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1. RESUMEN

1.1 Resumen

Fundamentos y objetivos. El objetivo principal de este trabajo es el de exponer el caso
clinico de una paciente diagnosticada de Pupila Idiopatica de Adie para asi cotejar los
hallazgos realizados en el mismo, con la evidencia cientifica disponible sobre esta
patologia. Como objetivos secundarios, se pretende revisar e integrar la informacion
resultante de la busqueda bibliografica a fin de facilitar un mayor conocimiento sobre

distintos aspectos de la Pupila Idiopatica de Adie.

Material y métodos. Para llevar a cabo el trabajo se realizé una busqueda bibliografica
a fin de recopilar publicaciones en Web of Science (WOS) y Medline (Pub Med) tras
haber obtenido los tesauros apropiados en DeCS y MeSH. Se emplearon distintos

operadores booleanos y filtros para acotar los resultados de busqueda.

Resultados. La Pupila Idiopatica de Adie es una patologia relativamente frecuente.

Se caracteriza por una midriasis media arreactiva a la luz. Suele existir hipersensibilidad
a la instilacion de pilocarpina y fendémenos de disociacion luz- cerca. Puede aparecer en
el contexto de Sindrome de Holmes- Adie y Sindrome de Ross. Su presencia no

condiciona la salud de los pacientes.

Conclusiones. Conocer y comprender los aspectos clave de la Pupila Idiopatica de Adie
podria ser fundamental para minimizar los errores diagnosticos, el gasto de recursos y la

ansiedad de los pacientes que la padecen.

Palabras clave: Pupila idiopatica de Adie, Pupila tonica, Sindrome de Holmes- Adie,

Sindrome de Ross.
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1.2 Abstract

Background and objectives. The main aim of this work is to expose the clinical case
about a patient diagnosed with Adie’s Pupil in order to compare it with the results found
in the available scientific bibliography concerning this pathology. As secondary
objectives, we pretend to review and integrate the resulting information of the
bibliographic research in order tu provide greater knowledge about different aspects of

Adie’s Pupil.

Material and method. To elaborate this essay, a bibliographic research was made in
different data bases, such us Web of Science (WOS) and Medline (Pub Med) after
having previously obtained appropriate thesaurus. Distinct boolean operators and filters

were employed to delimit the findings.

Results. Adie’s Pupil is a relatively common pathology. It’s characterized by median
arreactive to light mydriasis. Hypersensibility to pilocarpine and light- near dissociation
are frequently found. Adie’s pupil might appear in context of Holmes- Adie Syndrome

and Ross Syndrome. It’s presence doesn’t negatively impact patients health.

Conclusions. Knowing and understanding critical aspects of Adie’s Pupil could be
crucial to minimize misdiagnosis, unnecessary sources waste, and anxiety of patients

who suffer from it.

Keywords: Adie’s Idiopathic Pupil, Tonic pupil, Holmes-Adie syndrome, Ross
Syndrome.
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2. INTRODUCCION

2.1 Definicion de Pupila idiopatica de Adie

La Pupila idiopatica de Adie (PIA) es un trastorno de acomodacion pupilar, por un
defecto pupilar eferente.!

Resulta de la denervacion parasimpatica, por lesion de las fibras posganglionares de los
nervios ciliares cortos posteriores y del ganglio ciliar. 2

Esto se traduce en una midriasis media arreactiva a la luz, con presencia del fendmeno

de disociacion luz-cerca, que puede aparecer de forma unilateral o bilateral.3:4

También es habitual encontrar manifestaciones como la hipersensibilidad a la instilacion
de pilocarpina diluida, que puede contribuir al proceso diagndstico. 4
Caracteristicamente, los reflejos pupilares fotomotor directo, y fotomotor indirecto se

encuentran abolidos. 1,5

La pupila idiopatica de Adie también se conoce como Pupila tonica de Adie o Pupila
tonica. 5

La Pupila tonica de Adie puede aparecer acompafiada por diversos sintomas, y se
encuentra descrita como parte de diversos sindromes. Algunos de ellos son el Sindrome

de Holmes-Adie y el Sindrome de Ross. 46,7

El sindrome de Holmes-Adie presenta pupila tonica de Adie en midriasis media con
arreflexia tendinosa profunda, ademas de la midriasis media arreactiva a la luz con

arreflexia tendinosa profunda. 6

El Sindrome de Ross asocia, ademdas de la pupila tonica y la ausencia de reflejos
tendinosos profundos, la presencia de anhidrosis parcheada, formando asi la triada

clasica que lo caracteriza. 7. 8-
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La Pupila de Adie es una patologia de etiologia idiopatica 5, aunque se estd estudiando
posible asociaciéon con infecciones viricas ( sifilis 9, vih 10, COVID 19 1) o con
patologia autoinmune ( sindrome de Sjogren 11, arteritis de takayasu 12 o sindrome
VKH13) siendo éstos casos una pupila toénica secundaria a otra patologia, y no una

auténtica Pupila idiopatica de Adie.5

Fueron los neur6logos William John Adie y Sir Gordon Morgan Holmes, quienes

describieron la pupila de Adie por primera vez en 1931.14

El doctor Adie la denomind inicialmente “Pseudopupila de Argyll- Robertson”15, 16

La Pupila idiopatica de Adie afecta fundamentalmente a mujeres, siendo mas habitual la
afectacion unilateral, que se manifiesta en forma de anisocoria mayor en iluminacion

ambiental que en oscuridad. 3

Usualmente, aparece como una pupila en midriasis media arreactiva, de evolucioén
progresiva que puede presentarse o no junto con otros sintomas como algia retroocular o

vision borrosa . §

También se encuentra descrito un fendmeno denominado como “little old Adie’s,” la
“pequefia y vieja Adie”’en espafiol. Este término se encuentra en relacion con la miosis

progresiva que aparece ocasionalmente tras un largo periodo evolutivo de esta entidad.3

La pupila idiopatica de Adie no presenta un riesgo para la salud de los que la padecen,
por ello, un adecuado diagnostico es fundamental para disminuir la ansiedad en los
pacientes y poder evitar la realizacion de pruebas innecesarias y gasto de recursos

derivados de las mismas. 5
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2.2 Epidemiologia

La forma de presentacion mas frecuente de la Pupila idiopatica de Adie  es
predominantemente unilateral (en hasta un 80% de los casos) 5 17, siendo la forma

bilateral excepcional y pudiendo aumentar en torno a un 4% cada afio.1?

Tras el debut de los signos y sintomas oftalmoldgicos, pueden aparecer otros sintomas a
nivel sistémico, por desregulaciones autondmicas. 18, 19,20

Ejemplo de ello, son la abolicion de los reflejos osteotendinosos (Sindrome de Holmes-
Adie) ¢ y la presencia afiadida de hipohidrosis o anhidrosis parcheada (Sindrome de

Ross) 7:8

Si bien la prevalencia actual exacta no se conoce, se estima en 2.6 casos por cada 1000

habitantes. §

En cuanto al sexo del paciente, se da preferentemente en mujeres, en una proporcion
2.6:1.3

Aunque puede aparecer a cualquier edad, se observa un predominio de aparicion de la
pupila de Adie en individuos adultos jévenes de entre 25 y 45 afios, con una media que

se sitia en torno a los 32 afos. 3

Pese a su etiologia desconocida, existen estudios que sugieren algunos casos de

agrupacion familiar. 21
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2.3 Etiologia

Como hemos indicado anteriormente, la Pupila téonica de Adie se considera una

patologia de origen idiopatico. 5

Su fisiopatologia se justifica como una respuesta por dafio inflamatorio a nivel del
ganglio ciliar, que queda patente en las alteraciones pupilares caracteristicas de esta
entidad. !

A consecuencia del dafio en esta topografia y la afectacion del ganglio de la raiz dorsal
medular, es habitual la presencia de clinica sugerente de disfuncién autondémica. 1, 18,19,
20,22.

