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1. RESUMEN

Fundamento y objetivos: Realizamos una revision bibliogréfica de la
diplopia vertical secundaria a un neurinoma del IV par a propésito de un caso.

Material y métodos: La busqueda de la bibliografia fue principalmente
mediante las bases de datos MEDLINE (Pubmed) y Web Of Science. A partir
de estas busquedas se incluyeron articulos de serie de casos y se excluyeron

los articulos que no profundizan en los aspectos a revisar.

Resultados: Se han seleccionado 7 articulos de series de casos que

cumplen los criterios de inclusion y exclusion.

Conclusiones: El diagnostico diferencial de una pardlisis unilateral del
cuarto par craneal debe incluir una neoplasia intrinseca del nervio troclear
como en nuestro caso. La resonancia magnética es utl tanto para el
diagnostico como para el seguimiento. La evolucion de este tumor es muy
lenta y lo méas frecuente es que estos pacientes permanezcan estables y se

adapten sin requerir una intervencion neuroquirurgica.

Palabras clave: Diplopia vertical, neurinoma, cuarto par, resonancia

magnética nuclear.
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2. ABSTRACT

Basis and objectives: We performed a bibliographical review of vertical

diplopia secondary to a neurinoma of the IV pair in a case report.

Methos: The research in the bibliography was mainly through the data base
MEDLINE (Pubmed) and Web Of Science. By these research, we selected
case series and these were included in the performance. There were some
articles that did not go into depth on the aspects to be reviewed and were
excluded.

Results: 7 case series articles were chosen by the inclusion and exclusion

criteria.

Conclusions: The differential diagnosis of a unilateral fourth cranial nerve
palsy should include an intrinsic neoplasm of the trochlear nerve as in our
case. Magnetic resonance imaging is useful for diagnosis and follow-up. The
evolution of this tumour is very slow and most often these patients remain

stable and adapt without requiring neurosurgical intervention.

Keywords: Vertical diplopia, neurinoma, fourth nerve, nuclear magnetic

resonance imaging.

Vii
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3. INTRODUCCION
3.1. Concepto diplopia:

La diplopia o visién doble es la percepcion a nivel cerebral de dos
imagenes de un solo objeto.

Hay dos tipos principales:

1. Diplopia monocular: se produce a consecuencia de problemas
oculares, bien por trastornos de refraccion o a nivel de la retina. Puede
comprobarse cuando el paciente percibe visién doble al ocluir el ojo sano. Su
estudio es competencia del oftalmologo(1).

2. Diplopia binocular: se produce por una alteracion del eje de enfoque de
ambos ojos, por lo que cada ojo percibe el objeto en un punto diferente del
espacio y, por lo tanto, el cerebro lo interpreta como si existieran dos. Es
consecuencia de problemas de la via oculomotora a cualquier nivel del sistema
nervioso central o periférico(1). El paciente percibe vision doble con ambos ojos
abiertos, la cual desaparece al cerrar cualquiera de ambos 0jos. Su estudio es

competencia del neurdélogo.

En funcidbn de como se perciben los objetos dobles nos orienta hacia el

musculo parético y de esta manera la diplopia puede ser(1):

- Horizontal: la doble imagen que se percibe esta al lado del objeto.

- Vertical: la doble imagen se percibe encima o debajo del objeto (la imagen
patolégica se vera por encima si el ojo esta hipotropico o por debajo si el
ojo desviado esta elevado como en el caso del IV par, ojo en hipertropia).

- Diagonal u oblicua: la doble imagen se percibe en diagonal al objeto
percibido por el ojo normal, es decir, desviacidon en horizontal y ademas en

vertical.
A su vez, puede ser:

- Continua.

- Transitoria(2).
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Esta patologia puede estar causada por un estrabismo o una alteracion de

la motilidad ocular, lo que provocaria la desalineacion de los ojos en la misma

direccion, ya que normalmente ambos ojos trabajan juntos con el objetivo de

seguir la misma direccion integrando asi una imagen unica del objeto(2)

Los nervios craneales oculomotores son(3),(4):

lll par craneal, nervio oculomotor o nervio motor ocular comun
(M.O.C): es un nervio por el que se vehiculizan fibras tanto motoras como
del sistema nervioso autbnomo. Participa en el control del movimiento del
globo ocular y en el del tamafio pupilar. Concretamente se encarga de la
inervacion de parte de la musculatura extrinseca del ojo: oblicuo inferior;
recto inferior, superior y medial. Ademas de otros como: musculo elevador
del péarpado superior, musculo ciliar y esfinter de la pupila(5). Los dos
ultimos inervados por fibras del sistema nervioso parasimpatico.

IV par craneal, nervio troclear o nervio patético: es un nervio
exclusivamente motor que participa en el movimiento ocular inervando el
musculo oblicuo superior.

VI par craneal, nervio abducens o nervio motor ocular externo: es un
nervio exclusivamente motor que inerva el musculo recto lateral. Tiene la
funcién de abducir o desplazar el ojo hacia el campo temporal en el plano
horizontal. También participa en el movimiento ocular conjugado

horizontal(6).

Dfagmmu

ﬁ f 1 %

Imagen 1: Los muasculos extraoculares tienen una funcién primaria (flechas
mayores) y en alguno de ellos se afilade una funciébn secundaria (flechas
menores).
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Imagen 2: El eje anteroposterior de los globos oculares no es paralelo sino
ligeramente divergente, por lo que ambos ojos mantendran un complejo equilibrio
de fuerzas para establecer que la fijacién coincida en la fovea.

3.2. Cuarto par craneal y musculo oblicuo superior:

El cuarto par, también denominado nervio troclear o nervio patético, nace
de la parte posterior del mesencéfalo y es un nervio meramente motor. Destaca
por ser el mas fino y largo de los nervios oculomotores(7), ademas de por tener su
origen en la parte dorsal del mesencéfalo y cruzar completamente al lado

contralateral.
3.2.1. Anatomia del cuarto par craneal:

El tronco encéfalo establece la comunicacion entre los hemisferios
cerebrales con la médula espinal y el cerebelo(8). Tiene la responsabilidad de
mantener las funciones vitales basicas, como pueden ser la presion sanguinea, la
consciencia, la respiracion y el ritmo cardiaco, entre otros. Esta estructura
anatémica esta constituida por sustancia gris y sustancia blanca. Es la sustancia
gris (compuesta por los cuerpos neuronales) la que da origen a los pares
craneales y en la que se puede localizar el nucleo troclear a nivel del coliculo

inferior(9).
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Desde su origen, se dirige hacia abajo y hacia atras, decusandose con el
nervio contralateral en la parte posterior del coliculo inferior saliendo desde aqui al
espacio subaracnoideo donde gira anteriormente y discurre entre la arteria

cerebral posterior y la arteria cerebelosa superior(10).

