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Espasmo hemifacial
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RESUMEN

El espasmo hemifacial (EHF) es un trastorno motor que
se manifiesta por contracciones tonicoclénicas y/o
ténicas de los musculos inervados por el nervio facial.
Si bien se describen varias causas, lo mas frecuente es
que se deba a un conflicto neurovascular entre el nervio
facial y la arteria cerebelosa media o inferior o venas
de la regién del angulo pontocerebeloso. Se han des-
crito varias modalidades de tratamiento médico
sintomatico. Como tratamiento etiolégico se considera
la descompresién neurovascular (MDV) como la mejor
oferta terapéutica. Las tasas de éxitos de la misma
varian entre el 70 y 92%, con aceptable baja de mor-
bimortalidad en manos entrenadas.

Palabras clave: espasmo hemifacial, microdescom-
presiva vascular, neuropatia compresiva, movimientos
anormales.

FACIAL HEMISPAM
ABSTRACT
Facial hemispasm is a motor disfunction that produces

tonic o toniclonic spasms of the facial muscles. The
most frecuent factor for this is the compression of the
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nerve by an artery or venous arterial complex at the
puntocerebellar angle. Several medical treatments have
being used but the vascular surgical decompression
gives the best results with rates of suceses upto 92 %
and low morbimortality in experienced hands.

Key words: hemifacial spasm, microvascular
decompression, anormal movements comprensive
neurophaty

| espasmo hemifacial (EHF) es un trastorno

motor caracterizado por la contraccion

incontrolada, intermitente y espasmaodica o
ténica de los musculos de una hemicara'®.

Por lo general, es secundario a la compresion
del nervio facial en el angulo pontocerebeloso por una
arteria o vena de la region, y el tratamiento quirdrgico
mas aceptado es la descompresién microvascular
(DMV)720,

El cuadro clinico es conocido desde hace mas
de 100 anos, y a partir de la descripcion de Gowers
se reconoce como entidad clinica®'¢2°. Desde esta fe-
cha, han surgido varias teorias sobre su causa y en los
ultimos anos se ha discutido su fisiopatologia y trata-
miento del EHF?'#7.

En el presente reporte se hace una puesta al dia
sobre historia, causas, fisiopatologia y tratamiento del
espasmo hemifacial.

Aspectos historicos:

Uno de los primeros reportes conocidos sobre
EHF corresponde a Schultze, en 187516202627 Este au-
tor describié un caso de EHF, hallandose en la autopsia
del paciente, un aneurisma de la arteria vertebral que
comprimia el paquete acustico-facial del mismo lado
del espasmo'®?”. Desde 1888, luego de la descrip-
cién de Gowers, este cuadro se reconoce como una
entidad clinica particular'?.
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En 1917, Cushing® demuestra la asociacién en-
tre EHF y tumores del angulo pontocerebeloso. En
1936 Alajouanine y Thurel®® afirman que el EHF es una
reaccion motora del nervio facial (NF) a su irritacion en
cualquier parte de su trayecto periférico. Dos afos
antes, Dandy® plantea la compresion vascular como
causa de la neuralgia del trigémino.

En los 40s, varios trabajos muestran la relacion
entre tumores del angulo pontocerebeloso y doli-
coectasia del tronco basilar con EHF. Esto fue tomado
como referencia para involucrar el sector cisternal del
nervio facial en la patogenia de este sindrome?"2%°,

Los primeros intentos de tratamiento del EHF
implicaron la lesion del NF en algun sector de su tra-
yecto. Entre ellos se describe la ablacion del nervio en
el foramen estilomastoideo o la inyeccién de alcohol
a este nivel>®. En 1899 y 1921 respectivamente, se
describen la seccion del facial y anastomosis con los
nervios espinal e hipogloso®'. Pero se vio que la para-
lisis facial secundaria a la lesién producia mas
inconvenientes que beneficios (Ulceras de cornea)?.

El concepto de la compresion neurovascular
como causa de las rizopatias craneales es planteado
en 1929 por Dandy?, quien lo describi6 para la neu-
ralgia del trigémino®3%. Greenwood® en 1946 afirma el
HEF y la neuralgia trigeminal tiene multiples similitudes.

Los primeros tratamientos intracraneanos fueron
hechos en los 40s, por Campbell y Keedy? y Laine y
Nairac®. Estos Ultimos en 1948 operaron una pacien-
te con espasmo hemifacial, encontrando en la cirugia
gruesas adherencias aracnoidales y un aneurisma de
la arteria vertebral. Liberaron el nervio logrando cura-
cién de la paciente.

En 1960, Gardner®?” publica la primera cirugia
decompresiva vascular para el EHF. Se identificé a la
arteria auditiva interna como causa de compresion y
se la separé del nervio con una esponja de fibrina. El
paciente tuvo remisién completa de los sintomas sin
recidiva. En 1962, Gardner y Sava® publican sus resul-
tados sobre 19 casos, donde hallaron como causa de
la compresion a las arterias auditiva interna y cere-
belosa anteroinferior, aneurismas del tronco basilar y
malformaciones arteriovenosas. Doce pacientes pre-
sentaron remision inmediata y 5 buena evolucién
diferida. Desde entonces la microdecompresiva
vascular (MDV) se convirtié en el tratamiento quirargi-
co de eleccion.

Un paso a destacar es la introduccién del
microscépio quirdrgico en el tratamiento de las
rizopatias craneales por parte de Peter Jannetta®'* en
los 70s. Este autor ha realizado mas de 4 400 cirugias
decompresivas para varias rizopatias craneales (neural-

gia del trigémino, EHF, neuralgia del glosofaringeo,
vértigo, enfermedad de Méniere, HTA neurogénica,
torticolis espasmadica). La técnica usada en la actua-
lidad para realizar las DMV, con pequenas variaciones,
es la descrita por este autor (descompresiva de
Jannetta).