La pupila es un orificio que encontramos en el polo anterior ocular. Su diametro medio

se situa en torno a los 4 milimetros. 2,22

La constriccion y dilatacion pupilar, miosis y midriasis respectivamente, estan
controladas por diversos mecanismos. 5:22-
Con ellos, se consigue regular la cantidad de luz que penetra el ojo y llega hasta la

retina. 2

Alrededor de la pupila, rodedndola, encontramos una estructura coloreada denominada
iris, que contiene musculos que participan en la regulacion de la dilatacién o

constriccion pupilar. 1,2, 22.

El musculo esfinter del iris engloba el perimetro pupilar y lo disminuye durante su
contraccion. El musculo dilatador del iris realiza la accion contraria y promueve la

midriasis. 2»22.
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Imagen 1: Musculatura del iris y acomodacion pupilar. Durante la contraccion del
musculo esfinter del iris (representado en verde) se observa una pupila midtica.
Durante la contraccion del musculo dilatador del iris (en amarillo) se observa
midriasis.

Imagen tomada del articulo “The pupil. Continuum !

A nivel neurologico, el predominio del sistema nervioso simpatico condicionara una
dilatacion o midriasis pupilar, mientras que la activacion del sistema nervioso

parasimpatico producird una miosis o constriccion de las pupilas. 222

Existen autores que afirman que debido a la denervacion producida a nivel del ganglio
ciliar, algunas de sus fibras, cuya funcion es la de inervar el musculo ciliar y el esfinter

pupilar, resultarian disfuncionantes. 13-

El nimero de fibras inervadoras del musculo ciliar es superior a las de esfinter pupilar.
Por ello, tras la afectacidn ganglionar ciliar, existe una posibilidad mayor de que

resistan funcionales mas fibras dirigidas al musculo ciliar. 3. 22.
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El sistema nervioso parasimpatico que inerva el esfinter pupilar y promueve su
contraccién se ve afectado en gran medida, por lo que es incapaz de realizar miosis en
presencia de luz. Sin embargo, las fibras encargadas de producir la miosis en
convergencia se encuentran mas respetadas, por lo que si que son capaces de producir

miosis pupilar de forma lenta y ténica. 3:22-

De esta forma, se explicaria la midriasis arreactiva caracteristica de la Pupila tonica de
Adie, con la luz y la capacidad de la pupila para contraerse en acomodacion de manera

lenta y sostenida. 1,22

No obstante, se han descrito diversos mecanismos por los cuales diversas patologias
justificarian la aparicion de los signos caracteristicos de esta entidad, esencialmente por

su afectacion del ganglio ciliar y de los nervios ciliares cortos posteriores. 523,24, 25.

Segun otros estudios, diversas enfermedades podrian tener relacion con la Pupila
idiopatica de Adie, encontrariamos asi causas de origen infeccioso, como la enfermedad
de Lyme, el VIH, la COVID 19 11 o la neurosifilis 9, causas de etiologia autoinmune
como el lupus o el Sindrome de Sjogren 511y causas paraneoplésicas 26. No obstante,
todas ellas serian consideradas causas de pupila tonica secundaria. 5

A continuacion, se recogen en la tabla I varias de ellas.

La pupila tonica de Adie también puede aparecer en el Sindrome de Holmes-Adie ¢, en
el que la afectacion pupilar se presentaria en el contexto de otras disfunciones del
sistema nervioso auténomo, como la abolicion de los reflejos tendinosos, o en el
Sindrome de Ross 7-8, en el que también se objetiva la presencia de disfuncion

sudomotora afiadida.
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INFECCIOSAS

Neurosifilis
Neurosifilis + SIDA
COVID 19
Hepatitis virales
Lepra

SIDA

AUTOINMUNES

Sindrome de Sjogren

Sindrome VKH

Sindrome de Miller Fisher

Sindrome de Guillain Barré

Polineuropatia desmielinizante inflamatoria cronica
Arteritis de Takayasu

Ganglionopatia autonémica autoinmune

SINDROMES
PARANEOPLASICOS

Linfoma de Hodgkin
Cancer de mama
Carcinoma microcitico de mediastino

Carcinoma adenoide quistico

OTRAS
ENFERMEDADES

Daiio cerebral traumatico
Disautonomia

Migrafia

Miectomia del oblicuo inferior

Sindrome mesencefalico dorsal

Tabla 1. Posibles causas de Pupila Idiopatica de Adie secundaria.

Abreviatura: VKH (Vogt- Koyanagi- Harada)
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2.4 Clinica de la Pupila idiopatica de Adie

La clinica con la que cursa la Pupila Idiopatica de Adie puede ser variada. El signo
habitual observado por los pacientes y por el que consultan mayoritariamente es la

anisocoria. 5,17

Entendemos anisocoria como diferencia entre los didmetros pupilares de un sujeto. 27

El sintoma mas frecuente es la visidon borrosa, observada en hasta un 65% de los
pacientes.5 En algunos casos, se encuentra acompanada de fotofobia, diplopia o algia
retroocular, aunque en hasta el 30% de las ocasiones el paciente podria no referir
ninguna sintomatologia.5 En ciertos pacientes se ha descrito una disminucion de la

sensibilidad corneal. 22

La exploracion se caracteriza por la presencia de anisocoria o diferente tamafo pupilar
(en caso de afectacion unilateral), a costa de una midraisis areactiva del ojo afecto.1,3
En caso de afectacion bilateral, ambas pupilas se encontrarian midridticas y arreactivas

alaluz.13,28.

Imagen 2: Midriasis media de la pupila afecta en presencia de
luz intensa.
Imagen tomada del articulo “Adie's Pupil: A Diagnostic

Challenge for the Physician.” i
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El examen oftalmolédgico en la Pupila idiopatica de Adie presenta una discordancia del
tamafio pupilar, mas acusado en presencia de luz intensa que en oscuridad,
evidenciandose una pupila afecta anormalmente midriatica. 329, 30.

La pupila midriatica es arreactiva a la luz, por lo que al explorar el reflejo fotomotor

directo y y el reflejo fotomotor consensuado, ésta norespondera. 5

El reflejo fotomotor directo se explora haciendo incidir un haz de luz de forma directa
sobre la pupila a explorar. En condiciones fisiologicas la pupila se contrae, adoptando
una miosis en respuesta al estimulo luminoso, paradojicamente a lo observado en la
exploracion de una pupila Idiopatica de Adie, donde tras la iluminacion directa la pupila

no modificara su tamano. 1,5

Imagen 3: Exploracion de los reflejos pupilares. Fotomotor directo y consensuado,
respectivamente. Se encuentran abolidos.

Imagen tomada del articulo “Adie's Pupil: A Diagnostic Challenge for the Physician.” >

Para explorar el reflejo fotomotor consensuado de una pupila, iluminamos una pupila y
nos fijamos en la respuesta de la pupila contralateral. En condiciones fisiologicas, la que
no hemos iluminado se contrae en respuesta al estimulo luminoso quedando en miosis,
Paraddjicamente, en la pupila tonica de Adie, el reflejo fotomotor consensuado se

encuentra abolido y el tamafo pupilar no se modificara. 1.5

11
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Sin embargo, en la Pupila de Adie, al hacer converger la mirada fijdndola en un objeto
cercano, la pupila de Adie contraerd de manera lenta, y al relajar la vision, lentamente

volveréa a dilatarse. Este fendmeno se conoce como disociacion luz-cerca. 3

El ojo dafiado es por tanto incapaz de realizar una miosis adecuada tras la exposicion a
un estimulo luminoso directo o indirecto, pero si serd capaz de realizar una miosis, lenta
y tonica, en acomodacion a un objeto proximo. 1>3-

Este fendmeno se justificaria por la denervacion de las fibras parasimpaticas motoras
posganglionares del ganglio ciliar, los nervios ciliares cortos.2

Estos penetran la esclera a través de su porcion craneal, medialmente, y hacia el nervio
optico. Poseen fibras parasimpaticas que inervan el musculo ciliar y el musculo esfinter
de la pupila. 1,2

Otro signo caracteristico de la exploracion, consiste en la observacion de los
movimientos vermiformes del borde pupilar al ser estimulada con luz, que podemos
explorar con lampara de hendidura. 22

Los movimientos vermiformes estan originados por contracciones parciales del iris que
dan lugar a una imagen en “movimiento de gusano” observable en el perimetro

pupilar.22

IMAGEN 4: Fotografia con lampara de hendidura que muestra detalles del
iris. Se aprecia ausencia y disminucion de la contraccion del esfinter del iris

de las 10 a la 1 en punto con agrupamiento de los segmentos normales
adyacentes.