___Ndcleo troclear

— Nervio troclear
NC IV
Mesencéfalo - nivel
del coliculo inferior

— Arteria cerebral
posterior

Arteria cerebelosa
@ superior

¥ ™ Musculo elevador
del parpado superior

“Musculo recto superior

\
\
" Musculo oblicuo superior

\\
Tréclea

NERVIO TROCLEAR

Mesencéfalo
Nivel del Coliculo Inferior

Imagen 3: recorrido nervio troclear.
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Imagen 4,5: relaciones anatémicas nervio troclear.

Posteriormente entra en el seno cavernoso, donde comparte espacio con
otras estructuras anatémicas como son: el tercer par craneal (nervio oculomotor o
motor ocular comuan), el sexto par craneal (motor ocular externo o abducens), la
rama oftalmica del trigémino (V1), la arteria carétida interna, la arteria oftalmica, el
guiasma optico, el nervio éptico y la glandula pituitaria(9).

Anterior Internal
inoid  carotid
artery

Optic Optic  Pituitary Oculomotor

nerve stalk  nerve (Ill)

Trochlear
s nerve (IV)

up.orbi s "~ Petroclinoid

fissure = ‘ & —_ ligament

lar Petrolingual  Abducens
ligament  nerve (VI)

Imagen 6: relaciones anatomicas en el seno cavernoso.
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Ophthalmic nerve (V1) Nasopharynt
fhducensinerve O $phenoidal sinus CHTMoNing ey

Imagen 7: relaciones anatomicas del nervio troclear en el seno cavernoso.

Finalmente, entra en la oOrbita a través de la fisura orbitaria superior. En su

trayecto discurre por fuera del anillo fiboroso de Zinn hasta insertarse en el

musculo oblicuo superior.

Imagen 8: inervacion de los musculos extraoculares.
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Lo méas comun es que el nervio troclear se bifurque en ramas anteriores y
posteriores antes de insertarse en este musculo(11). Cada rama inerva una parte
del musculo sin superponerse, aunque también existe la variante anatdmica de

ser un solo tronco sin llegar a dividirse.
3.2.2. Anatomia del musculo oblicuo superior:

El musculo oblicuo superior del ojo u oblicuo mayor del ojo, es uno de los

seis musculos que componen la musculatura extrinseca del ojo(11).

Su origen se encuentra en la parte posterior de la 6rbita, desde aqui se dirige
oblicuamente hacia delante. Antes de alcanzar el reborde orbitario, se introduce
en un anillo cartilaginoso llamado polea de reflexion del oblicuo mayor. Al
atravesar la polea, cambia de direccion, rodeando la parte superior del ojo e
insertandose en el cuadrante superotemporal de la parte posterior de la
esclerotica(11),(12).

\18.2

39

W

Imagen 9: inervacion muasculo oblicuo superior.
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3.2.3. Funciones del cuarto par craneal:

Como se ha detallado anteriormente, el cuarto par craneal inerva un Unico
musculo extraocular: el oblicuo superior contralateral, desempefiando un papel
primordial en el movimiento ocular (pertenece al eje de rotacién). La accién
principal de este musculo va a ser la inciclotorsién y el descenso del ojo, y la
secundaria la abduccion ocular(13).

Conceptos:

- Inciclotorsiéon y adduccion: movimiento de rotacién interna (hacia campo
nasal) del globo ocular sobre su propio eje. Este movimiento de rotacion
interna se justifica gracias a la funcion de la polea de reflexion del oblicuo
superior.

- Descenso: movimiento que pasa a una posicion mas baja.

- Abduccién: movimiento de separacion de la linea media del cuerpo. Este
movimiento es llevado a cabo principalmente por el masculo recto externo,
inervado por el VI par craneal, y secundariamente por el masculo oblicuo

superior.

nariz

—
Abducciar

Infraduccidn

(14)

Imagen 10: movimientos oculares nervio troclear.
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3.3. Etiologialesiéon IV par:

La afectacion del cuarto par craneal tanto en poblacion pediatrica como en
adultos es la causa mas frecuente de diplopia vertical(15).

Las lesiones aisladas del cuarto par no son infrecuentes. Pero si se lesiona
el seno cavernoso puede haber una alteracion combinada entre el tercero, cuarto,

sexto y las ramas V1 y V2 del quinto par(9).

Podemos dividir las causas de la diplopia vertical en congénitas o
adquiridas.

La diplopia vertical congénita(16) producida por la paralisis del nervio
troclear, es la paralisis congénita de un nervio craneal mas comun. Provoca una
clinica muy caracteristica, pero hasta que no se descompensa en la edad adulta
no aflora la sintomatologia(17). Los nifios cursan con torticolis, siendo esta una

postura compensadora(18).

Gracias a los avances en las técnicas de imagen, la resonancia magnética
nuclear (RMN), ha resultado clave para el estudio de esta patologia. A pesar de
ello, la revision de fotografias antiguas para observar la posicion de la cara sigue

siendo una herramienta de gran apoyo(19).

A partir de una sospecha y posterior realizacion de una resonancia magnética

en estos nifos, se ha visto que se pueden dividir en dos grupos:

- Aquellos con ausencia del cuarto par craneal y un musculo oblicuo superior
mas pequefio. Presentan una clinica caracteristica: torticolis hacia el lado
patolégico, diplopia vertical, hiperforia y asimetria facial.

- Aquellos que si tienen el cuarto par craneal integro y el musculo oblicuo
superior normal pero disfuncional. Presentan, a diferencia del grupo
anteriormente mencionado: musculo oblicuo inferior desproporcionado y

mayor desviacién vertical a la exploracion.

