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Oftalmoplejia internuclear horizontal
bilateral completa; sintoma de
presentacion de un brote de esclerosis
multiple

Complete bilateral horizontal internuclear
ophthalmoplegia as a sign of multiple sclerosis
relapse

Sr. Editor:

Se presenta el caso de una mujer de 63 anos, diagnosticada
hacia 4 anos de esclerosis multiple (EM) (segun criterios de
McDonald) por sindrome desmielinizante aislado y la apa-
ricion en RMN craneal y medular completa de multiples
lesiones sugestivas de origen desmielinizante a nivel cere-
bral y medular.

Acude de nuevo a consulta por inestabilidad y altera-
cion de la vision, consistente en diplopia e incapacidad
para dirigir la mirada de forma voluntaria, iniciadas 15 dias
antes.

La exploracion neurolégica mostré una oftalmoplejia
completa en el plano horizontal (ausencia de movimientos
sacadicos, de persecucion, asi como de movimientos ocula-
res en maniobra oculocefalica), convergencia conservada,
sin restricciones en el plano vertical ni alteraciones pupila-
res asociadas; y nistagmo en supraversion de la mirada. No
se observa debilidad facial ni afectacion del resto de pares
craneales, siendo el resto de la exploracion normal.

La RMN cerebral muestra extensas areas hiperintensas en
secuencias de TR largo, confluentes a lo largo de la inter-
fase calloseptal y sustancia blanca profunda periventricular,
ya conocidas. Asi mismo, se observa una pequefna zona de
hipersefal rodeando al iv ventriculo, en region posterior pon-
tina, que no se apreciaba en el estudio previo (figs. 1y 2).

El estudio de LCR mostro la presencia de bandas oligo-
clonales 1gG, que estaban ausentes en el suero, asi como un
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Figura 2 Esquema explicativo de la lesion que se evidencia
mediante RMN craneal.

incremento en la secrecion intratecal de I1gG. Otros estudios
adicionales (hemograma, bioquimica general, autoinmuni-
dad, estudios seroldgicos) resultaron normales.

La paciente fue tratada con bolos iv de metilpredniso-
lona 1g/24h durante 5 dias, observandose una leve mejoria
de la paresia ocular, haciéndose aparente la oftalmoparesia
internuclear bilateral y la recuperacion parcial de la abduc-
cion de forma asimétrica. En la Ultima revision, realizada
6 meses después de iniciado el cuadro, la recuperacion habia
sido completa.

La afectacion oculomotora es muy frecuente en la EM
a lo largo de su curso evolutivo, y de todas las descritas,
la oftalmoplejia internuclear, resultado de la lesion en la
cintilla longitudinal media, se ha considerado un signo de
afectacion del tronco cerebral caracteristico de la enferme-
dad. Una extension de la lesion afectando por proximidad al
nucleo abducens y/o la formacion reticular pontina adya-
cente produciria una oftalmoplejia en el plano horizontal
en la que solo es posible la abduccion del ojo contralateral
a la lesion, y que se ha denominado «sindrome del uno y
medio»'.

Mucho mas rara es la aparicion de oftalmoplejia horizon-
tal completa como causa de una lesion desmielinizante como
la que describimos en nuestro caso, y que ha sido publicada
en pocas ocasiones en la literatura cientifica. Este sindrome
ha sido recientemente bautizado como «sindrome del 1+1»2.

En este caso, existe afectacion bilateral del ncleo abdu-
cens y formacion reticular pontina adyacente o bien, como
también se ha descrito, como resultado de la suma del
dano de las fibras del vi par recién emergidas de ambos
nucleos junto con afectacion del fasciculo longitudinal
medial®.

La afectacion del nlcleo abducens suele acompanarse de
afectacion del nervio facial que lo rodea antes de continuar
su trayecto para emerger lateralmente en la protuberancia®.