Epidemiologia

El EHF tiene una incidencia de 7.4 a 14.5 casos
cada 100 000 habitantes'®2. Si bien hay descritos ca-
sos en pacientes pediatricos, es un cuadro del adulto
y predomina francamente en la 52 década de la
vida'*%#4_ Por ejemplo, en la serie de Shin, et al *, el
70% de los pacientes tenia entre 40 y 59 afos y so6lo
el 3.3% menos de 30 anos. En el estudio de Kobata,
et al %, sobre 924 pacientes, s6lo 8 (0.9%) tenian me-
nos de 30 anos. Para este autor, la edad de inicio de
la sintomatologia tiene implicancias en la etiologia y
terapéutica, ya que todos sus casos en menores de 30
anos presentaban como etiologia del EHF una com-
presion del NF por arterias y bridas de aracnoides en
el angulo pontocerebeloso (APC). El caso de menor
edad reportado en la literatura es el de un nifio ope-
rado a los 2 anos con un EHF secundario a un tumor
del cuarto ventriculo. El inicio de la clinica se vio a las
tres semanas de vida y hubo curacion de los sinto-
mas luego de la exéresis del tumor®.

Con respecto al sexo, la enorme mayoria de las
series muestran un predominio femenino con porcen-
tajes que llegan al 71%"134%41 En algunas series la
relacion mujer:hombre es de 3a 1.

En casi todos los trabajos consultados, hay una
predominancia del sufrimiento del lado izquierdo*16:384244,
De forma extremadamente infrecuente, el EHF puede
ser bilateral y en estos casos el inicio del cuadro y las
contracciones musculares no son sincrénicas'4546,
Esto ultimo es uno de los pilares diagndsticos para di-
ferenciar el EHF bilateral del blefarospasmo. También
de forma excepcional, se describen casos familiares™.

Un dato interesante es que la neuralgia del
trigémino (NT) y el EHF comparten la misma base
patogénica, sin embargo la incidencia de NT es 1.3 a
2.3:1 con respecto al EHF en Estados Unidos de Nor-
teamerica®. Se ha planteado que esto podria deberse
a la mayor longitud de la zona de entrada radicular
(REZ por su sigla en inglés) del trigémino con respecto
al nervio facial (2.2 y 0.8 mm respectivamente)®’. Pero
en Japon ocurre exactamente lo contrario: los casos
de EHF son 2.7:1 con respecto a la NT®3. Esta diferen-
cia podria deberse a la morfologia del piso posterior
de la base del craneo y al angulo del pehasco, lo que

289



Arch Neurocien (Mex)
Vol 11, No. 4: 288-301, 2006

Espasmo hemifacial

favoreceria diferentes conflictos neurovasculares entre
diferentes poblaciones®.

Presentacién y diagnéstico clinico

La observaciéon del paciente es fundamen-
tal'®2748, | as principales caracteristicas clinicas del EHF
permiten el diagndstico positivo y descartar los dife-
renciales.

Estas caracteristicas son:

1. Esunaenfermedad del adulto y predominantemente
de la 52 década.

2. El inicio es insidioso y solo estan afectados los
musculos inervados por el nervio facial de un lado
(puede haber espasmo bilateral pero el inicio y
manifestaciones clinicas son asimétricas).

3. De forma caracteristica, los primeros musculos en
afectarse son los perioculares (orbicular de los
parpados) y luego hay una progresién cefalocaudal
del compromiso muscular (90% de los casos).

4. El ritmo, sitio anatémico y grado del espasmo es
variable en diferentes momentos en la misma
persona.

5. Se contraen a la vez varios grupos musculares
inervados por el facial, aunque estos estén alejados
entre si anatdmicamente.

6. El espasmo se agrava con situaciones estresantes y
mejora con el reposo pero no es eliminado por el
sueno.

7. No puede ser suprimido de forma voluntaria

8. Como regla general, no hay dolor.

Se deben hacer algunas precisiones con respec-
to a la presentacién clinica ya que hay dos formas
diferentes de EHF2. La mayoria de las veces, las con-
tracciones musculares se inician en el orbicular de los
parpados y posteriormente se afectan de forma progre-
siva los musculos de la hemicara inferior. Esta forma de
presentacion se denomina EHF tipico y representa
entre el 90 y 100% de los pacientes”'34. Por otro lado,
un pequeno grupo de pacientes (entre 4 y 10%) pre-
sentan una evolucién diferente, con afectacion inicial
de los musculos peribucales y compromiso poste-
rior del orbicular’314404950 En varios estudios, se ha
visto que los pacientes con espasmo atipico no tienen
tan buenos resultados en el control de los sintomas
luego de la MDV®2. Jannetta®'* incluso plantea que en
casos de EHF atipico, el sitio de compresién vascular
se sitla en el sector posterosuperior del paquete
acustico-facial, en tanto en los casos tipicos el bu-
cle arterial se ubica en el sector anteroinferior del
mismo. Nagashiro® ademas encuentra que los
pacientes con EHF atipico tiene con mas frecuencia
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arterias pasando entre el facial y el auditivo, haciendo
que la decompresion quirdrgica sea mas dificil y
riesgosa desde el punto de vista funcional.

Una entidad poco frecuente es el EHF
bilateral'®5'4¢, La presentacién clinica comienza con un
compromiso unilateral y luego de un plazo de meses
0 anos se afecta el otro lado. Las contracciones no
son simétricas ni sincrénicas entre ambos lados. El
EHF bilateral representa entre 0.2y 1.1% de los casos
de EHF'®%2,

También se debe destacar que si bien el EHF
caracteristicamente no se asocia a dolor, algunos
pacientes pueden relatar una sensacion de disconfor-
midad o molestia facial.

Si bien es poco frecuente, se pueden asociar
EHF y neuralgia del trigémino’®. Este cuadro denomi-
nado “tic convulsivo doloroso” fue descrito inicialmente
en 1920 por Cushing y en su base generalmente hay
una compresion vascular de ambos nervios'®%%, La
asociacion de EHF y NT representa entre 0.6 y 4.2%
de los casos de EHF®.

Yeh y Tew®” utilizan el término “tic convulsivo”
para definir otro cuadro diferente y mucho menos fre-
cuente, donde hay una neuralgia genicular, causada
por compresion de la porcidn sensitiva del facial (ner-
vio intermediario de Wrisberg). En estos casos, el
paciente asocia al EHF un dolor en el sector interno
del conducto auditivo externo.