Imagen tomada de : “Ophthalmic and Neuro-ophthalmic Manifestations of

Coronavirus Disease 2019 (COVID-19).” 50
12
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2.5 Diagnostico

El diagnodstico es esencialmente clinico, basado en una adecuada anamnesis y
exploracion, y de exclusion, porque se descartan causas secundarias de pupila de Adie
3,5. como podrian ser un origen tumoral,26 infeccioso, %!- autoinmune 5 - o diversos

trastornos neurolégicos. 31,32

Para ello, podria ser necesario la realizacion de pruebas complementarias; como pruebas
de imagen tales como RMN o TAC cerebrales, o pruebas analiticas como serologias
para descartar infecciones luéticas u otras etiologias infecciosas, o autoinmunes para

descartar enfermedades asociadas. 20, 33,34.

En cuanto a la exploracion fisica, deberan explorarse los reflejos pupilares.
Valoraremos el reflejo fotomotor directo y consensuado, para poder objetivar la
abolicion de los mismos en el ojo afecto. 1,25

Si nos encontramos ante un caso de Pupila Idiopatica de Adie, observaremos antes de

comenzar el examen que una o ambas pupilas se encuentran anormalmente

midriaticas.28, 35, 36.

Imagen 5: Pupila afecta midriatica a la luz ambiental, evidenciandose anisocoria.
Imagen tomada de : “Ophthalmic and Neuro-ophthalmic Manifestations of Coronavirus

Disease 2019 (COVID-19).” 50
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Para explorar el reflejo fotomotor directo se debe hacer incidir un haz de luz de forma
directa sobre la pupila afecta. Fisiologicamente, la pupila debera contraerse en respuesta
al estimulo luminoso. En caso de tratarse de una Pupila idiopatica de Adie, la pupila

permanecerd midridtica por su arreactividad, sin modificar su tamafio. 1,2.5-

r

Imagen 6: Pupila tras explorar el reflejo fotomotor directo y el reflejo fotomotor

consensuado, que se encuentran abolidos.
Imagen tomada de : “Ophthalmic and Neuro-ophthalmic Manifestations of Coronavirus

Disease 2019 (COVID-19).” 50

En el caso del reflejo fotomotor consensuado, se explora la capacidad de la pupila
contralateral a aquella sobre la que se hace incidir un haz de luz para contraerse de
forma coordinada.

En el caso de la Pupila Idiopatica de Adie, este reflejo también se encontrara abolido,

por lo que la pupila afecta tampoco modificard su tamafio y mantendra la midriasis.1 25

Para obtener el diagndstico de confirmacion de Pupila Idiopatica de Adie empleamos el
colirio de pilocarpina diluida al 0.125%. 3 37- Sin embargo, existen estudios recientes
que sostienen que con una concentracion de pilocarpina del 0.0625% se obtendrian

mayor sensibilidad y especificad diagndsticas de Pupila Idiopatica de Adie. 3738
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La pilocarpina es una sustancia alcaloide y parasimpaticomimética (agonista
muscarinico). La prueba consiste en la aplicacion en ambos ojos de una dilucion de

pilocarpina al 0.125%. Cuando queda diluida se transforma en un agonista débil. 37

s “

Imagen 7: Pupila tras la instilacion de colirio de pilocarpina diluida al 0.125%, con

reaccion miotica de la pupila afecta.
Imagen tomada de : “Ophthalmic and Neuro-ophthalmic Manifestations of Coronavirus

Disease 2019 (COVID-19).” 50

Si administramos una gota de un agonista débil a un ojo sano, no habré respuesta y la
pupila se mantendra del mismo tamafio. Por el contrario, si aplicamos una gota de un
agonista débil en un ojo afecto obtendremos una respuesta exagerada, por lo que
transcurridos 30 minutos, la pupila de Adie quedara miotica. 4
Este fenomeno acontece por una hipersensibilidad de las fibras denervadas a los
agonistas muscarinicos.2 22, 40.

Algunos estudios afirman que las mujeres presentan una mayor anisocoria que los

hombres y un ratio de constriccion mas rapida tras la administracion de la pilocarpina al

0.125%. 5

Algunos autores afirman haber encontrado evidencia que apuntaria a que la instilacion
de un colirio de pilocarpina diluida a una concentracion del 0.0625% , en lugar de la
clasicamente empleada al 0.125% aumentaria la sensibilidad y especificad de la prueba

hasta el 85.7 y el 90.9, respectivamente. 37
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2.6 Diagnostico diferencial

El diagnoéstico de Pupila idiopatica de Adie es de exclusion. Es decir, no debe existir
causa conocida que justifique la midriasis arreactiva a la luz que se corrige con la
convergencia, y puede existir miosis pupilar tras la administracion de colirio de

pilocarpina. 1.3, 5.

Sin embargo, esto no siempre es asi, ya que existen casos en los que se observa una
ausencia de respuesta ante la instilacion del colirio de pilocarpina, habitualmente en

casos agudos con un tiempo de evolucion muy reducido. 22, 40.

Ademas, cabe subrayar que la respuesta en forma de miosis a la instilacion de
pilocarpina no es patognomoénica de la Pupila idiopatica de Adie, pues que podria
aparecer también en el contexto de otras causas de anisocoria, como en la paralisis del

nervio oculomotor comun en su porcion preganglionar. 22

No obstante, conviene descartar que la clinica oftalmolégica no est¢é dada por una
enfermedad concomitante o subyacente como causas farmacologicas, midriasis
congénitas, tumores, sindrome de arteritis de la temporal, o diabetes mellitus, entre
otras. 59, 11, 26.

En la bibliografia pueden observarse diversos estudios que relacionan la Pupila
idiopatica de Adie con, enfermedades infecciosas, trastornos autoinmunes o sindromes

paraneoplasicos de mayor a menor frecuencia, respectivamente. 59 11, 26.
A continuacion se detallan los que han sido filiados con una mayor frecuencia: Entre las

enfermedades infecciosas destaca la neurosifilis, 5 % 41- seguida de la neurosifilis en

paciente vih positivo 542y la COVID 19. 5. 43.
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De entre las autoinmunes, la mas frecuente es el sindrome de Sjogren, 5. 45- ocupando el
sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) el segundo lugar. 511, 44.

Por ultimo, cuando la PIA se presenta en el contexto de un sindrome paraneoplasico
suele hacerlo en linfomas de Hodgkin y cancer de mama. 46, 47.

En ocasiones, el adecuado tratamiento de estas afecciones puede favorecer la resolucion
de los sintomas oculares y el defecto de la acomodacion pupilar.