Las formas adquiridas de diplopia vertical por afectacion del cuarto par
contemplan multiples etiologias conocidas, la mas comun por un traumatismo

craneocefalico (sobre todo en la localizacién del velo medular anterior, donde se
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decusa el nervio). Deben considerarse otras opciones como lesiones vasculares
(sobre todo en pacientes con riesgo cardiovascular que padecen Diabetes Mellitus
o hipertensién arterial), neurolégicas o bien idiopaticas. Los aneurismas vy

tumores, entre ellos el neurinoma, son causas raras(20),(21).

Las lesiones del IV par se pueden localizar en cuatro niveles a lo largo de

su recorrido:

- Lesion en nucleo fascicular.
- Lesion en el espacio subaracnoideo.
- Lesion en el seno cavernoso.

- Lesion en el globo ocular.

3.4. Diagnostico diferencial diplopia vertical:

- Alteraciones de los nervios oculomotores:

o Tumores, meningitis, hipertension intracraneal (que afecta mas al
sexto par).

- Alteraciones de la musculatura extraocular:

o Estrabismo, miastenia gravis, alteraciones tiroideas (en especial la
enfermedad de Graves-Basedow, que afecta al musculo recto
inferior produciendo diplopia vertical)(22). Estas patologias pueden
simular una paralisis del IV par por fibrosis de los musculos
afectados(23).

- Alteracion del sistema nervioso central:

o Esclerosis multiple, neurofibromatosis tipo 2 (en esta entidad es mas
frecuente que se desarrollen tumores en el nervio acustico(15). Se
debe a una mutacion en el gen NF2, que inhibe una proteina
supresora de tumores llamada merlina. Deberia contemplarse algun

caso atipico del cuarto par.)

10
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3.5. Epidemiologia:

Los neurinomas o schwannomas son lesiones de caracter benigno que se
suelen originar en la vaina de mielina que recubre los nervios. Pueden surgir de
cualquier nervio, pero la localizacion mas frecuente a nivel cerebral es en el

angulo ponto-cerebeloso(24).

Constituyen hasta el 8% de los tumores del sistema nervioso central y de la
médula espinal. Lo mas frecuente es que se encuentren en el VIII par craneal

(nervio auditivo). Suelen presentar un tamafo pequefo.

Recientes estudios han constatado que puede darse la circunstancia de
gue estos tumores aparezcan en otros nervios craneales, como puede ser el IV
par(15),(20).

3.6. Diagnostico del paciente con diplopia:

A la hora de examinar a un paciente que presenta diplopia se debera realizar
una serie de preguntas para hacer una correcta anamnesis orientando asi el

diagnostico(25):
- ¢ Desaparece la diplopia al cerrar alguno de los dos ojos?
Si persiste sera monocular, si desaparece sera binocular.
- ¢ Como estan separadas las imagenes?

Una vez confirmada la diplopia binocular, establecer el tipo: horizontal, vertical

u oblicua.
- ¢En qué direccion empeora la diplopia?

Si empeora con la mirada hacia abajo se tratara de una alteracion del cuarto

par craneal o una debilidad del recto inferior.

El empeoramiento de la mirada hacia arriba tendra relacion con la alteracion

del tercer par y sus respectivos musculos.

11
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- ¢Hay antecedentes de una alteracion congénita de estrabismo o posicién

anormal de la cabeza?

Muchos pacientes no asocian el estrabismo dentro de sus antecedentes
médicos personales. Habr4 que indagar en actitudes en la infancia como el

coloquialmente llamado “ojo vago” o una posicion de la cabeza anormal.
- ¢Hay sintomas neurol6gicos presentes?

Sintomas como el dolor o la cefalea podrian orientar a una patologia vascular,
cuya causa mas frecuente es la isquémica(26).

Se deberd realizar un examen neuro-oftalmolégico y una exploracion fisica
exhaustiva, que van a ser imprescindibles para guiar la causa subyacente del
problema. Sélo con observar la postura del enfermo, se podria hacer un juicio

diagnostico antes de realizar cualquier otro examen complementario.

Cabe la posibilidad de que la clinica sea transitoria y no se presente de forma
continua, lo que dificulta la exploracién(2). En periodos entre crisis, el paciente va
a estar asintomatico, por lo que habra que atender a los posibles factores
desencadenantes teniendo en cuenta que, la mayoria de veces, va a relacionarse

con una patologia benigna.
A continuacion, se presentan los test diagndsticos:

3.6.1. Determinar si existe hipertropia o hipotropia en posicion
primaria de la mirada. Evaluar si la hipertropia (desviacion

vertical) aumenta en aduccion o abduccion.

3.6.2. Las nueve posiciones cardinales de la mirada: util para
valorar la disfuncion de los musculos oculomotores:
- Dextro-supraversion: RSD, Ol
- Supraversion: RSD + OID y RSI + Ol
- Levo-supraversion: RSI, OID
- Destroversion: RLD, RMI
- Posicion primaria

- Levoversion: RLI, RMD

12
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- Dextro-infraversion: RID, OSI
- Infraversiéon: RID + OSD y RIl + OSI
- Levo-infraversion: OSD, Rl

J_ R VN 4 W

Imagen 11: exploracion de las nueve posiciones cardinales de la mirada.

Tabla 1: siglas musculos y significado.

Siglas Significado

RSD Recto superior derecho
RSI Recto superior izquierdo
oll Oblicuo inferior izquierdo
OoID Oblicuo inferior derecho
RLD Recto lateral derecho
RLI Recto lateral izquierdo
RMI Recto medio izquierdo
RMD Recto medio derecho
(0N} Oblicuo superior izquierdo
OosD Oblicuo superior derecho
RID Recto inferior derecho
RII Recto inferior izquierdo

13
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3.6.3. Oclusion de un ojo: despistaje de la diplopia, para confirmar
si es monocular o binocular. Consiste en tapar al paciente
uno de los ojos, si la diplopia no desaparece es de tipo
monocular, mientras que si se resuelve con el cierre ocular se

trata de una diplopia binocular(27).

3.6.4. Prueba de los tres pasos o test de Marshall Parks:
examina la presencia de desviacion vertical en tres sencillos
pasos:

= ¢ Qué ojo esta elevado en posicion primaria?

= ¢ En qué direccion horizontal se eleva mas?

= Valoracién del reflejo oculovestibular: ¢se eleva mas al
inclinar la cabeza hacia la izquierda o hacia la derecha?