La asociacion de mas de una rizopatia com-
presiva en el angulo pontocerebeloso es muy poco
frecuente y representa menos del 3% de los casos®%,

Algunos pacientes pueden relatar que escuchan
zumbidos o ruidos extranos junto con las contraccio-
nes musculares'. Esto es debido a la contraccién de
los musculos del oido medio, inervados por el facial
(junto con el trigémino).

EHFy HTA

Varios autores han planteado que hay una aso-
ciaciéon entre EHF y HTA®458  Jannetta® obtuvo
mejorias en las cifras tensionales de pacientes some-
tidos a MDV del sector izquierdo del bulbo raquideo,
por lo que plantea que muchos casos de HTA idiopa-
tica podrian tener una causa compresiva y responder
al tratamiento quirdrgico. La compresion de la REZ de
los nervios glosofaringeo y vago, de las células C1 del tron-
co cerebral o una isquemia relativa del mismo
secundaria a la compresién podrian producir HTA al
alterar los reflejos preso-reguladores®°. Defazio, et al*®
encontraron asociacion estadistica entre EHF y HTA en
115 pacientes comprados con una poblacién control
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Figura 1: Vista superolateral derecha del contenido de la fosa poste-
rior. La tienda del cerebelo (TC) fue cortada y rebatida hacia el piso
medio de la base del craneo. Hacia adelante se observan el tercer par
craneano (III) y la cardtida interna (ACI) en su salida del seno caver-
noso, hacia la linea media el mesencéfalo (M). Hacia atras, el hemisferio
cerebeloso derecho (HCD). En la region del angulo ponto-cerebeloso
se ven los pares craneanos troclear (IV) y trigémino (V).

Figura 2: Vista detallada del sector postero-superior de la region del
angulo ponto-cerebeloso derecho. La arteria cerebral posterior (ACP)
fue cortada y reclinada hacia la linea media. Se observan los nervios
craneanos que forman el complejo neurovascular superior: ner-
vios oculomotor (III), troclear (IV) y trigémino (V), junto con la
arteria cerebelosa superior (ACS), que pasa por arriba de este ultimo.
En el sector posterior se observa la vena petrosa superior (VPS).

de similares caracteristicas. Esta asociacion fue mayor
con EHF del lado izquierdo. Este autor plantea que
EHF y HTA se pueden asociar por dos motivos: 1. la
HTA de larga data produce elongacién y tortuosidad
de los vasos, que los lleva a comprimir a los nervios
intracraneanos, 2. la compresioén del sector lateral iz-
quierdo del bulbo por una arteria produce HTA. Hay
evidencia experimental en animales y resultados quirdr-
gicos que parecen apoyar esta Ultima opcion®,

Sin embargo, en un trabajo reciente, Tan, et al*®

Figura 3: Vista detallada el angulo pontocerebeloso derecho. Un
separador metalico reclina hacia linea media el hemisferio cerebeloso
y la arteria cerebelosa superior. Se ven el nervio trigémino (V) y la
vena petrosa superficial (VPS). En el fondo del campo, la arteria
cerebelosa media (ACM) dando su rama auditiva interna en relacion al
paquete neural acustico-facial (AF).

estudiaron 117 pacientes con EHF y los compararon
con una poblacién de similares caracteristicas étnicas,
sexuales, edad e indice de masa corporal. Hallaron
mayor incidencia de HTA en el grupo con EHF, pero
dicha diferencia no fue significativa desde el punto de
vista estadistico (42.7 y 39.1%). Loli, et al * no halla-
ron relacién entre la compresion lateral del bulbo y
HTA, pero si una clara asociaciéon entre HTA y HEF
usando una poblacién de pacientes con HEF con ca-
sos control. La diferencia fue significativa (figuras 1-3).

Diagnésticos diferenciales

Los principales diagndsticos diferenciales a
plantear, son otros trastornos motores faciales. Es la
observacion del trastorno motor, la que permitira lle-
gar al diagndstico correcto.

a. Blefaroespasmo: se trata de una contraccion bilateral
y sincrénica de los musculos orbiculares de los
parpados. Esta ausente durante el suefio y no afecta
otros musculos faciales™'®'748, E| principal
diagnostico diferencial se establece con el EHF
bilateral, pero se diferencian en que en el EHF hay
latencia entre la afectacién de ambos lados asi como
las contracciones son asimétricas*®’.

b. Miokimias faciales: son movimientos ritmicos, lentos,
unilaterales que afectan predominantemente al
orbicular de lo parpados. Los musculos faciales se
mueven “como una bolsa de gusanos”.

c. Tics: frecuentemente comienzan en la infancia y
predominan en hombres. Son movimientos rapidos,
estereotipados, breves y pueden tener cierto control
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voluntario. Cambian su topografia con frecuencia y
el musculo mas afectado es el orbicular. Se asocian
frecuentes movimientos rotatorios de la cabezay el
cuello*,

d. Crisis focales: pueden afectar a una hemicara, pero
habitualmente se acompanan de versién oculo-
cefalica y compromiso de otros grupos musculares.
Son mas cortas y violentas pero menos frecuentes
que las contracciones en el EHF.

e. Regeneracion aberrante del nervio facial posparalisis
de Bell: puede ser el trastorno mas dificil de
diferenciar del EHF. Es unilateral y generalmente se
acompana de paresia facial homolateral. La principal
diferencia surge de un correcto interrogatorio para
poner en evidencia la paralisis facial previa y que la
regeneracion aberrante se acompana de epifora, no
asi el EHF.

f. Distonia orofacial (sindrome de Meige): se trata de
movimientos de contraccién del orbicular (blefa-
roespasmo), bilaterales, asociados a movimientos
distonicos oromandibulares.