Globalmente, la segunda causa mas frecuente por detrds de la neurosifilis es la
idiopatica. 5

Por ultimo, deberia descartarse que no se trate de un caso de Pupila Idiopatica de Adie
en el contexto de un sindrome de Holmes- Adie, si la midriasis media arreactiva a la luz
aparece acompafiada de arreflexia tendinosa, o si aparece también en presencia de

anhidrosis parcheada, que orientaria a un diagndstico de sindrome de Ross. 678,

Diagnéstico de Pupila Idiopatica de Adie

Clinica Anamnesis i Tl Pruebas
fisica Complementarias

Midriasis Disociacién Abolicion de Test Neuroimagen

Arreactiva Luz-Cerca Reflejos Pupilares Pilocarpina Analiticas/

‘ Serologias

Diagnéstico

de Descartar otras

Confirmacién etiologias

Fotomotor Fotomotor
Directo Consensuado

Figura 8: Esquema para el diagnostico de la Pupila idiopatica de Adie.
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2.7 Tratamiento

Debido a su origen idiopatico la Pupila idiopatica de Adie no tiene tratamiento

especifico. 5

Existen autores que proponen un tratamiento sintomatico con pilocarpina en aquellos

pacientes en los que la clinica impacte de forma relevante en su vida diaria. 4

El colirio se aplicaria a una concentracion del 0.1% hasta tres veces al dia con el fin de

disminuir sintomas como la visioén borrosa y la fotofobia. 3: 4

No obstante, el tratamiento no siempre es bien tolerado y puede producir irritacion
ocular al ser empleado de forma crénica, ademds de espasmo ciliar por Ia

hipersensibilidad secundaria a la de inervacion. 22

La mayoria de los pacientes no suele precisarlo. En caso de dificultas para la vision

cercana y la lectura, pueden emplearse gafas correctoras. 22

Es fundamental conocer que se trata de un proceso de caracteristicas benignas, por lo

que su presencia no impacta negativamente la salud de los pacientes. 3,5

En caso de presentar una pupila midriatica arreactiva secundaria a otro proceso
(tumoral, alteraciones endocrinas, o alteraciones neuroldgicas o infecciosas) se tratara la
causa subyacente como proceda en cada caso, puesto que no nos encontrariamos ante

una verdadera Pupila idiopatica de Adie. 5

Existen casos en los que se observa “Little old Adie”. Se trata de una pupila en la que se
presentaban los signos clasicos de pupila idiopatica de Adie pero que con el paso del
tiempo y la evolucion de esta condicion llega a transformarse en una pupila miotica

pobremente reactiva a la luz.3
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3. JUSTIFICACION DEL TRABAJO.

La Pupila idiopatica de Adie constituye una patologia con una prevalencia de 2.6 casos
por cada 1000 habitantes. Como su nombre indica, la Pupila idiopatica de Adie es
idiopatica, debiendo descartar otros diagndsticos que podrian cursar secundariamente

con una pupila ténica, de diversas etiologias y gravedades variables. 3.5

Esta forma de presentacion de midriasis arreactiva puede conducir, si se desconocen los
fundamentos de la PIA, a la generacion de ansiedad en los pacientes y a la realizacion
de pruebas médicas no indicadas, con los posibles riesgos y gastos de recursos

materiales y econdmicos que ello conlleva. 1,22

En este trabajo se pretende recopilar y sintetizar la evidencia cientifica disponible en el
momento actual para facilitar el optimo diagnostico y tratamiento de los pacientes

afectos. 1,3,4,5,7.
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4. HIPOTESIS

La Pupila Idiopatica de Adie constituye una entidad que supone un reto diagndstico para
los profesionales, por lo que revision pormenorizada de la evidencia cientifica
disponible a propdsito de un caso clinico, favorecerd la mejor comprension de algunos

aspectos clave para su Optimo diagnostico, manejo, tratamiento y seguimiento.
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5. OBJETIVOS

5.1 Objetivo principal

Exponer un caso clinico sobre Pupila Idiopatica de Adie y comparar su proceso
diagnostico y particularidades con otros de caracteristicas similares anteriormente

reportados en la literatura cientifica.

5.2 Objetivos secundarios

Revisar la tltima evidencia cientifica disponible sobre Pupila Idiopéatica de Adie, a fin
de integrarla y recopilarla para obtener un mejor conocimiento sobre su etiologia,

epidemiologia, clinica, diagndstico y tratamiento.
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6. MATERIAL Y METODO

6.1 Disefio y estrategia de busqueda

Para la realizacion de este trabajo se llevo a cabo una revision bibliografica sistematica
a propodsito de un caso clinico de una paciente diagnosticada de Pupila Idiopatica de

Adie.

El diagnoéstico y tratamiento del caso empleado para la realizacion de este trabajo fue
llevado a cabo por el servicio de Oftalmologia del Hospital Arnau de Vilanova de
Valencia.

Toda la informacion referente al caso clinico, datos personales, antecedentes médicos y
quirurgicos, pruebas diagnosticas e imagenes fueron obtenidas de la historia clinica de
la paciente, y anonimizadas posteriormente a la firma del consentimiento informado y

preservando su intimidad durante todo el proceso de investigacion.

Los articulos empleados, que aparecen reflejados en la bibliografia, fueron
seleccionados tras un andlisis pormenorizado de la literatura cientifica disponible en las
bases de datos de Web of Science (WOS), Science Citation Index (SCI), y Medline
(PubMed).

Para favorecer la idoneidad de la busqueda, se seleccionaron distintas palabras claves o
tesauros, empleando los Descriptores en ciencias de la salud (DeCS), y su equivalente
en inglés; Medical Subject Headings (MeSH).

Se obtuvo en DeCS el término descriptor en espanol “Pupila Tonica” como término

alternativo en espafol a “Pupila de Adie”. Se obtuvo “Tonic Pupil” en inglés.
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DeCS MeSH

Pupila tonica Tonic Pupil

Tabla 2 :Descriptores en Ciencias de la Salud empleados en la busqueda.
Abreviaturas: MeSH: Medical Subject Heading. DeCs: Descriptores en Ciencias la
Salud.

No obstante, ademas de la busqueda por palabra clave en Pubmed, también se realizaron
busquedas con “lenguaje libre” o natural, debido a que favorecieron la obtencion de
resultados de busqueda mas acordes con la informacion que se deseaba recopilar. Las
palabras fueron “Adie’s Pupil” y y Adie’s Tonic Pupil. En este punto, disponiamos de

1604 resultados de busqueda entre Pub Med y WOS.

A la hora de acotar los resultados, se emplearon los siguientes filtros: En “text
availability”, disponibilidad del texto en espafiol, se selecciono “Free full text”, es decir,
que el articulo fuese de acceso libre y gratuito. En “article type” se descartaron
“Systematic reviews”, revisiones sistematicas en espanol. Y en cuanto a la “Publication
Date “ o fecha de publicacion, inicialmente se selecciono el periodo comprendido entre
el 1/1/2000 y el 1/1/2022.

No obstante, posteriormente tuvimos que eliminar este filtro de busqueda puesto que
nos hacia desechar informacion valiosa que consideramos relevante dado el numero
limitado de publicaciones referentes a nuestro tema.

En cuanto al filtrado de articulos por idioma, se emplearon Unicamente articulos
publicados en espafiol, inglés o francés. De esta manera reducimos los articulos hasta

180.
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Aun con estos criterios y filtros de busqueda, los resultados obtenidos no eran
exclusivamente sobre verdaderos casos de Pupila Idiopatica de Adie, puesto que

aparecian en el contexto de otra enfermedad concomitante o subyacente.

Por ello, se decidid realizar una busqueda avanzada empleando los denominados
operadores booleanos, ademas de filtrar por lectura de abstract.
Los operadores booleanos son palabras se emplean para conectar conceptos y dirigir

busquedas de manera logica, acotando asi los resultados obtenidos.

Se empled el operador booleano “NOT” después de “Adie’s Pupil” o “Tonic pupil” para
descartar aquellos articulos también relacionados con otras enfermedades como la
neurosifilis, la COVID 19, la arteritis de la temporal, hepatitis virales o enfermedades
tumorales. También se empled el operador booleano “AND” seguido de “diagnosis”,

“treatment”, “Pilocarpine test” y “Ross Syndrome”. Asi, seleccionamos 25 articulos.