Ejemplo del test de los tres pasos en una paralisis del IV par izquierdo:

Paso 1: ¢ qué ojo esta elevado en posicién primaria?:

RECTO INFERIOR
OBLICUO SUPERIOR

RECTO SUPERIOR
OBLICUO INFERIOR

Imagen 12: paso 1, exploracién primaria de la mirada.

Paso 2: ¢en qué direccion horizontal se eleva mas?

RECTO SUPERIOR DCHO

OBLICUO MAYOR 1ZQDO
Imagen 13: paso 2, exploracion desviacion horizontal.

14
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Paso 3: reflejo oculovestibular, ¢ se eleva més al inclinar a la derecha o a la

izquierda?
OBLICUO INFERIOR OBLICUO SUPERIOR
RECTO INFERIOR RECTO SUPERIOR

Imagen 14: paso 3, exploracion reflejo oculovestibular.

3.6.5. Prueba de Maddox (doble): como primera discriminacion
para determinar el estrabismo vertical antes de realizar

pruebas mas especificas(28).

Imagen 15: Maddox doble.

15
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Double Maddox rod

oD 0Ss oD 0S

— _—

Patient's view: Patient's view:
Right incyclotorsion No torsion

Imagen 16: resultados Maddox doble.

En esta imagen estan representadas las diferentes
situaciones que nos podemos encontrar al explorar a un paciente
con un Maddox doble, teniendo en cuenta que la lente roja es la

derecha del paciente y la blanca la izquierda(29).

El Maddox es una prueba sencilla y rapida si se entiende bien.
La lente que se coloca en la montura de evaluacion esta formada
por cilindros convergentes que lo que hacen es transformar un punto
luminoso (que el médico proyectara sobre el paciente con una
linterna) en una imagen lineal. Lo ideal es colocar una lente blancay
otra roja, para que la imagen percibida por el paciente sea de
diferente color y nos permita discriminar de este modo cual es el 0jo

gue presenta la patologia.
Existen dos posibilidades:

= Si los cilindros de la lente estan en sentido horizontal, la
imagen lineal se va a percibir de manera vertical por el

paciente.
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Si los cilindros de la lente estan en sentido vertical (como se
presenta en la fotografia), la imagen lineal se va a percibir de

manera horizontal por el paciente.

En condiciones normales las dos lineas horizontales de distinto

color se van a percibir superpuestas, es decir, al mismo nivel. En el

caso concreto de la diplopia vertical, habra que examinar con los

cilindros del Maddox en posicion vertical y preguntarle al paciente

cual es la linea horizontal que percibe mas abajo, si la blanca o la

roja. La linea que este vea descendida nos va a informar del ojo

patoldgico y nos da la certeza de que existe una hipertropia de ese

mismo 0jo.

De este modo, la exploracion sigue con dos pasos mas:

3.6.6.

El paciente debe desviar la mirada en el plano horizontal
hacia ambos lados. La desviacibn empeora cuando se dirige
la mirada en sentido contralateral a la lesion y mejora cuando
se dirige en sentido ipsilateral.

El paciente debe inclinar la cabeza también hacia ambos
lados. La desviacion empeora hacia el lado ipsilateral y
mejora hacia el lado contralateral. Este punto es uno de los
signos anteriormente comentados, es una postura

compensadora.

Maniobra de Bielschowsky o tercer paso del test de
Marshall Parks:

Se utiliza para confirmar la pardlisis del musculo oblicuo
superior, permitiendo a su vez la realizacion del diagndstico
diferencial con la paralisis del musculo recto superior

contralateral(30).
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Imagen 17: maniobra de Bielschowsky.

Se pide al paciente inclinar la cabeza sobre ambos hombros.
Si al inclinarla sobre uno de ellos se observa hipertropia del
ojo homolateral, podemos decir que la prueba es positiva v,
confirmar asi, la paralisis del musculo oblicuo superior de ese
0jo(31). Al inclinarla hacia el hombro opuesto la prueba es

negativa pues el ojo permanece en posiciéon normal.

El movimiento de inciclotorsion del ojo es llevado a cabo por
el musculo recto superior y el oblicuo mayor. El primero,
ademas, se encarga de la elevacion del ojo; mientras que el
segundo, se encarga del descenso del mismo.

De esta forma, al inclinar la cabeza hacia el lado del oblicuo
superior parético, el Unico musculo capaz de realizar la
inciclotorsion sera el recto superior. Que al no presentar

oposicion del oblicuo superior, producira la elevacion del ojo.

Solicitar una analitica sanguinea completa incluyendo T3 (triyodotironina),
T4 (tiroxina), TSH (hormona estimulante del tiroides) y anticuerpos del receptor de
acetilcolina para descartar patologias como: alteraciones tiroideas, en especial la
enfermedad de Graves-Basedow, u otras enfermedades como la Miastenia

Gravis, ya que ambas pueden simular paralisis de los nervios craneales(32).

Se puede continuar la investigacion con ciertas técnicas de imagen. La mas
atil va a ser la Resonancia Magnética Nuclear (RMN), que dara una imagen del

interior del cuerpo del paciente en la que se podra ver si existe alguna anomalia
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causante del problema. La neuroimagen es muy importante tanto para el

diagnéstico como para el posterior control de la lesion(15).

3.7. Clinicade la pardlisis del IV par:

Se pueden distinguir signos y sintomas tipicos(16):

- Diplopia vertical: que se acentlda al subir y bajar escaleras, mirar hacia
abajo y al mirar un objeto muy de cerca(33).

- Hipertropia: el ojo afectado en posicion neutra se encuentra mas elevado
gue el sano. Se incrementa al inclinar la cabeza hacia el lado homolateral
por debilidad del masculo oblicuo superior.

- Movimientos oculares restringidos: al mirar hacia abajo y en
abduccion(34).

- Postura anormal de la cabeza: es una postura compensadora para evitar
la diplopia. La cabeza esta inclinada hacia el hombro contralateral con la
barbilla baja(35).

3.8. Tratamiento del neurinomadel IV par:

Seran seguidos por RMN para el control del tamafio de la lesion. A pesar
de que el tratamiento quirdrgico sea la solucion definitiva, la mayoria de los
pacientes no van a ser sometidos a una intervencion, solo en el caso que llegara
a producir sintomas neuroldgicos derivados de la compresion cerebral. El resto de

pacientes podran adaptarse con gafas de prismas o sin tratamiento alguno(36).