Etiologia y fisiopatologia

Desde el primer reporte de espasmo hemifacial,
se ha planteado la causa compresiva como etiologia
del mismo®'. En las primeras décadas del siglo pasa-
do varios trabajos evidenciaron compresién del
trigémino y el NF por arterias, venas, malformaciones
vasculares y tumores del angulo ponto-cerebeloso.
Estos datos, fueron tomados como referencia para in-
volucrar el sector cisternal del nervio facial en la
patogenia del EHF. Cabe mencionar, que la misma, tie-
ne varios puntos en comun con la neuralgia del
trigémino 35366263,

En 1962, Gardner®% plantea que el EHF es cau-
sado por una compresién cronica del VIl par craneano
a la salida del tronco encefalico, lo que produce una
reduccién en la vaina de mielina. Esto favoreceria un
“cortocircuito” entre fibras adyacentes, con pasaje del
estimulo de un conjunto de fibras hacia otras. Esta ex-
plicacién, fue aceptada por muchos anos, sin
embargo, trabajos posteriores plantean una alteracién
en el nucleo del facial como causa del EHF54¢5,

Actualmente, se postulan dos teorias: periférica y central

La hipotesis del compromiso periférico, plan-
teada por Gardner®>3, es aceptada por la mayoria de
los autores. La compresion del nervio en la REZ, don-
de hay una transicion entre la vaina de mielina de
origen central (oligodendrocitos) y la de origen peri-
férico (células de Schwann), produce una disminucion
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de la cobertura mielinica a este nivel®. Ello causa dos
eventos: origen ectdpico y transmision cruzada de im-
pulsos (efapsis)?'236467, En la actividad ectdpica, se
originan potenciales de accion simples o en trenes por
cambios en el entorno axonal: irritacion mecanica, al-
teraciones en las concentraciones de calcio periaxonal,
0 un impulso eléctrico viajando por una fibra vecina®.
Las efapsis son “falsas sinapsis” favorecidas por la dis-
minucién de la vaina de mielina en fibras adyacentes,
lo que permite que un impulso se propague desde
una fibra a otra. Para que ocurra transmisién efaptica,
debe haber una disminucion en la velocidad de con-
duccién nerviosa. De esta forma, el potencial de
accion que viaja por una fibra puede excitar nuevamen-
te a otras pasado el periodo refractario de las mismas.

Estas dos condiciones (actividad ectopica y
efapsis) explican: 1. que un impulso voluntario para
contraer el musculo orbicular produzca ademas la con-
traccion de otros musculos (a través de las efapsis) y
2. el origen espontaneo de contracciones musculares
(actividad ectépica). Estos hechos han sido demostra-
dos en estudios electromiograficos de pacientes con
EHF comparados con grupos control?'23, Por otra par-
te, varios autores?'2*% han objetivado con estudios
electromiograficos intraoperatorios, que al hacer la
MDV dejan de registrarse impulsos ectépicos y dismi-
nuyen las repuestas mediadas por efapsis.

Esto también explica que a mayor duracién de
los sintomas antes de la cirugia, mayor es el tiempo
que se demora en que estos desaparezcan. Dichas
mejorias tardias (que representan hasta el 20% en al-
gunas series) se deben a la remielinizacién lenta de las
fibras.

La teoria central, plantea que hay una hiperac-
tividad en el ndcleo del nervio facial, que descarga de
forma incontrolada®” . Esto es favorecido por la com-
presion sobre el nervio. Segln esta teoria, las mejorias
tardias se deben a que las neuronas nucleares demo-
ran en retomar su actividad normal. Quienes la
defienden, afirman que varios estudios electromiogra-
ficos intraoperatorios demuestran que el cruce de
informacién de una neurona a otra se hace en un punto
mas proximal al sitio de compresion. Por ejemplo, las
denominadas ondas F son pulsos antidrémicos que
llegan al nucleo del facial y regresan de forma or-
todrémica a través del mismo grupo de axones®.
Comparando la amplitud y niUmero de ondas F en pa-
cientes con EHF, Ishikawa, et al 8 encontraron una
diferencia significativa entre el lado sano y el afectado.
Estas ondas persistieron durante los controles poso-
peratorios de pacientes sometidos a MDV, lo que
explicaria algunas de las remisiones alejadas.
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Igualmente, para varios autores, la cantidad de
fibras necesarias para crear las contracciones masivas
vistas en el EHF, no pueden ser explicadas por un
pequefo numero de fibras que sufran transmision
efaptica®.

De todas formas, ambas teorias no son
excluyentes y en la década de los 90s, se ha planteado
que lo mas probable es que el EHF sea causado por
una hiperfuncién del nlcleo secundaria a una lesion
periférica del nervio, causada por la compresion vas-
culars°,

Causas de compresion neural

La causa mas frecuente de compresion del NF
es el conflicto neurovascular arterial. El vaso culpable
para la mayoria de los autores es, la arteria cerebelosa
media (AICA por su sigla en inglés). El siguiente vaso
en frecuencia es la arteria cerebelosa inferior (PICA) y
de forma menos frecuente se citan las arterias verte-
bral, auditiva interna y tronco basilar?7:1416:10:40445662.70-73
Frecuentemente las compresiones causadas por el
tronco basilar o la arteria vertebral son debidas a
dolicoectasias de dichos vasos que comprimen el ner-
vio o lo acercan a otros vasos®*7%. Hasta en un 25 a
33% de los casos, hay mas de un vaso arterial com-
primiendo la REZ del facial***4. Las venas de la regién
del APC son la causa del conflicto en menos del 5%
de los casos®™. De forma excepcional, se han descri-
to anastomosis carétido-basilares persistentes como
causa de EHF#0557576,

Como otras posibles causas se han citado tu-
mores del angulo pontocerebeloso (epidermoides,
meningiomas, neurinomas del acustico, trigémino ner-
vio intermediario, lipomas), del foramen yugular o del
cuarto ventriculo*”%77%2, En los casos de tumores del cuar-
to ventriculo, se plantea como causa del EHF la
cercania del tumor al coliculo facial o eminencia teres.
Dicha estructura forma un relieve en el piso del IV
ventriculo que corresponde en profundidad al nlcleo
motor del VI par y a la rodilla del facial®*#*. Los tumo-
res en su conjunto, representan entre el 0.3 y 1.2% de
las causas de EHF77#°_\/iéndolo desde el lado inver-
s0, solo el 3% de los tumores del APC se presentan
con EHF2°77, Los tumores del APC que con frecuencia
se presentan con hiperfuncién de pares craneanos son
los epidermoides, aunque por lo general se manifies-
tan por neuralgia trigeminal. En la serie de Kobata®,
sobre 32 epidermoides del APC, 30 se presentaron con
hiperfuncion de pares craneanos; de ellos 28 fueron neu-
ralgias del trigémino y 2 EHF.