Asimismo, se llevd a cabo una busqueda manual de las referencias consideradas

relevantes para el estudio y comprension de los articulos seleccionados.
Estas fueron obtenidas de la bibliografia de articulos anteriormente seleccionados, y

algunas tienen una fecha de publicacion anterior al 1/1/2000. Finalmente,

seleccionamos 54 articulos para nuestro trabajo.
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- 6.2 Criterios de seleccion de articulos

- 6.2.1 Criterios de exclusion

Puesto que el interés de este trabajo radica en actualizar y comparar la evidencia
cientifica disponible sobre la Pupila idiopatica de Adie y encontrar casos ya reportados
similares al nuestro, se seleccionaron aquellas publicaciones que cumplieran los

siguientes criterios de exclusion:

- Articulos publicados con anterioridad al 1/1/2000.

- Articulos publicados con posterioridad al 1/1/2022.

- Articulos publicados en idiomas distintos al espafiol, inglés o francés.

- Articulos publicados como revisiones sistematicas.

- Articulos duplicados.

- Articulos irrelevantes por no referirse de forma especifica a verdaderos casos de

Pupila idiopatica de Adie.

6.2.2 Criterios de inclusion

- Publicaciones consideradas de relevancia para facilitar la comprension del trabajo.

- Articulos en cuyos resimenes apareciese informacion sobre la Pupila Idiopatica de
Adie, su etiologia, epidemiologia, clinica y diagnostico.

- Publicaciones escritas en espafiol, inglés y francés.

6.3 Extraccion de datos y analisis de la informacion.

Se recopilaron 15 articulos sobre PIA que analizamos de forma pormenorizada. Se
seleccionaron aquellos que fueron considerados de mayor relevancia atendiendo a
diversos criterios, como el impacto de la revista en el que se publicaron, siendo varios
deellos de revistas del primer cuartel (Q1), el tamafio muestral o el nimero de citas. En

las distintas columnas tratamos de destacar los aspectos fundamentales de cada caso.
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Tabla 3. Recopilacion de casos publicados .

ESTUDIO
Dilute YooYJ, et | Casosy Masculino y femenino. Midriasis El47 86% de Test Pilocarpina No se realizan
pilocarpine test  al. controles. pacientes (0.0625% y
for diagnosis 2021 117 pacientes  No consta la edad al diagndstico presentaba 0.125%).
of Adie's tonic PIA unilateral Mayor sensibilidad
pupil 37 y especificidad al
0.0625%.
Cardiovascular ~ Bacon PJ, | Estudio 75.4% mujeres. Signos a la exploracion: 67.92% Ya habian sido Serologia luética (negativa)
and sweating ctal. transversal. Midriasis media arreactiva, con di i6 il 1 diagnosticados
dysfunctionin 1993 53 pacientes. No consta la edad al diagndstico. luz cerca. previamente al
patients with estudio.
Holmes-Adie Edad media en ¢l momento del estudio
syndrome ¥ 42 afios
Characteristics =~ Koh KM, Estudio 55.8% mujeres. Sintoma por el que consulta: No consta Unilateral Test Pilocarpina No se realizaron,
of pupillo- etal. prospectivo no (0.125%)
accommodativ 2013 aleatorizado. No consta la edad al diagndstico. Signos a la exploracion:
¢ functions Midriasis media arreactiva y vision borrosa.
according to 34 pacientes
time of onset,
gender and age
in tonic
pupil 3%
Autonomic Hope-Ross | 11 pacientes. 72,72% mujeres. Sintoma por el que consulta: 81.81% Pilocarpina al Estudio completo de funcién
function in M, etal. No consta Unilateral 0,125% (Positivo cardiaca
Holmes Adie Estudio No consta la edad al diagndstico. en todos los casos)
syndrome 19 prospectivo no Signos a la exploracién: Anisocoria (64%).
aleatorizado. Edad media al momento del estudio 51 Fotofobia (73%)
afios Dificultad para la acomodacién con luz tenue

(37%)

Dolor en la ceja (45%)

Vibn cercana borrosa (64%)

Visién lejana borrosa(37%)
Chronic cough ~ KimberJ, | 5 pacientes. 80% mujeres. Sintoma por el que consulta: 80% Ya habian sido Analiticas y serologias luéticas.
in the Holmes-  etal. No consta Unilateral diagnosticados (Negativas)
Adie 1998 No consta la edad al diagnéstico. previ al Estudios de autoinmunidad
syndrome: estudio. (Anti Ro positivo en |
association in Edad media al momento del estudio 50.6  Signos a la exploracion: paciente)
five cases with afios Disociacion luz- cerca.
autonomic Hiperhidrosis.
dysfunction.20 Hipotension.

Tos paroxistica.

Arreflexia tendinosa.
Holmes Adie RB 3 pacientes 100% mujeres. Sintoma por ¢l que consulta: 100% Ya habian sido Serologia positiva para
syndrome and  Stricker, E No consta la edad al diagndstico. No consta Unilateral diagnosticados Borrelia Burdorgferi y negativa
Lyme disease®  E Winger previamente al para lties.

2001 Edad media al momento del estudio 40 estudio. RMN (normal)
ahos Signos a la exploracion:
Hiporreflexia
Anhidrosis parcheadla
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Two Cases of

100%

Si

Reyaz 2 pacientes. 100% mujeres. Sintoma por el que consulta: Hiperhidrosis Test de pilocarpina ~ Analiticas y serologias. (Sin
Tonic Pupil: Ahmad unilateral al 0,125% hallazgos significativos)
Ross and Ross  and Kumar | Reporte de No consta la edad al diagnostico. Rx torax (normal)
Syndrome Saurabh. €asos. Signos a la exploracién: Examen neurolégico. (Normal)
Plus3? 2022. Edad media al momento del estudio 33 Midriasis media arreactiva.
aflos
8 | Chronic cough  Ford PA, 1 paciente, Masculino. Sintoma por el que consulta: Visién borrosa Unilateral Si Diagnéstico clinico  Rx. Torax,
and Holmes- etal. Reporte de 45 anos. y de exclusion. Prueba tuberculina, TC torax,
Adie 2007 €aso. Serologias, AutoAc,
Syndrome 5% Signos a la exploracion: Nasolaringoscopia, pHmetria
Tos paroxistica y disociacion luz- cerca 24h.
Todas las pruebas sin hallazgos
significativos
9 | Holmes-Adie  Martinelli | 1 paciente. Femenino. Sintoma por el que consulta: Midriasis Unilateral Si Test de pilocarpina  Analiticas.
Syndrome P etal. Reporte de 36 anos al 0,062%) Positivo  Pruebas conduccién nerviosa
caso. periférica.
Signos a la exploracion: Funcionamiento sistema
Visién borrosa nervioso auténomo.
Sin hallazgos significativos
10 | Isolated Adic  Jaja Z et 1 paciente. Masculino. Sintoma por el que consulta: Anisocoria Unilateral No Test Pilocarpina al ~ Fondo de ojo.
Pupil: Abouta  al. Reporte de 40 afios. 0.125%. Exdmen neurolégico.
case ¥ 2013. caso. Signos a la exploracion: Positivo Sin hallazgos significativos
Midriasis media arreactiva.
11 | Adic’s wonic Batawi H, | | paciente. Masculino. Sintoma por ¢l que consulta: Fotofobia y Unilateral No Test Pilocarpina al ~ Examen neurolégico.
pupil etal. Reporte de 40 afos. visién borrosa 0.125%. Sin hallazgos significativos
presenting 2020, caso. Positivo.
with unilateral Signos a la exploracion:
photophobia Anisocoria a expensas de midriasis media
successfully arreactiva,
treated with
dilute
pilocarpine
12 | Bilateral Tonic ~ Goktas A, | 1 paciente. Masculino. Sintoma por el que consulta:Midriasis Bilateral No Test de pilocarpina ~ Neuroimagen. (Sin hallazgos
Pupils in the etal, Reporte de 24 afios. bilateral. al 0,125% significativos)
Absence of 2011 caso. (ncgativo) Scrologia luética. (Negativa)
Pupillary Signos a la exploracion:
Cholinergic Midriasis bilateral media arreactiva al examen
Super- con luz directa.
sensitivity 40
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Signos a la exploracion:
Midriasis arreactiva ala exploracion con luz
directa.