En 2018 se aprobd un algoritmo para el tratamiento de los neurinomas del
nervio troclear de acuerdo a sus signos y sintomas. Se llegd a la conclusién de

que:

- Asintomaticos o sintomas leves (cefalea, diplopia): tratamiento
conservador y seguimiento con resonancias magnéticas de control cada 6
0 12 meses. La radiocirugia estereotaxica para tratar con precision los
tumores cerebrales pequefios (es una forma de radioterapia que utiliza
multiples haces de radiacion pequefios en combinacion con 3D. Una de las

formas mas comunes de radiocirugia estereotaxica es la Gamma
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Knifesurgery). Podriamos ampliar el tratamiento sintomatico con técnicas
complementarias como son las gafas con prismas para la diplopia (su
objetivo es interactuar con los haces para conseguir una correcta
alineacioén de la imagen en la févea del paciente y asi hacer desaparecer la
vision doble) y la cirugia para el estrabismo(15). En el estudio 1 se
documenta una mejora de la diplopia y una reduccién del tamafio tumoral

entre 4 y 42 meses en cuatro de los cinco pacientes en seguimiento.

- Sintomas graves (compresion del tronco cerebral, hipertension
intracraneal, debilidad, déficits sensoriales o afectacion de otros nervios

craneales): tratamiento quirtrgico con reseccién de la lesion(15).

El crecimiento de estos tumores tiene una progresion muy lenta, por lo que en
general, se van a beneficiar mas de la observacion que de un tratamiento

quirargico(37).
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4. JUSTIFICACION DEL TRABAJO:

Entre las causas de diplopia vertical, destaca la pardlisis del cuarto par
craneal. Esta, en la mayoria de los casos, estd causada por patologias
congénitas vasculares, traumaticas o enfermedades neuroldgicas pero se han
descrito varios casos en los que esta afectacion tiene su origen en un
neurinoma propio del nervio troclear.

Puesto que es una causa poco estudiada, este trabajo esta orientado a
hacer una revision de los casos descritos hasta ahora y, de esta forma,

optimizar su manejo.
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5. HIPOTESIS:

Ante una exploracion neuroldgica en la que aparezca diplopia vertical, se
tiene que realizar una correcta exploracioén del cuarto par craneal para orientar
el diagnéstico. Primero descartaremos las causas mas frecuentes
(trauméticas, vasculares o neuroldgicas). Pero, ¢qué sucede si se descartan
todas estas? Gracias a la literatura, se sabe de otras causas menos comunes
gue también pueden provocar esta patologia.

En este trabajo encontramos un caso descrito de un paciente con diplopia
vertical binocular transitoria, en el que tras la persistencia de los sintomas se
realiz6 una resonancia cerebral que describié a un neurinoma del cuarto par
craneal

Las claves del diagnodstico van a ser, los antecedentes personales del
paciente, los maniobras diagnosticas del 1V par craneal y la importancia de la

neuroimagen, en este caso: la resonancia magnética.
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6. OBJETIVOS:
6.1. Objetivo principal:

- Revisar la literatura escrita para realizar el diagnéstico y aclarar el manejo
de una patologia poco prevalente como es un neurinoma en el cuarto par

craneal.

6.2. Objetivos secundarios:

- Describir un caso clinico de diplopia vertical secundaria a un neurinoma del
cuarto par craneal, centrandose en la exploracion fisica y los signos
clinicos.

- Identificar cuales son las multiples causas que pueden provocar diplopia
vertical por afectacion del nervio troclear y tener claras las herramientas

para descartarlas.
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7. MATERIAL Y METODOS

7.1. Caso clinico:

En esta revisidon bibliogréfica se hace referencia a un caso clinico de un
paciente diagnosticado de diplopia vertical secundaria a un neurinoma del cuarto
par craneal, tratado y vigilado por el servicio de neurologia del Hospital Arnau de
Vilanova de Valencia. La informacion del caso se ha obtenido de la historia clinica
del propio paciente, manteniendo las medidas de anonimato y habiendo firmado el
consentimiento informado para el uso de sus datos con fines de docencia e
investigacion, siempre bajo la aprobaciéon del comité de ética del Hospital Arnau
de Vilanova.

7.2. Busqueda bibliogréafica:

Se realiz6 una busqueda avanzada hasta el mes de marzo de 2022, en las
siguientes bases de datos: Pubmed-Medline y Web of Science. En general, la
estrategia de busqueda empleada fue la siguiente: ((neurinoma) OR
(schwannoma)) AND ("trochlear nerve") NOT ("acoustic nerve"). No se aplico

ningun filtro por idioma, accesibilidad o afio de busqueda.

Los resultados obtenidos se importaron al gestor bibliografico Mendeley
Desktop, con el fin de eliminar duplicados y analizarlos. Posteriormente, todos
los articulos obtenidos de la busqueda se revisaron por titulo y resumen para
seleccionar aquellos que se consideraron relevantes. A continuacion, se
revisaron los articulos elegidos a texto completo de acuerdo a los criterios de
inclusion y exclusion, y se obtuvo la seleccion final de articulos para la revision
sistematica. Por ultimo, se reviso la bibliografia de los articulos incluidos en la

revision sistematica para detectar otros posibles trabajos de interés.

7.2.1. Criterios de inclusion:

e Clinica de diplopia vertical.

e Diagndstico de neurinoma del cuarto par craneal.
7.2.2. Criterios de exclusion:

e Diplopia horizontal.

e Diagndstico de neurinoma del nervio acustico.
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La busqueda exhaustiva en bases de datos (Pubmed y Web of Science)
permitidé recuperar 86 articulos. Se excluyeron los duplicados y se procedi6é a
revisar por titulo y resumen un total de 47 articulos, 10 de los cuales fueron
excluidos, por no ser relevantes para llevar a cabo la actual revision. Los 37
articulos restantes fueron evaluados a texto completo. Se descartaron 30 articulos
por no satisfacer los criterios de inclusion o exclusién, por lo que se obtuvo un

resultado final de 7 series de casos para incluir en la revision.

Figura 1: basqueda bibliogréfica.