Por lo general el tumor esta del lado del espas-

mo, pero también se han descrito tumores ubicados
contralaterales al espasmo. Esta eventualidad repre-
senta menos del 0.1% de los casos de EHF™. La
explicacion para esto es que el proceso expansivo,
distorsiona el tronco causando un conflicto neurovas-
cular contralateral®®8828 Matsuura, et al ™ plantean
ademas que el desplazamiento del tronco produciria
angulacion, estiramiento y/o compresion del nervio
contra la cara posterior del pefasco. Igualmente, cuan-
do el tumor esta homolateral al EHF, la clinica puede
deberse a compresion directa de la REZ por el tumor
o por vasos desplazados por el mismo o incluso (en
los epidermoides especialmente) a la irritacion del ner-
vio por cristales de colesterol o keratina contenidos en
el tumor*"80,

Otras causas poco frecuentes de EHF son las
malformaciones arteriovenosas, aneurismas del APC,
angiomas venosos 0 compresion por bridas aracnoi-
dales*70858 Esto Ultimo es frecuente en pacientes
jovenes. Los aneurismas son responsables de menos
del 0.5% de los casos e EHF y se describen aneuris-
mas saculares, fusiformes o disecantes de las arterias
vertebral o basilar®.

También es poco frecuente el EHF secundario a
malformaciones de base de craneo. En estos casos se
menciona que una fosa posterior de menor tamano
predispone al conflicto neurovascular®®'. Como se
menciond, la diferente morfologia de la fosa posterior
en diferentes poblaciones se plantea como causa de la
mayor incidencia de HEF en poblaciones orientales®.

Ademas de las causas mencionadas, de forma
excepcional puede haber EHF secundario a lesiones
que afectan al NF en un sector distinto a su trayecto
cisternal, como por ejemplo su porcién intrapetrosa o
en el trayecto extracraneano'®9%, Las compresiones
“perifericas” del NF son cerca del 0.12% de todos los
casos de HEF®*:.

Anatomia quirdrgica del nervio facial:

El nervio facial, se compone de 2 contingentes
de fibras: el nervio intermediario de Wrisberg (que con-
tiene fibras motoras y sensitivas viscerales y
sensoriales) y el facial motor®.

Los axones que componen estos nervios, se
originan en los cuerpos neuronales situados en: 1. nu-
cleo motor, 2. nucleo salival superior (vegetativo) y 3.
nucleo del tracto solitario. Los dos primeros se ubican
en el tegmento pontino; el Ultimo es sensorial (sensi-
bilidad de los 2/3 anteriores de la lengua) y se sitda en
bulbo y protuberancia. Su sector superior, hacia don-
de proyecta el facial, se denomina nucleo gustatorio.
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Luego de su origen, las fibras del facial se diri-
gen hacia atras, dentro de la protuberancia, para
contornear el ndcleo del VI par craneano. El conjunto,
levanta una pequena protrusién en el sector interno del
piso del cuarto ventriculo, denominado eminencia teres
o coliculo facial.

El paquete facial, sale del tronco encefalico en
el surco ponto-bulbar, por fuera del VI par y por dentro
del VIl 'y el floculo del cerebelo®.

Luego de su emergencia del tronco cerebral, el
facial se reune con el VIl par, formando el paquete
neural acustico-facial (figuras 1 a 3). El mismo se com-
pone de los nervios facial, auditivo y vestibulares
superior e inferior, que van acompanados por la arte-
ria auditiva interna®. Este conjunto neural, junto con el
VI par, la arteria cerebelosa anteroinferior (AICA), la
protuberancia, el pedunculo cerebeloso medio, la cara
anterior del cerebelo y el surco pontocerebeloso, for-
man el complejo neurovascular medio de la fosa
posteriors97:%,

El paquete acustico-facial se dirige hacia fuera,
adelante y algo arriba, atravesando el angulo pon-
tocerebeloso hasta alcanzar el conducto auditivo
interno donde termina su trayecto cisternal suba-
racnoideo.

En esta porcién de su trayecto, se ubica la tran-
sicion entra la vaina de mielina central y la periférica
(dependiente de las células de Schwann). Esta transi-
cién comienza entre 2 y 3 mm distal a la salida del VI
par del tronco cerebral y tiene una longitud de entre
6y 12 mm®%.

Como es de esperarse, la arteria que forma el
complejo neurovascular medio es la que comprime la
REZ del VIl en la mayor parte de los casos, aunque
la arteria del complejo inferior (arteria cerebelosa
posteroinferior o PICA) o la vertebral pueden ser tortuo-
sas y comprimirlo. Debe destacarse que en varios
estudios anatémicos de individuos fallecidos por cau-
sas extraneuroldgicas y sin EHF, es muy frecuente ver
contactos neurovasculares entre el paquete acustico-
facial y los vasos que lo rodean®'%2, Por ejemplo,
Matsushima, et al'® sobre 35 casos, no encontrd con-
tacto arterial en un caso. Diez piezas tenian un
contacto neurovascular, 20 tenian dos y en cuatro ca-
sos alguna arteria contactaba con el paquete en tres
puntos diferentes. El vaso que con frecuencia toma
contacto con el VIl es la AICA. Debe destacarse que
en la mayoria de los casos anatomicos, el conflicto
neurovascular es distal a la REZ, en las cercanias del
meato auditivo interno. En este punto la AICA hace una
curva, el loop meatal, desde donde se origina la arte-
ria auditiva interna'®®'%. Se han descrito casos de HEF,
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donde el conflicto neurovascular se ubicé dista a la
REZ'®,

Estos hallazgos anatémicos, han llevado a plan-
tear que: 1. el contacto neurovascular es muy
frecuente, pero por lo general en el sector distal del
nervio, por ello, en la MDV, debe liberarse la REZ y no
seria necesario explorar la porcién meatal del nervio en
todos los casos'®. La exploracion distal se justificaria
en caso de no encontrar la REZ comprimida o en caso
de recurrencia'®. 2. Si el contacto neurovascular es tan
cémun, épor qué no lo es el EHF?. Este es uno de los
argumentos usados por los defensores de la teoria
central o nuclear.