En nuestro caso, la ausencia de paresia facial indica-
ria el primer mecanismo como el mas probable, segin se
deduce de la imagen de RMN craneal. En un analisis de serie
de casos con oftalmoparesia en los que se correlacionan
hallazgos clinicos y de RMN craneal, se describe un caso con
paralisis completa de la mirada horizontal con una lesién
discreta restringida a la zona medial de la region dorsal de
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la protuberancia, sin compromiso aparente del nicleo abdu-
cens o formacion reticular pontina paramediana, similar a
la que presentamos, y en la que aparte de la afectacion
del fasciculo longitudinal medial, se implica al nlcleo del
rafe interpositus ventral al mismo como posible causa de la
paralisis de la mirada®.
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Paralisis de cuerdas vocales como forma
de presentacion de miastenia gravis con
anticuerpos anti-MuSK

Vocal cord paralysis as a manifestation of
myasthenia gravis with anti-MuSK antibodies

Sr. Editor:

Los pacientes con miastenia gravis con anticuerpos anti-
MuSK (muscle specific tyrosine kinase) representan un
subconjunto con caracteristicas diferenciales de los que
presentan anticuerpos antirreceptor de acetilcolina. Esta
enfermedad predomina en mujeres, con una edad de
comienzo alrededor de la cuarta década. Los pacientes
desarrollan sintomas faciales y bulbares predominantes y
frecuentes episodios de crisis respiratorias; presentan una
mala tolerancia y falta de respuesta terapéutica a los far-
macos anticolinesterasicos'. Muchos pacientes se deterioran
rapidamente al inicio de la enfermedad y la plasmafére-
sis es el tratamiento preferido por algunos centros. Sin
embargo, el pronostico a largo plazo es similar al de pacien-
tes con miastenia gravis con anticuerpos antirreceptor de
acetilcolina?.

Mujer de 46 anos sin antecedentes patologicos de interés.
Acude a Urgencias por un cuadro de 3 semanas de evolucion
de disnea de moderados esfuerzos de predominio vespertino
asociada a disfonia y estridor. No presentaba otra clinica bul-
bar ni ocular, asi como tampoco debilidad en extremidades.

La exploracion general fue normal. En la exploracion neu-
rologica se evidenciaba una voz disfonica asociada a estridor
que aumentaba con la repeticion. Igualmente existia ptosis
palpebral de predominio derecho que también aumentaba
con la repeticion. No existia oftalmoparesia ni otros datos
patologicos en la exploracion. La laringoscopia directa evi-
dencié una paresia de la abduccién de las cuerdas vocales
que condicionaba una reduccion en la apertura de la luz de
20°. Se realizo un test de Tensilon®, que fue negativo.

La analitica general con anticuerpos antirreceptor de
acetilcolina y anticanales de calcio fue negativa. Anti-
cuerpos anti-MuSK positivos: 9,0 nmol/L (normal <0,05). La
radiografia de torax y la TAC toracica fueron normales. En el
EMG se puso de manifiesto un aumento del jitter en mUsculo
frontalis y un decremento significativo en la estimulacion
repetitiva a bajas frecuencias en el orbicularis oculi.

El tratamiento con piridostigmina hasta dosis de
180mg/dia no mejoro la clinica y fue mal tolerado
por diarrea y nauseas. Se pautd prednisona a dosis de
1mg/kg/dia con mejoria y desaparicion de la clinica,
quedando asintomatica. En el seguimiento se ha podido
reducir la dosis hasta 20mg/dia, ya que descensos mayo-
res condicionan la aparicion de estridor, ptosis palpebral y
diplopia.

La paralisis de abduccién de las cuerdas vocales puede
deberse a multitud de trastornos, alguno de ellos neurolo-
gicos. La paralisis condiciona un aumento de la resistencia
al flujo aéreo vy, con ello, disfonia y estridor por debilidad
en los musculos cricoaritenoideos posteriores. Excepcional-
mente la paralisis de cuerdas vocales puede ser el inicio
de una miastenia gravis. En la variante de anticuerpos anti-
MuSK, debido a la preferencia por la musculatura bulbar, se
han descrito varios casos pese a la baja frecuencia de este
tipo de miastenia gravis>“. En los casos descritos hasta el
momento, incluido el nuestro, la paralisis es de la abduc-
cion y no de la aduccion, por lo que debe existir una
predisposicion para afectar a los musculos cricoaritenoideos
posteriores.

La presencia de disfonia y estridor que aumenta con
la fatigabilidad nos debe hacer sospechar una miastenia
gravis bulbar. La falta de respuesta a los anticolinestera-
sicos y la negatividad de los anticuerpos antirreceptor de
acetilcolina no descartan esta posibilidad, ya que hemos
visto que en la miastenia gravis con anticuerpos anti-MuSK
estos datos son negativos. La realizacion de estudios neu-
rofisiologicos en esta entidad muestra los datos tipicos de
enfermedad de la union neuromuscular con decremento en
la estimulacion repetitiva a bajas frecuencias y el jitter
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