Registros repetidos
Y excluidos
MN=39

Registros excluidos
MN=10

Articulos excluidos segin
criterios de
inclusion/exclusion
N=30
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8. RESULTADOS

8.1. Descripcion del caso clinico:

En este apartado pasaremos a exponer el caso clinico en torno al

que gira la revision.
8.1.1. Enfermedad actual:

Acude a consulta paciente de sexo masculino de 47 afios que es remitido
desde servicio del propio centro por su médico de atencién primaria el 10 de
septiembre 2020. ElI motivo de la interconsulta fueron los episodios transitorios
recurrentes de diplopia binocular y la sensacibn de mareo. La exploracion

neuroldgica basica estaba dentro de la normalidad y se le solicité un TAC.

El paciente relatd que desde hace unos tres afios sufre ocasionales
episodios de vision doble binocular vertical transitoria sobre todo por las tardes o
cuando esta conduciendo mirando de lejos. No tenia antecedente de traumatismo
craneocefalico. No presentd caida de parpados ni cefalea ni otros sintomas. Le

ocurre esporadicamente con una frecuencia de un episodio cada cuatro meses.

8.1.2. Antecedentes:

- Familiares: Niega enfermedades familiares neurologicas u oftalmoldgicas
de interés.
- Personales:
= Factores de riesgo cardiovascular: no diabetes, no dislipemia, no
hipertension arterial.
= Reacciones adversas medicamentosas: niega.
= Enfermedades cronicas: niega.
= Habitos toxicos: niega.
= Intervenciones quirdrgicas: intervenido de astigmatismo hace 10
afos.
= Medicamentos habituales: niega.

=  Profesién: camarero.
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8.1.3. Exploracion fisica:

Exploracion neurolégica sin alteraciones a excepcion del IV par. Segun los
pasos del test de Marshall Parks:

1. ¢Qué ojo tiene elevado en posicion primaria?
Se pudo comprobar que existia hipertropia derecha.

2. ¢En qué direccion horizontal se eleva mas?
Cuando el paciente miraba hacia el lado ipsilateral a la lesion la elevacion
mejoraba, pero cuando miraba hacia el lado contralateral, la elevacion
aumentaba.

3. Segun el reflejo oculovestibular, ¢hacia qué lado empeora la
inclinacion?
Cuando el paciente inclinaba la cabeza hacia el lado contralateral a la
lesion se producia una mejoria de la elevacion. Por otro lado, al inclinar la

cabeza hacia el lado ipsilateral a la lesion, esta empeoraba.

8.1.4. Pruebas complementarias:

- Oftalmoldgicas:

o Agudeza visual: Ojo derecho: 1.0, Ojo izquierdo: 0.9.

o Presion intraocular: Ojo derecho: 12, Ojo izquierdo: 12.

o Refraccion: Ojo derecho: + 1.00 - 1.00 92°, Ojo izquierdo: + 1.50 -
1.50 82°.

o Biometria: Ojo derecho: Sin alteraciones. Cirugia LASIK. Ojo
izquierdo: Sin alteraciones. Cirugia LASIK.

o Fondo de ojo: Ojo derecho: Sin alteraciones, Ojo izquierdo: Sin

alteraciones.
- TC cabeza sin contraste intravenoso (4 septiembre 2020):

Hallazgos: asimetria de ventriculos laterales. El ventriculo derecho es

de mayor volumen que el contralateral, con una discreta desviacion del
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septum pellucidum hacia la izquierda. No se identifican otras

alteraciones significativas.

8.1.5. Diagnostico:

- Diplopia binocular vertical transitoria.
- Neurinoma IV par derecho.

8.1.6. Seguimiento:

Debido a la persistencia de los sintomas se decidié repetir la prueba de
imagen el cinco de noviembre de 2020, administrando en este caso contraste
intravenoso (Prohance. 16 ml. iv).

Los hallazgos encontrados en una resonancia magnética nuclear en esta ocasion
fueron:

Imagen nodular de apenas 2-3mm. adosada a la vertiente lateral derecha
de la protuberancia, que se realza intensamente tras la administracion del
contraste, que parece corresponder a un pequefio neurinoma situado en el
recorrido del IV par derecho.

El resto de las estructuras cerebrales y cerebelosas no muestran
alteraciones significativas ni otras captaciones patoldgicas del contraste.

Linea media centrada. Asimetria de tamafio de los ventriculos laterales,
mayor el derecho.

Estudio de difusion sin hallazgos.

28



Universidad

Catolica de FACULTAD DE MEDICINA Y CIENCIAS DE LA SALUD

San Vicente Martir

Imagen 18: neurinoma nervio troclear en resonancia magnética nuclear.

A lo largo del seguimiento realizado al paciente en diferentes ocasiones
desde el cinco de noviembre de 2020 hasta la actualidad, los sintomas han sido
persistentes. La clinica mas notable ha sido la diplopia, sobre todo en actividades
gue precisan fijar la mirada en objetos cercanos, como la lectura, la television, el
uso del ordenador y del teléfono moévil. Se acentia mas en oblicuo y cuando
desvia la mirada en horizontal a la izquierda. En las dltimas visitas se afiadié una
ligera presbicia.

En las sucesivas pruebas realizadas, se apreciaba hipertropia en posicion
primaria de la mirada, y una correccion con el prisma-cover test de diez dioptrias
de base inferior del ojo derecho. En la neuroimagen de control no se muestra
aumento de la lesion descrita anteriormente.

Debido al pequefio tamario de la lesién y las posibles complicaciones de un

tratamiento intervencionista, se optd por un manejo conservador.
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8.1.7. Tratamiento:

Este paciente entra dentro del grupo de sintomas leves segun el protocolo
de 2018, por lo que se decidira actuar segun el sentido comun. Se llevara a cabo
un plan terapéutico conservador, ya que el objetivo principal es no causar mas

dafio del que ya hay.

Se realizardn RMN cada 6 y 12 meses para el control del tamafio tumoral.
Si la clinica producida por el tumor no cesara o incluso aumentara, la opcion

terapéutica mas éptima seria la radioterapia estereotactica fraccionada.

8.2. Bibliografia revisada:

Gracias a los distintos estudios encontrados se puede elaborar una vision

general de las caracteristicas de esta patologia.

Los estudios encontrados son muy heterogéneos. En ellos la muestra vario
desde un solo paciente hasta los ochenta y cinco. Todos los pacientes de los
diferentes articulos presentaban una clinica de diplopia vertical con un diagnostico

establecido de neurinoma en el cuarto par craneal.