Paraclinica

El diagnéstico de EHF es clinico, por lo tanto,
la paraclinica esta destinada a poner en evidencia la
causa de la compresion.

Los estudios imagenoldgicos que tienen valor
son la TAC e RM de craneo sin y con contraste. En la
actualidad la mayoria de los autores utiliza la RM,
dada su mayor definicién de imagenes en la fosa pos-
teriorsese87,

Tanto la TAC como la RM permiten descartar la
presencia de masas tumorales en la fosa posterior.
La RM puede ademas poner en evidencia malforma-
ciones vasculares de dicha region, especialmente si se
hace angio-RM¥®".

En algunos casos, la RM puede mostrar las ca-
racteristicas anatdmicas de la zona de salida radicular
del paquete acustico-facial o evidenciar un doli-
coectasia de la arteria vertebral o el tronco basilar*-1%.
Se debe recordar que los vasos se ven en la secuencia
T1 como una imagen con vacio de flujo y por lo tanto
no se puede ver de forma detallada'®.

Algunos autores plantean el uso de secuencias
especiales de RM con cortes finos o reconstruccion
tridimensional del angulo pontocerebeloso®7%1%. Me-
diante dichas técnicas, Kumon, et al ®® han evidenciado
el vaso culpable de la compresion en 20 pacientes estu-
diados. Sin embargo, la utilidad de este estudio es
relativa para la planificacion del acto quirdrgico y su
posterior control, ademas requiere un software espe-
cial®”%, Por ejemplo, Chang, et al ® han demostrado
que en estudios posoperatorios de RM con reconstruc-
cién 3D, el grado de decompresion imagenologica no
se correlaciona de forma significativa con la mejoria
clinica ni con el tiempo de mejoria.

Recientemente, Fukuda, et al ° demuestran el
uso de la RM con cortes finos (0.9mm con gap entre
cortes de 0.45mm) para demostrar el conflicto neu-
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rovascular tanto en espasmo hemifacial como en
neuralgia del trigémino. Sobre 60 pacientes, encontraron
el conflicto neurovascular en 71 y 90% respectivamen-
te para NT y EHF. Los falsos negativos se debieron a
compresiones distales, vasos hipoplasicos, compre-
siones por venas o0 engrosamientos aracnoidales. Esta
técnica seria Util para la planificacion del acto quirur-
gico, ya que en casi el 90% de los casos los hallazgos
del intraoperatorio coincidieron claramente con lo
mostrado por el estudio.

La arteriografia cerebral no es aceptada como
un estudio de rutina, salvo que la RM haga sospe-
char una malformacion vascular. En estos casos la
arteriografia es de suma utilidad para caracterizar
la malformacién y sus relaciones.

En la literatura consultada, se mencionan otros
estudios, como los potenciales auditivos, el audiogra-
ma o el electromiograma de los musculos faciales®”'%7.
Los dos primeros estudios tendrian valor para comparar
con otro estudio posoperatorio ya que la hipoacusia
es una de las complicaciones mas frecuentes de la
MDV?®”. También seria util para demostrar una hipo-
acusia severa contralateral al EHF, lo que para Jannetta™
constituiria una contraindicacioén relativa para la ciru-
gia.

En cuanto al electromiograma (EMG), si bien
muestra alteraciones caracteristicas (respuesta muscu-
lar anormal y respuesta de mas de un grupo muscular
frente al estimulo), no es usado por la gran mayoria de
los autores en el preoperatorio*®°. Este estudio seria
de valor en el intraoperatorio y su utilidad se basa en
el cambio en el patrén de descarga de los musculos
faciales después de la decompresion*!.66.1%.110 |ncluso,
Mooij*' plantea que la no desaparicion de la respues-
ta anormal luego de la decompresién, debe llevar al
cirujano a seguir explorando en busca de otro conflicto
neurovascular.

Si esta aceptado el uso reglado de potenciales
evocados auditivos en el intraoperatorio, ya que la al-
teracion de los mismos aparece precozmente frente al
compromiso funcional del nervio auditivo. Utilizando
los potenciales en el intraoperatorio disminuye la inci-
dencia de hipoacusia luego de la cirugia.

Tratamiento

El EHF es un cuadro que no pone en riesgo la
vida del enfermo, pero si lo pone en inferioridad de
condiciones sociales y laborales. Puede dificultar o
incluso impedir actividades diarias como el ver televi-
sién o manejar un vehiculo. En un estudio que valoré
la vida social, laboral y autoestima de pacientes con

EHF, se vio que la calidad de vida es menor que en la
poblacion general y la tendencia a la depresion es
mayor?>®2, Esto es mas grave en casos donde hay cli-
nica mas severa, mala respuesta al tratamiento y
compromiso de todos los territorios musculares®. Por
ello, el tratamiento debe ser implementado lo antes
posible luego el diagndstico y debe perseguir la cu-
racion o mejoria franca del paciente.

Los primeros intentos de tratamiento del EHF
implicaron la lesion del nervio facial en algun sector de
su trayecto, pero la paralisis facial secundaria a la le-
sién del nervio producia mas inconvenientes que
beneficios (Ulceras de cérnea)®.

En 1960, Gardner3¢%” hace la primera decom-
presiva vascular. Identifico a la arteria auditiva interna
como causa de compresion y la separo del nervio con
una esponja de fibrina. El paciente tuvo remision com-
pleta de los sintomas sin recidiva. Desde este entonces
la microdecompresiva vascular (MDV) se convirtié en
el tratamiento de eleccion.

Un paso a destacar es la introduccién del
microscopio quirdrgico en el tratamiento de las
rizopatias craneales por parte de Peter Jannetta® en
los 60s. Actualmente es uno de los autores con mas
experiencia y plantea que la MDV es el Unico tratamien-
to que muestra ser efectivo a largo plazo, con muy
baja tasa de recidivas y con baja morbimortalidad en
manos expertas.