An interesting 1 paciente. Masculino. Sintoma por cl que consulta: Bilateral No Test de pilocarpina | Serologia VIH y luética
case of Reporte de 41 afios. Disconfort visual. Dificultad para enfoque de al 0,125% (negativas)
simultaneous caso. cerca. (Positivo).
bilateral Adie's
tonic pupil. 28 Signos a la exploracién:
Midriasis bilateral arreactiva a la luz.
Movimientos vermiformes en bordes
pupilares.
Agudeza visual normal.
14 | An Interesting 1 paciente. Masculino. i Sintoma por el que consulta: Unilateral No Diagnéstico por RMN.
Case of Reporte de 71 afios. Diplopia horizontal y anisocoria. exclusion y TAC cerebral.
Pupillary caso. evidencia de (Sin hallazgos significativos)
Changes - Signos a la exploracién: disociacion luz-
During the Midriasis arreactiva cerca.
Testing of i Disociacién luz-cerca
Ocular
Movements i
and its
Influence on i
the Diagnosis?
* |
5 | Adie's pupil 3 1 paciente. Masculino. Sintoma por ¢l que consulta: Unilateral No Test de pilocarpina. | Exémen neuroldgico. (Normal)
Reporte de No consta la edad al momento del Anisocoria (Positivo). TAC (Sin hallazgos
caso. diagnostico. significativos)
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Tabla 3. Recopilacion de casos publicados .
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7. RESULTADOS

7.1 Caso clinico

Paciente mujer de 52 afios que acude a consultas externas del Hospital Arnau de
Vilanova en enero del afio 2022. Refiere sensacion de disminucion de la agudeza visual

y fotofobia en el o0jo izquierdo de un afio de evolucidn, aproximadamente.

Ademas, manifiesta haber observado una midriasis izquierda, no presente anteriormente

del mismo tiempo de evolucion que el resto de clinica.

Como antecedentes personales de interés, refiere diagnostico de anemia ferropénica,

actualmente en tratamiento con hierro oral y vitamina B.

En cuanto a antecedentes quirrgicos, fue operada hace 22 afios de miopia en su pais de
origen (Venezuela) y dos afios después procedimiento Lasik para tratar astigmatismo.
Intervenida también por Pterigium en ambos 0jos.

Niega sintomatologia en otras topografias.

No constan otras enfermedades ni factores de riesgo cardiovascular.
A la exploracion fisica:

-Agudeza visual con correccion (AVCC) en ojo derecho (OD): 0.8

-Agudeza visual con correcciéon (AVCC) en ojo derecho (OI): 0.5 +ST:0.7

-Presion intraocular (PIO) en ojo derecho: 8

-Presion intraocular (P1O) en ojo izquierdo: 7

A la exploracion con lampara de hendidura se evidencia un polo anterior sin
alteraciones.

Fondo de ojo: Se observa coroidosis miopica y papila optica de aspecto y coloracion

normal.
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Realizamos una exploracion pupilar con dos linternas, una de luz azul, que permite
evidenciar en oscuridad el tamafio pupilar ya que la paciente es faquica, facilitando el
examen oftalmoldgico, y una linterna de luz blanca para realizar los réglenos pupilares.

A la exploracién pupilar, se aprecia una midriasis pupila izquierda, mayor con luz

ambiental que en oscuridad.

IMAGEN 10: [luminando con linterna luz azul en oscuridad se visualiza la midriasis

en ojo izquierdo.

FIGURA 11: Pupila derecha contraida por reflejo fotomotor directo. Pupila izquierda

no modifica el tamario, es decir, reflejo consensuado abolido en ojo izquierdo.
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A la exploracion pupilar, se aprecia una midriasis pupila izquierda, mayor con luz

ambiental que en oscuridad.

A la exploracion de los reflejos pupilares, se observa reflejo fotomotor directo y
consensuado normal en la pupila derecha, encontrandose abolidos en la pupila del ojo

izquierdo, que no modificd su tamafio.

FIGURA 12: Reflejo fotomotor directo en pupila izquierda sin modificar su tamano

pupilar. En cambio, el reflejo consensuado derecho esta mantenido.
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En cambio, cuando se hizo acomodar a la paciente fijando la mirada a un objeto
proximo, se observd contraccion pupilar izquierda, lenta, y ténica, que al relajar en

mirada lejana volvio a recuperar su midriasis de una manera lenta.

T

FIGURA 13: tras mirar durante [ minuto a un objeto cercano, junto a la
convergencia, hay una contraccion pupilar izquierda lenta y tonica. Ambas pupilas

presentan practicamente el mismo tamario.

Volvemos a valorar a la paciente en lampara de hendidura visualizando en el borde

pupilar izquierdo movimientos vermiformes.

FIGURA 14: Foto en lampara de hendidura de pupila izquierda en midriasis media, y
pupila izquierda en miosis mdxima tras convergencia.
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Con todo esto, se decide realizar el test de pilocarpina diluida al 0.125%. Instilamos una

gota de pilocarpina diluida en ambos ojos.

A los 30 minutos, vemos como la pupila derecha no ha sufrido modificaciones,

encontrando la pupila izquierda mas miotica incluso que la derecha, siendo la respuesta

al test de pilocarpina diluido positivo.

Se solicitaron pruebas complementarias como analitica completa, serologia amplia y

RMN craneal, siendo los resultados de las mismas sin hallazgos patologicos.

34

FIGURA 15:

Primera imagen previa
instalacion de
pilocarpina al 0,125% ,
vemos como la pupila
izquierda esta en

midriasis.

A los 15 minutos,
ambas pupilas tienen

un tamano similar.

A los 40 minutos, se
aprecia la pupila
izquierda mucho mads
contraida que la

derecha.
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8. DISCUSION

La Pupila Idiopatica de Adie es una entidad clinica caracterizada por la presencia de un
trastorno de la acomodacion pupilar, con arreactividad a la luz y disociacion luz-cerca. 3
Pueden aparecer otros fendmenos como la hipersensibilidad a la instilacién de colirio de
pilocarpina diluida a distintas concentraciones que provoque miosis. 5

La presentacion habitual de la Pupila Idiopatica de Adie es la de una midriasis que
puede ser tanto unilateral como bilateral. 2

Segiin la bibliografia consultada, la frecuencia de que aparezca como afectacion
unilateral es ampliamente superior a que lo haga de forma bilateral, tal y como se di6 en

el caso de nuestra paciente, con afectacion unilateral izquierda. 4 22-

Segln la evidencia disponible, y tal y como afirman algunos autores como Xu SY et

al;5 el perfil tipico de paciente es el de una mujer adulta joven, con una mayor
incidencia entre los 25 y los 45 afios de edad. 3

Sin embargo, nuestra paciente era ligeramente mayor, con 52 afios de edad al momento
del diagnoéstico. No obstante, cabe sefialar que consultd por los sintomas de un afio de
evolucion, por lo que no podemos descartar que la enfermedad no estuviese ya presente
antes del debut sintomatologico.

Ademas, en la tabla en la que hemos recogido las distintas publicaciones de estudios de
casos de Pupila Ténica de Adie podemos observar como también se ha reportado su
presencia en pacientes tanto mas jovenes ( Goktas A et al ) 9‘como mas afiosos. (Breton

S) 36

En relacion al sexo de los pacientes, la bibliografia indica una mayor incidencia en
mujeres, de mas del doble que en los hombres (2.6:1), tal y como recogen los autores
Sarao MS et al. 3 422 Este hecho se cumple con nuestro caso clinico, tratandose de una

mujer.
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Si bien es posible que esto sea asi, en base a la informacion que hemos recopilado, y a
pesar de que si encontramos una mayor afectaciéon femenina, no hemos podido

evidenciar que esta proporcion en la incidencia por sexo sea esa.

En base a los casos que hemos podido reunir en la tabla 3, esta diferencia seria incluso

mas marcada, llegando al 9.6:1.