La edad media de presentacion fue 52 afios (desde los 42 hasta los 58
afnos). El sexo predominante fue el masculino. El ojo afectado en mas de la mitad
de los pacientes fue el derecho y la paralisis muscular unilateral. ElI tamafio medio
del tumor fue de no mas de 5 mm, con una progresion muy lenta, en la mayoria

de los casos inapreciable clinicamente.

Como se ha comentado anteriormente, todos ellos presentaban diplopia
vertical. Un pequefio porcentaje, ademas, presentd sintomas de mayor gravedad
como cefalea, paresias, ataxia, fotofobia o incluso vomitos. No se registraron
antecedentes de traumatismo craneocefalico y la exploracion neuroldgica entraba
dentro de la normalidad. Los meses de evolucién de la clinica también fueron muy

variados, desde tan solo un mes hasta los veintidés afios de seguimiento.

El tratamiento coincide en todos ellos. Se prefiere un manejo conservador
cuando los sintomas son leves o se puede plantear la opcion de la radioterapia

estereotactica fraccionada en caso de que interfieran con la calidad de vida del
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paciente. Sélo en los casos mas graves 0 con rapido empeoramiento del estado

del paciente, se plantearia un tratamiento invasivo como la cirugia.

Tabla 2: bibliografia revisada.

Articulo Gebran Lock, Jane | Torun Elflein  H | Elmalem Feinberg Yamamoto
JasonJ.,et | H, et al | Nurhan, et | M, et | Valerie, et | Andrew S, | M, et
al.(15) (37) al.(38) al.(39) al. (36) et al.(20) al.(40)

Muestra 1 1 85 4 30 6 6

Edad 57 57 50 54 51 58 42

Sexo 3 d J J J J ?

Diplopia Si Si Si Si Si Si Si

Sintomas No No 25/85 No 3/30 2/6 4/6

graves

Paralisis Unilateral Unilateral Unilateral Unilateral | Unilateral | Unilateral | Unilateral

TCE* No No No No No No No

Meses de 3 264 1-100 9-156 36 / 02-12

evolucion

Tamarfo 7mm 5mm < 5mm < 8mm <5mm 5mm < 7mm

Localizacién | Izquierda | Derecha / Izquierda | / Derecha Derecha

Exploracién | Normal Normal Normal Normal Normal Normal Normal

neurolégica

Tratamiento | Conserva- | Conserva- | Conserva- | 2 conser- | Conserva- | Conserva- | /
dor dor dor, vador, 1 dor, 3 ci- dor, 1 ci-

Radio- radiotera- | rugia rugia
terapia, pia, 1 ci-
Cirugia rugia
Afo 2021 2020 2018 2010 2009 1999 1987

*TCE: traumatismo craneocefalico.
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9. DISCUSION

En la actualidad, la diplopia vertical secundaria a un neurinoma del IV par
craneal, es de dificil diagndstico porque la causa que tipicamente se asocia a la
paralisis de este nervio es un traumatismo craneocefalico. Sin embargo, como
podemos comprobar con los articulos analizados, ninguno de los pacientes
incluidos tenia antecedentes de traumatismo. Esto se debe a la anatomia del
cuarto par, ya que es el mas largo y delgado y, por lo tanto, tiene mas
probabilidades de lesionarse ante una lesion trauméatica. Ademas, la localizacién
mas tipica de los neurinomas es en el octavo par craneal o nervio acustico. Por lo

tanto, la prevalencia de este problema resulta dificil de concretar.

Segun la bibliografia revisada y comparandola con nuestro caso clinico, el
paciente tipo que esperamos encontrar va a ser un hombre de mediana edad, con
clinica de diplopia vertical en el ojo derecho y una exploracion neurologica dentro
de la normalidad(38). Aunque no debemos cefirnos uUnicamente a esta
posibilidad, puesto que en otros articulos predomina el sexo femenino y una edad
de presentacion mas temprana(40). Por lo general, las lesiones halladas no
superan los 8 mm y apenas aumentan de tamafo a lo largo de su evolucion. En
nuestro paciente se encontré6 un neurinoma de 2-3mm y en las resonancias

magneéticas de control no se observé un aumento de tamafo de dicha lesion.

El sintoma mas frecuente fue la diplopia vertical. Puede considerarse un
sintoma leve, pero que dependiendo de la frecuencia y de la intensidad con la que
aparece, interfiere en mayor o menor medida en la calidad de vida de las
personas. El tiempo de evolucién quizas es el dato que mas difiere entre unos y
otros, puesto que encontramos situaciones en las que es de un mes, y otras que
comprenden hasta casi los veinte afios. También se describieron sintomas mas
graves o refractarios tales como: cefalea, fotofobia, paresias,... y que, al interferir
en la calidad de vida de los pacientes, no pudieron ser manejados de forma
conservadora y se decidieron tratar de manera invasiva con radioterapia

estereotactica fraccionada o cirugia.

En el diagndstico de la diplopia por paralisis del musculo oblicuo superior, la

exploracion fisica y las pruebas complementarias cobran gran importancia puesto
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gue nos permiten descartar patologias que pueden provocar una clinica similar y
poder llegar de esta forma al diagnostico etiolégico. Por un lado, para diferenciar
una diplopia vertical de una horizontal podemos hacer uso de un Maddox doble.
Por otro lado, para concretar qué muasculo es el que esta afectado (oblicuo
superior o recto superior) realizaremos la maniobra de Bielschowsky. Finalmente,
para descartar una lesion intrinseca del IV par craneal realizariamos una

resonancia magnética cerebral, que es la prueba de imagen “gold standard”.

Los pacientes con una paralisis aislada del cuarto par provocada por un
pequefio neurinoma del mismo tienen, en general, buen prondstico y una muy
lenta evolucién y crecimiento. Deben ser controlados a través de neuroimagen, en

este caso con la resonancia magnética.