En la actualidad, el tratamiento mas aceptado
para el EHF es la decompresiva microvascular (DMV)
del nervio facial>"1424324045 Algunos autores, y sobre
todo en los Ultimos anos, plantean como opcién de
tratamiento el uso de farmacos, en particular, la toxi-
na botulinica"7.

Tratamiento médico:

El armamentario farmacolégico para tratar
el EHF es muy reducido. Si bien hay reportes sobre el
uso de baclofeno y carbamacepina', la droga mas di-
fundida y con la que se tiene mas experiencia es la
téxina botulinica-7.

Esta téxina es producida por clostridium botru-
linum y hay 8 subtipos. La mas usada es la toxina tipo
Ay estad aprobada por la FDA para su uso en: EHF,
blefaroespasmo y estrabismo™ 1613,

Su mecanismo de accion esta dado por el blo-
queo de la liberacion de acetilcolina en la unién
neuromuscular, pero no disminuye su sintesis ni las
propiedades eléctricas de las fibras nerviosas o
musculares'®'3, Actla entonces en el sector pre-
sinaptico.

Su uso tiene ventajas y desventajas. Entre las
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primeras estan: evitar los riesgos anestésico-quirdrgi-
cos; se puede modular su accién aumentando la dosis
inyectada; sus efectos adversos generalmente son lo-
cales, bien tolerados y transitorios; se utiliza de forma
ambulatoria. Entre las desventajas se mencionan: no
hace un tratamiento definitivo de la enfermedad de ba-
se; no puede usarse en ninos o embarazadas; debe ser
empleada (si es que se hace) con sumo cuidado en
miasténicos; tiene efectos sistémicos potenciales; la
exposicion prolongada y reiterada puede producir atro-
fia muscular por denervacién funcional, aunque si se
detecta precozmente, revierte al discontinuar su uso;
tiene un costo econémico que se repite en cada se-
sioén.

Para usarla, se inyectan dosis bajas (2.5 a5 Ul)
en los musculos blanco. Dado que por lo general, lo
mas molesto para el paciente es la contraccion del
orbicular, Elston''2 sélo infiltra este musculo obtenien-
do buenos resultados. El efecto deseado puede
demorar unas 48 a 72 horas en aparecer y se reco-
mienda inyectar en varios puntos diferentes el musculo
pequenas cantidades de droga. Con ello se disminu-
ye el area de difusion de la toxina (que puede llegar
a ser hasta 5 cm) y se minimiza su accién sobre gru-
pos musculares no deseados!-113,

La dosis utilizada es unas 600 veces menor a la
dosis letal 50 para un hombre de 70 kg (cantidad de
toxina necesaria para matar la mitad de los individuos
de una poblacién), por ello se considera que su uso
es muy seguro. En varios estudios se han viso com-
plicaciones locales transitorias sin compromiso
sistémico''"""3117 Entre las complicaciones locales se
mencionan: ptosis palpebral por difusion de la toxina
al elevador el parpado superior (2.6%), fotosensi-
bilidad, ojos secos y Ulcera de cérnea (2%) por
disminucién del parpadeo'®1-115:117,

Con la toxina botulinica se obtiene buenos re-
sultados entre el 90 y 100% de los pacientes, pero su
efecto es limitado en el tiempo'"1218111.112 En |as series
de Elston'2 y Dutton'2, la duracion del efecto fue de
entre 12 y 20 semanas con un promedio de 11.8 a
15.3. Luego de este periodo, se debe repetir la inyec-
cion.

Por estas razones, el uso de toxina botulinica es
una buena opcién en aquellos pacientes que no acep-
tan la cirugia o que tienen riesgos elevados, si bien
algunos la consideran como la primera opcion'''3,

Tratamiento quirdrgico:
Se describen varias posibilidades en el trata-
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miento quirdrgico del EHF, pero la mayoria pueden
agruparse en dos categorias: 1. métodos de
“acolchonamiento” del conflicto neurovascular (o
decompresiva microvascular) y 2. métodos de
traSpOSiCién Vascu|ar2,7,18,24,32,39-45,62,72,87,106,107,118,125' Se re-
portan otros tratamientos, pero con resultados
dudosos y poco sustento, como la electrocoagu-
lacion del nervio facial'.

El mas utilizado es la MDV por craniectomia
retromastoidea o suboccipital. La cirugia se puede rea-
lizar en posicion sentado, “Park Bench” o sus
variaciones, y toma como referencia reperes anato-
micos'?>28, | os mismos son: la cresta suprameatal,
apofisis mastoides, protuberancia occipital externa (o
inion) y asterion'126129. Con estos reperes, se identi-
fica el trayecto del seno lateral, su codo y el seno
sigmoideo, desde la superficie. Dos lineas, una inio-
meatal y otra que sigue el eje de la mastoides, marcan
la topografia del seno transverso y sigmoides,
respectivamente’®”-12°,

La posicion del paciente en “Park Bench”, sigue
una regla: la posicion del vértex dicta la exposicion de
los pares craneanos'®'2°, Por ello, Jannetta'®'2° reco-
mienda colocar la cabeza rotada hacia el lado
contralateral a la sintomatologia y lateralizada 15 gra-
dos con respecto a la linea del piso para exponer el
paquete acustico-facial. Guarnieri, et al '* utilizan una pe-
quena variacion en la posicién, colocando al paciente
en la denominada posicién ventro-lateral. En la misma,
el trono del paciente queda casi en decubito ventral y
la cabeza rotada. Segun estos autores la embolia aé-
rea virtualmente se elimina sin incomodidad para el
cirujano y puede utilizarse para cualquier tipo de pa-
tologia situada por detras de la linea bimastoidea.

La incision en piel, es de unos 5 a 6 cm situa-
da Y4 por arriba y % por debajo de la linea inio-meatal
y ubicada 0.5 cm por dentro de la implantacion del
cabello. Para individuos de cuello corto la incisién
debe ser mas larga y algo dirigida a la linea media,
para reclinar los planos musculares con mayor facili-
dad y no limitar la exposicion ésea.