Posiblemente, esta discordancia entre la bibliografia y los casos que recopilamos se
deba al limitado nimero de casos publicados, que hace que el tamafio de la muestra no

sea suficientemente representativo de la realidad.

En lo concerniente a la clinica y al motivo de consulta, los articulos publicados al
respecto, como el de Parajuli S et al; 48 plantean la anisocoria como el signo por el que
mas frecuentemente consultan los pacientes. Estos autores coinciden en este aspecto con

Sanchez B et al, que también postula la anisocoria a la cabeza de sintomas de consulta.22

Esto podria encontrar su justificacion en que la mayoria de casos de Pupila Idiopatica de
Adie tienen afectacion unilateral, por lo que la diferencia de tamafio entre la pupila
afecta y la sana es mas evidente, lo que llama la atencidon de aquellos que la padecen y
les hace consultar. Esta informacion bibliografica coincide con los hallazgos de nuestro
caso, puesto que la anisocoria espontanea de la pupila izquierda fue lo que motivé a

nuestra paciente a consultar en el servicio de oftalmologia.
En cuanto al sintoma mads frecuente, diversos autores como Parajuli S et al 48, apuntan

a que se trataria de la vision borrosa, pudiendo ésta, estar acompaiada o no de

fotofobia, lo que también observamos en los hallazgos recogidos en la fabla 3. 43353
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Este dato también se encuentra en sintonia con lo referido por nuestra paciente al
momento de la anamnesis, ya que afirm6 haber percibido una disminucion de la vision y
fotofobia del mismo tiempo de evolucion que la midriasis unilateral izquierda por la que

consultaba.

Sin embargo, otros de los sintomas que segun otros estudios son frecuentes, como algia
retroocular o diplopia no se presentaron en nuestro caso, ni fueron habituales entre la

bibliografia consultada y recogida en la tabla. 4

No obstante, un 45% de los participantes en un estudio llevado a cabo por Hope- Ross
M, et al reportd dolor en la region de la ceja.l® Los autores Xu SY, et al también
refirieron que en hasta un 30% de los pacientes se observa una ausencia de
sintomatologia oftalmologica. 5

A la exploracién diversos de los articulos coincidieron al reportar la presencia de
movimientos vermiformes durante la inspeccion mediante ldmpara de hendidura, lo que
concuerda con los hallazgos en nuestro propio caso, en el que fue posible objetivarlos. 2
25,22
Aunque algunas de las publicaciones no mencionaron haber explorado la disociacion
luz- cerca 37:38. encontramos otras que si lo hicieron, como las de los autores 3, 18,2522,
Ademas, este fendmeno también fue objetivable en el caso de nuestra paciente, en el
que encontramos una pupila izquierda completamente arreactiva a la luz, y inicamente
midtica de manera lenta y mantenida en la vision préxima. Encontramos fundamental en
el diagndstico explorar la reaccion pupilar con luz y en vision proxima para poder

diagnosticar la enfermedad.
En cuanto a la etiologia de la Pupila Idiopatica de Adie, como su propio nombre indica

es idiopatica. Sin embargo, algunos autores, como Xu SY, et al; han observado y

reportado su posible asociacion con otras enfermedades. 5
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Diversas publicaciones refieren una forma clinica de debut similar a la de la Pupila
idiopatica de Adie en distintas enfermedades, en las que puede evidenciarse anisocoria,

como la infeccién por sifilis, (Takata T et al; Camoriano GD et al; o Jivraj I et al.),1% 49
41por Covid 19 ( Ortiz-Seller A, et al; Ordas CM, et al),50, 51 enfermedades autoinmunes

como el Sindrome de Sjogren o el lupus y algunos sindromes paraneoplasicos. 511,26

Sin embargo, pese a la similitud en su presentacion clinica no se debe olvidar que estos
casos no podrian diagnosticarse como verdaderos casos de Pupila Idiopatica de Adie,
puesto que su causa dejaria de ser idiopatica y se encontraria en relaciéon con otras

patologias.22

En el caso de nuestra paciente, se realizo una exhaustiva historia clinica y se llevaron a
cabo diversas pruebas complementarias como analiticas y serologias. Se pretendia asi
poder descartar una etiologia alternativa a la Pupila Idiopatica de Adie como causante

del cuadro clinico, tal y como recomienda la bibliografia recopilada. 35, 22-

Conviene no olvidar, tal y como explican Batawi H 4 et al, que se debe descartar que la
midriasis media arreactiva por la que consulte el paciente, no sea a causa de farmacos u
otras drogas que hayan sido administradas al paciente, porque en tal caso, no nos
encontrariamos ante una verdadera Pupila Idiopatica de Adie.4 22,

En este aspecto, B. Sanchez et al, insisten concretamente en la posibilidad de que el
personal sanitario puede contaminarse accidentalmente con sustancias atropinicas u

otros simuladores. 22

38



Universidad

i e FACULTAD DE MEDICINA Y CIENCIAS DE LA SALUD

fa"%

25

En cuanto a nuestra paciente, esta opcion fue descartada puesto que neg6 haber recibido
otras sustancias distintas a la suplementacion con hierro pautada para corregir su anemia

y Vitamina B, y por su posterior reaccion en el test de pilocarpina.

Respecto al diagnodstico de confirmacion, tras haber descartado otras posibles causas

subyacentes es util el empleo de pilocarpina, como refieren Batawi H, et al.4

La pilocarpina es una sustancia parasimpatico- mimética, que actla como agonista

muscarinico. 4

Los pacientes con Pupila Idiopatica de Adie desarrollan una hipersensibilidad de las
fibras denervadas a los agonistas muscarinicos, que puede provocar miosis ante la
instilacion de colirio con pilocarpina que no se daria en una pupila sana, tal y como

confirman las investigaciones de Kon KM, et al38 0 Hope- Ross M et al. 19

Algunos autores como Ahmad R et al 33 o Jaja Z et al, cuyos estudios se encuentran
recogidos en la tabla, emplearon un colirio de diluciéon de pilocarpina al 0.125% para

llevar a cabo los diagnoésticos de confirmacion de sus pacientes. 33, 35-

Por contra, existen otros autores como Martinelli P et al, 34 que sostienen haber
obtenido una mayor sensibilidad y especificidad diagnosticas para detectar
hipersensibilidad por denervacion en la pupila ténica de Adie empleando un colirio de
pilocarpina diluida al 0.0625%.

Refieren haber obtenido una sensibilidad del 85.7% y una especificidad del 90.9% en la
deteccion de Pupilas Idiopaticas de Adie unilaterales en los sujetos a los que se les

aplico la pilocarpina al 0.0625% . 34

Resulta interesante dicho estudio y necesario ampliar el tamafio muestral para demostrar

la verdadera eficacia del empleo de pilocarpina al 0,0625%.

39



Universidad
Catolica

d& Valencia FACULTAD DE MEDICINA Y CIENCIAS DE LA SALUD

San Vicente Mirtir

No obstante, ésta miosis tras la aplicacion del colirio de pilocarpina puede no ocurrir en
casos muy agudos, de acuerdo con lo expuesto por Gross JR et al 52; ya que atiin no se

habria desarrollado ese incremento de la sensibilidad a esta sustancia. 53

Sin embargo, también encontramos durante nuestra revision bibliografica casos
reportados con Pupila Idiopatica de Adie en los que se manifiesta este fendémeno de
ausencia de reactividad ante la instilacion de pilocarpina, como el publicado por Goktas
A, etal.#

Algunos autores también subrayaron la importancia de conocer que el test de
pilocarpina positivo no es patognomonico de la Pupila idiopatica de Adie, pudiendo
encontrarse otras causas como la paralisis del tercer par craneal, tal y como también

refiere Thompson en sus investigaciones. 16

El resultado del test con colirio de pilocarpina en nuestra paciente fue positivo, y
obtuvimos una miosis del lado afecto, y ausencia de respuesta en la pupila sana tras la

aplicacion oftalmica del farmaco, por lo que la hipersensibilidad quedé demostrada.

