estudiada la documentacién presentada por los Dres
CARLOS PERLA MUEDRA y TOMAS TORRES URBANO en calidad de
Investigadores Principales, del servicio de Neurologia y Oftalmologia del Hospital
Arnau de Vilanova-Lliria; tiene a bien informar que el proyecto de investigacién
titulado: “Proyecto de revision Bibliografica Retrospectiva de los siguientes
cinco casos identificados con distintas patologias y signos clinicos neuro-
oftalmologicos”:
1) Revisién de Sindrome de Horner en ictus talamo subtalamico.
2) Revision de Neuritis 6ptica anti-MOG positiva.
3) Revision del Aura visual sin cefalea de inicio en la edad adulta.
4) Manifestaciones neurooftalmicas en S. de hipertension intracraneal
idiopatica familiar.
5) Revision de manifestaciones Oftalmolégicas de la Enfermedad de
Steinert.

Se emite DICTAMEN FAVORABLE a la realizacion de dicho proyecto, en el Hospital

Arnau de Vilanova-Lliria.

Y para que conste, lo firma en Valencia con fecha 24 de Febrero del 2021.

ALUT DE VALE
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Anexo 3

RM cerebral. (D) Secuencia T2 y (E) secuencia FLAIR, zona
hiperintensa en la sustancia blanca del I6bulo temporal anterior. Uno de
los signos mas especificos del CADASIL. Ademas, hay afectacion de la
protuberancia (53).
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SINDROME DE HORNER EN ICTUS TALAMICO

Universidad
Catodlica de
Valencia

San Vicente Martir

SUBTALAMICO

Revision bibliografica a proposito de un caso clinico

Antonio Rodriguez Blanco?, Dr. Carlos Perla Muedra 2
'Facultad de Medicina y Ciencias de la Salud, Universidad Catélica de Valencia
2Servicio de Neurologia, Hospital Arnau de Vilanova

INTRODUCCION

El sindrome de Horner se produce por una lesion en la via simpatica y su
clinica consiste en la triada clasica de ptosis, miosis y anhidrosis en el
mismo lado de la lesion. Segun cual de las tres neuronas de la via
simpatica se lesiona se clasifica en: central o primera neurona,
preganglionar o segunda neurona y postganglionar o tercena neurona. El

RESULTADOS

Varon de 65 afnos con antecedentes de CADASIL que presentd bruscamente
ptosis del ojo derecho con miosis en penumbra e hipoestesia y hemiparesia
izquierdas por un ictus isquémico lacunar en el talamo subtalamo derecho.

Se realizo una resonancia magnetica (RM) cerebral, observandose cambios
atroficos cortico-subcorticales con multiples focos isquémicos confluyentes

diagnostico es fundamentalmente clinico, pero es util el uso de test de
colirios y pruebas de imagen para confirmar y localizar la lesion. El
tratamiento va dirigido a resolver la patologia de base que causa el
sindrome, debido a que no existe un tratamiento especifico del mismo.

localizados en la protuberancia, ganglios basales, centros semiovales y en
sustancia blanca subcortical temporal anterior, tipica de la enfermedad de
CADASIL (figura 1). En el estudio de difusion se identifico una lesion
iIsquémica de caracter agudo en el talamo derecho (figura 2) confirmandose el
diagndstico.

Para confirmar la presencia de sindrome de Horner, primero, se examiné al
paciente en un ambiente en penumbra donde es mas apreciable la miosis
(figura 3). Después, se le administro apraclonidina al 0,5% (figura 4),
consiguiendo revertir tanto la miosis como la ptosis del ojo derecho
confirmando la lesion en la via simpatica.

HIPOTESIS

Su origen central suele deberse a un ictus isquémico a nivel del
troncoencéfalo siendo los ictus talamicos subtalamicos una causa mas
rara y su asociacion con una arteriopatia hereditaria cerebral autosémica
dominante con infartos subcorticales y leucoencefalopatia (CADASIL) es
excepcional.

OBJ ETIVOS

Describir un caso clinico de un paciente con sindrome de Horner
central provocado por un ictus talamico subtalamico y explicar las
principales manifestaciones clinicas relacionadas con la localizacion
de dicha lesion.

Figura 2 RM cerebral de difusion. Corte axial. Lesion

Figura 1. RM cerebral secuencia T1. Corte axial.
hiperintensa en talamo derecho.

Afectacion isquémica de Iobulo temporal anterior tipica del
CADASIL.

« Realizar una revision bibliografica del sindrome de Horner con la
finalidad de describir su principal epidemiologia, etiologia,
fisiopatologia, sus manifestaciones clinicas, diagnodstico y
tratamiento, en especial el que tiene su origen a nivel central y ver si
existen descripciones similares a nuestro caso.

« Establecer una relacion entre las principales manifestaciones clinicas

del paciente y la localizacion de la lesion que se observa en los
estudios radioldgicos.
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Figura 4. Test de apraclonidina al 0,5% , con reversion

de la ptosis y miosis.

Figura 3. Ptosis y miosis del ojo derecho en penumbra.

DISCUSION

El sindrome de Horner a nivel subtalamico es un trastorno muy poco frecuente

MATERIAL Y METODOS

Se ha realizado una revision bibliografica seleccionando los principales

articulos cientificos sobre el sindrome de Horner en las bases de datos
bibliograficas de MEDLINE/PubMed, Web of Science, Cochrane Library y

UpToDate.

que deriva de una lesion en la neurona simpatica central. Su etiologia por
sindrome de CADASIL es excepcional y no descrita previamente. El
diagnostico es clinico y se basa identificando la triada clasica de ptosis, miosis

y anhidrosis, siendo util el test de colirios y pruebas de imagen para localizar la
lesion.

CONCLUSIONES

o

El diagnostico del sindrome de Horner es clinico y se basa en la exploracion fisica identificando la triada clasica que incluye ptosis, miosis y anhidrosis.

Las causas del sindrome de Horner dependen de donde se localice la lesion en la via oculosimpatica, clasificandose en central o de primera neurona,
preganglionar o de segunda neurona y postganglionar o de tercera neurona.

El estudio etiolégico debe ser muy extenso y en ocasiones supone una urgencia médica como en el caso que se presenta (un ictus agudo) o en casos de
diseccion carotidea.

El sindrome de Horner de primer orden es producido por una interrupcion en la via simpatica que va desde el hipotalamo hasta la medula espinal C8-T1 y se
debe mas comunmente a una lesion bulbar lateral por un ictus isquemico. Sin embargo, la aparicion de este sindrome como un signo de presentacion de una
lesion isquéemica talamica-subtalamica es muy raro.

En la evaluacion diagnostica complementaria del sindrome de Horner es util el test de colirios de cocaina o de apraclonidina.

Se requiere el uso de multiples pruebas de imagen para visualizar el recorrido completo de la via simpatica y localizar la lesion.

No existe un tratamiento especifico del sindrome de Horner. En la mayoria de los casos debe ir encaminado a identificar y tratar la causa que lo esta

provocando.
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