En cuanto al tratamiento, la gran mayoria de los pacientes presentan
sintomas leves que no afectan a su calidad de vida, pudiéndose optar un manejo
conservador con gafas con prismas o incluso sin ellas. En cambio, los pacientes
en los que la sintomatologia provoca un empeoramiento de la calidad de vida, se

puede plantear el uso de radioterapia estereotactica fraccionada o cirugia(36).
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10.LIMITACIONES:

La principal limitacion que se ha encontrado a la hora de realizar este trabajo
es la baja prevalencia de esta patologia tan concreta. La busqueda se ha tenido
que limitar a articulos de series de casos con un menor nivel de evidencia
cientifica que los estudios de cohortes o los ensayos clinicos aleatorizados.
Ademas, no hay mucho consenso establecido para el tratamiento y el manejo,
esto es debido a que no existen todavia estudios realizados para optimizar las

diferentes opciones terapéuticas ante las diversas situaciones planteadas.
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11.CONCLUSIONES

1. La diplopia vertical transitoria secundaria a un neurinoma del IV par
craneal es una patologia poco prevalente.

2. El diagnéstico diferencial de una pardlisis unilateral del cuarto par
craneal debe incluir una neoplasia intrinseca del nervio troclear.

3. La resonancia magnética es util tanto para el diagnéstico como para el
seguimiento.

4. La evolucién de este tumor es muy lenta y lo mas frecuente es que
estos pacientes permanezcan estables y se adapten sin requerir una
intervencion neuroquirdrgica.

5. Podran ser manejados de forma conservadora (prismas) o con

radioterapia estereotactica fraccionada.
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13.ANEXOS
Anexo 1:
| TOTS DEPARTAKENT 26 SALUT VALEMC
Q %FEEISACILATNA;{ Ay ARNA DE VILANOVA-LLjRiA
AN
CElm: 04/2022

Dr. Fernando S&nchez-Toril Lépez, Presidente del Comité Etico de
Investigacién con medicamentos del Departamento de Salud Arnau de
Vilanova - Lliria.

INFORMA

Reunidos los miembros del Comité Elico ¢o Investigacion con medicamentcs del
Hospital Arnau de Vilanova, an su sesidn ordinaria dal dia 26 de Enero de 2022 (Acta
01/2022), y una vez estudisda la documentacidn presantada por los Dres CARLOS
PERLA MUEDRA y TOMAS TORRES URBANO en calidad de Investigadores
Principaias, del sanicko de Neurologia y Oftaimalogla del Hospital Amau de Vianova-
Llina; tiena a bian informar que el proyecto de investigackin thulado: “Proyecto de
revision Bibliogrifica Retrospectiva de los siguientes cinco casos identificados
con distintas patologias y signos clinicos neuro-oftalmologicos":

Ambliopia secundaria a enolismo.

Diplopia vertical transitoria secundaria a neurinoma del IV par craneal,
Albinismo ocular,

Monocneuropatia del il par crancal por ancurisma de la arteria
comunicante posterior.

« Agenesia del nucleo del Vi par en Sindrome de Duane.

se ajusta a s principlos  é&ticos , metodologicos y kegales estableckdas para
tales casos.

Se emite DICTAMEN FAVORABLE a la realizacidn de dicho proyecto, en los sanvicios
de Newoiogia y Oftalmalogia del Hespital Amau da Vilanova-Lina,

Y para que conste, ik firma @n Vakancia con fecha 26 de Enero del 2022

Yl
G VALt

el

RN

&)
Fdo. Dr. Femando Sanchez-Tord Lipez S
Presidente del CElm HAV

DEPARTAMENT OF SALUT DE VALENCIA » ARNAU OF VILANOYA - LLIRIA
St Chimare, 12 - 45015 Vaillnoa - Yeidfon 965 -976C00
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DIPLOPIA VERTICAL
SECUNDARIA A NEURINOMA
DEL |V PAR CRAN EAL DEPARTAMENT DE SALUT VALENCIA

7 de Valencia
San Vicente Martir

ARNAU DE VILANOVA-LLIRIA

Introduccion

/ La diplopia o vision doble es la percepcion a nivel cerebral de dos imagenes de un solo objeto. Hay dos tipos principales, monocular (alteracion ocular) o
binocular (alteracion del eje de enfoque de ambos 0jos). La desviacion puede ser vertical (IV par), horizontal (lll y VI par) o diagonal. El IV par craneal, tambiéen
llamado nervio troclear o patético, es exclusivamente motor y participa en el movimiento ocular inervando un unico musculo, el oblicuo superior. Los neurinomas
o schwannomas son lesiones de caracter benigno que se suelen originar en la vaina de mielina que recubre los nervios. Constituyen hasta el 8% de los tumores

del sistema nervioso central y de la medula espinal.

Hipotesis Objetivos

/ Ante una exploracion neurologica en la que aparezca Principal:

diplopia vertical, se tiene que realizar una correcta exploracion
del cuarto par craneal para orientar el diagnostico. Primero
descartaremos las causas mas frecuentes (traumaticas,
congenitas vasculares o enfermedades neurologicas). Pero,

ique sucede si se descartan todas estas?

/ Revisar la literatura escrita para realizar el diagnostico y aclarar el manejo de una

patologia poco prevalente como es un neurinoma en el cuarto par craneal.

Secundarios:

/ Describir un caso clinico de diplopia vertical secundaria a un neurinoma del cuarto

par craneal, centrandonos en la exploracion fisica y los signos clinicos.
/ |dentificar cuales son las multiples causas que pueden provocar diplopia vertical por

afectacion del nervio troclear.

Material y métodos Resultados

/ Se realizo una busqueda mediante las bases de datos

MEDLINE (Pubmed) y Web Of Science. A partir de estas

/ Varon de 47 anos remitido por clinica de diplopia vertical transitoria desde hace 3

anos. Pruebas neurologicas dentro de la normalidad. En la resonancia magnetica

busquedas se incluyeron series de casos, y se excluyeron los , , .
nuclear se observa un neurinoma en el IV par craneal compatible con la clinica. Se

articulos que no profundizaran en los aspectos a revisar, de , L , ,
decide controles periodicos cada 6 meses con neuroimagen Yy tratamiento

forma que, finalmente, se obtuvieron 7 articulos.
conservador.

Conclusiones

/ La diplopia vertical transitoria secundaria a un neurinoma del IV par craneal es
una patologia poco prevalente.

/ El diagnostico diferencial de una paralisis unilateral del cuarto par craneal
debe incluir una neoplasia intrinseca del nervio troclear.

/ La resonancia magnetica es util tanto para el diagnostico como para el
seqguimiento.

/ La evolucion de este tumor es muy lenta y lo mas frecuente es que estos
pacientes permanezcan estables y se adapten sin requerir una intervencion
neuroquirurgica

/ Podran ser manejados de forma conservadora (prismas) o con radioterapia
estereotactica fraccionada
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