En nuestro caso la aplicacion se realizé a una concentracion de pilocarpina en el colirio
al 0.125% tras diluir 0.66¢cc de pilocarpina en 10cc de suero fisiologico y administrar
una gota en ambos ojos. El resultado fue positivo y se constatdé una miosis del ojo
afecto, sin reaccion del ojo sano. Este mismo procedimiento fue el empleado por otros

autores como Ahmad R et al33; Jaja Z et al35 o Batawi H et al. 4,36

En lo concerniente a la presencia de Pupila Idiopatica de Adie , cuando se acompaia de

otros sintomas, se conoce como Sindrome de Holmes- Adie y el Sindrome de Ross. 3, 4
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En el Sindrome de Holmes- Adie, de acuerdo con lo expuesto por Hope-Ross M, et al y
Kimber J, et al, encontramos pacientes con Pupila Idiopatica de Adie acompanada por
arreflexia tendinosa, mientras que el sindrome de Ross se caracteriza por la triada de

Pupila Idiopatica de Adie + Arreflexia tendinosa + Hipohidrosis o Anhidrosis

parcheada, tal y como podemos evidenciar en el estudio publicado por Ahmad R, et al.6,

7, 8,33.

Sin embargo, en el caso estudiado por nosotros, descartamos que se tratase de un caso
de Pupila Idiopatica de Adie en el contexto de uno de estos sindromes puesto que no se

evidenci6 presencia de arreflexia tendinosa ni de anhidrosis.

La bibliografia consultada remarca la importancia del conocimiento de esta enfermedad
por parte de los profesionales, para poder asi incidir al paciente sobre la benignidad del
proceso. 3

De esta manera, se evitaria la generacion innecesaria de ansiedad en los pacientes y sus
familiares, y se minimizaria el gasto innecesario de recursos, asi como la realizacion de

pruebas complementarias no justificadas ni exentas de riesgos.
Es por ello, que tras el diagnostico de Pupila Idiopatica de Adie a nuestra paciente, y

habiendo descartado previamente causas subyacentes de gravedad, se le informo de que

su diagnostico no impactaria negativamente a su salud.
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9. CONCLUSIONES

1. La pupila Adie es una patologia idiopatica, que puede asociar a su vez arreflexia
tendinosa ( S. Holmes-Adie) y anhidrosis ( S. Ross)
2. La edad de aparicion se sitGia en torno a los 45 afios, siendo las mujeres quienes

padecen mas frecuentemente esta entidad.

3. El sintoma principal de consulta es la anisocoria, ya que su manifestacion unilateral

es mucho mas frecuente.

4. La exploracion oftalmoldgica se caracteriza por abolicion de reaccion pupilar a la luz

en la pupila afecta, con una reaccion lenta y mantenida a la acomodacion.

5. El test diagnostico es el test de la pilocarpina diluida, siendo positivo en la mayoria

de los casos pero no patognomonico.

6. No existe tratamiento curativo , sin embargo, algunos autores sugieren colirio de

pilocarpina como tratamiento sintomatico.

7. La Pupila Idiopatica de Adie no supone un riesgo para la salud de los pacientes, por
lo que el adecuado conocimiento y comprension de su clinica, epidemiologia y
diagndstico contribuyen a la minimizacion de la ansiedad de los pacientes y el gasto de

recursos innecesarios.
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PUPILA IDIOPATICA DE ADIE
Revision a proposito de un caso clinico z i

INTRODUCCION

La Pupila idiopatica de Adie es un trastorno de la acomodacion pupilar, por la denervacion parasimpética de fibras posgang| del nervio

ciliar.

Se caracteriza por la presencia de midriasis media arreactiva a la luz. Sucle aparecer pafiada de disociacion luz- cerca, abolicién de los

reflejos pupilares fotomotor directo y fotomotor do y movimi vermiformes en ¢l borde pupilar. Habitualmente presenta una

hipersensibilidad a la pilocarpina, que al ser instilada, puede producir miosis.

La pupila tonica de Adie afecta predomi a muj siendo la edad tipica de presentacion entre los 25 y los 45 afios. En hasta un FIGURA 1: Image : o Bendidiie

vermiformes del

11 Midriasis

80% de los casos se manifiesta de forma unilateral, siendo la bilateral excepcional y pudiend tar un 4% cada afio.

OBIJETIVOS MATERIAL Y METODOS

Tonic papil

. To : e S MeSH = S Lenguaje

Exponer un caso clinico sobre Pupila Idiopatica de Adie y comparar su proceso Dics Adic's tonic pupil "
diagnostico y particularidades con otros de caracteristicas similares anteriormente Adic’s pupil

reportados en la literatura cientifica.
* Revisar la Gltima evidencia cientifica disponible sobre Pupila Idiopatica de Adie, a
Se realizé una revisién
bibliogrédfica sistemdtica de la
pidemiologia, clinica, diagnéstico y tratamiento. literatura cientifica disponible en

fin de integrarla y recopilarla para obtener un mejor conocimiento sobre su etiologia,

Wicmsa: Espafiol’ Tglés/

Francés
Web of Science (WOS), y m:ﬂu:':"‘:::
Medline (PubMed) tras obtener los Free full text
Repetidos

tesauros adecuados empleando los
HIPéTESIS Descriptores en ciencias de la
salud (DeCS), y su equivalente en
inglés; Medical Subject Headings

Descante por lectura de shstract
No relacionados con ¢l tema de
nuestro trabajo

No auténticos casos de PIA

La Pupila Idiopatica de Adie constituye una entidad que supone un reto diagndstico (MeSH)

para los profesionales, por lo que revision pormenorizada de la evidencia cientifica Ankoulos obtvalin oz
bibbografia de srticulos
seleccionados

disponible a proposito de un caso clinico favorecerd la mejor comprension de

algunos aspectos clave para su Optimo diagndstico, manejo, tratamiento y

seguimiento. FIGURA 2: Dicaroima de fiio cord o obtencide de Rtsroty

CASO CLiNICO CONCLUSIONES

Paciente mujer de 52 afios que acude por anisocoria y pérdida de vision. A la exploracién se observa pupila izquierda en LLa pupila Adie es una patologia idiopitica, que puede asociar a

PRI . . . . 3 A BNF S Ves o g 1i TohmatAdia) - ankidenai
midriasis media arreactiva al reflejo fotomotor directo y consensuado. Sin embargo, en convergencia presenta miosis lenta y 50 Vez arrefleXin (S-E dic) y (5.
A 3 i : 252 2 - S Ross)
ténica. Se realiza el test de pilocarpina con colirio a una concentracion de 0.125%, siendo el resultado positivo para el - . .
2. La edad de aparicion se sitia en torno a los 45 afios, siendo las

diagnostico de Pupila de Adie idiopatica. mujeres quienes padecen mis frecuentemente esta entidad.

3. El sintoma principal de consulta es la snisocoria, ya gue su

manifestacion unilateral ¢s mucho mis frecuente.

4. La exploracién oftalmoldgica se caracteriza por abolicién de

reaccion pupilar a la luz en la pupila afecta, con una reaccién

lenta y mantenida a la acomodacion.

FIGURA 3: Exploracion de los reflejos pupllares fotomotor directo y consensuado, ambos abolidas. En la tltima Imagen se observa miasis
en convergencia, 5. El test diagnostico es el test de la pilocarpina diluida, siendo

positivo en la mayoria de los casos pero no patognomonico.

6. No existe tratamiento curativo , sin embargo, algunos autores

sugieren colirio de pilocarpina como tratamiento sintomdtico.

7. La Pupila Idiopitica de Adie no supone un riesgo para la salud

de los pacientes, por lo que el adecuado conocimiento y

comprension de su clinica, epidemiologia y

FIGURA 4: Prime Alos1 & L g 7
% Jf : JM s contribuyen 4 la minimizacion de la ansiedad de los pacientes y
ulerda mucho mas

¢l gasto de recursos innecesarios.
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