La craniectomia se hace por debajo y dentro
del asterion, y tiene unos 3 cm de didmetro'128.12 | g
misma debe abarcar la unién seno transverso-seno
sigmoideo, para maximizar la exposicion intradural sin
retraccion cerebelosa. Se abre la dura con flap hacia
lateral y se separa el cerebelo para llegar al angulo
pontocerebeloso. Se recomienda la traccién minima y
orientada hacia arriba y adentro, evitando la traccion
longitudinal ya que se asocia a hipoacusia. El conflicto
neurovascular se debe buscar hacia el sector del VI
par cercano al tronco cerebral, aunque puede estar
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mas distal'®. Se separa el vaso culpable con un trozo
de teflon y se cierra dura y planos musculares de for-
ma hermética. Es fundamental la coagulacion de los
puntos de sangrado, especialmente las venas, y la
colocacién de cera en los bordes 6seos (en el abor-
daje y el cierre) para disminuir la incidencia de embolia
aérea'®. Rak, et al'® mencionan el uso de endoscopia
como apoyo en las cirugias decompresivas, con bue-
nos resultados.

RESULTADOS

La mayoria de las series consultadas, muestran
entre un 80 y 98.3% de éxitos en el tratamiento de EHF
|uego de |a MDV2,7,11,24,33,40-46_

Segun Marneffe*, los resultados luego de la
MDV pueden agruparse en 4 categorias: excelente
(desapariciéon completa de sintomas), bueno (reduc-
cién del 80%), mediocre (reduccion de entre 20 y 80%)
y falla. Para este autor, los resultados satisfactorios (ex-
celente o bueno) son del 76% en el primer dia del
posoperatorio. Luego de 2 meses de seguimiento, se
llega al 80% y al final del mismo (entre 1 y 18 anos),
el nimero de pacientes con resultados satisfactorios
llega al 85%. Esto pone claramente en evidencia que
un grupo de pacientes tiene una mejoria progresiva y
que una falla en el tratamiento inicial, no significa que
el paciente no mejorara en la evolucion.

Sin embargo, también hay un grupo de pacien-
tes que luego de una mejoria o curacién inicial,
recidivan***3'. Por ejemplo, Kureshi y Wilkins'®', en una revi-
sién sobre 446 decompresivas por neuralgias del
trigémino o EHF encontraron la necesidad de reex-
plorar a 31 pacientes en un lapso de entre 11 dias y
12 anos. Sobre 115 pacientes operados por EHF, 8
recidivaron y se reexploraron. Para Marneffe**, las reci-
divas fueron del 9% en un lapso entre 2 meses y 8
anos luego del procedimiento.

Por esta razén, varios autores plantean la
reexploracion de la fosa posterior en caso de recidiva
de los sintomas. Sin embargo, la tasa de buenos re-
sultados es menor y la aparicion de complicaciones
mayor con respecto a la primer cirugia. Por ejemplo,
en 8 pacientes reexplorados, Kureshi y Wilkins'' ob-
tuvieron 2 mejorias totales, 4 parciales y 2 pacientes
sin mejorias. En esta serie, 6 de 8 pacientes presenta-
ron alguna complicacién contra 1 de 115 en la primer
cirugia.

Complicaciones

En manos entrenadas, la MDV tiene bajo indice

de complicaciones, pero algunas de ellas pueden ser
graves e incapacitantes o incluso mortales.

Las complicaciones y secuelas mas frecuentes
de la MDV por espasmo hemifacial son la paresia o
paralisis facial y los trastornos auditivos, estos pueden
ser transitorios o definitivos.

Los trastornos del nervio facial se presentan en-
tre el 1y 23 % de los pacientes y se describen desde
paresias leves y pasajeras hasta paralisis per-
mantentes. Esto Ultimo es poco frecuente. Los déficits
del VIl par craneano pueden verse de inmediato luego
de la cirugia por lesion directa o manipulacion del mis-
mo, o aparecer en la evolucion. En este Ultimo caso
se plantea que sea secundario a edema o0 compromi-
so vascular, tanto de los vasa vasorum como de la
arteria auditiva interna”#+118132_ E| compromiso del VI
par tiende a mejorar en el tiempo, para Mooij*' la pa-
resia facial se presenta en el 23% de los pacientes en
el posoperatorio inmediato y en el 4.1% al ano de se-
guimiento.

La hipoacusia o sordera pueden verse entre el
2.6y 15.6%"'16184072 | g incidencia de trastornos
audutivos disminuye con la experiencia del cirujano, el
uso de monitoreo de potenciales auditivos intraope-
ratorios y el tiempo posoperatorio. Strauss, et al 1*2
reportan menor incidencia de deficits auditivos con el
uso de dexametasona, nimodipina intravenosa en el in-
traoperatorio y ligera hemodilucion. EI mecanismo
propuesto es la mejoria de la performance microcircu-
latoria. Como ya se menciond, estas complicaciones
son mucho mas frecuentes en reintervenciones'2.

Las compliaciones graves, representaron un
3.2% sobre 278 pacientes intervenidos por Hanakita y
Kondo'32. Estas complicaciones fueron: hematoma
subdural agudo supratentorial, hematoma o infarto de
cerebelo, infarto de tronco y de la arteria cerebral pos-
terior, estado de mal epiléptico posoperatorio y
hematoma intracerebral. De estos pacientes, 2 fallecie-
ron (0.7%).

Se describen otras complicaciones como fistula
de liquido cefalorraquideo (2.6%), infeccion de la he-
rida operatoria (1%), meningitis bacteriana (0.5%) o
aséptica, seudomeningocele, embolia aérea (en los
pacientes operados en posicion sentado), neu-
moencéfalo a tension, hemotimpano, otitis serosa,
diplopia transitoria, vértigo” 1164044131135,

Para Wilkins'® hay ciertas complicaciones, como
la embolia aérea, hematoma intracerebral, hematoma
subdural supratentorial (HSD) y neumoencéfalo a ten-
sidén que se ven casi Unicamente en la posicidn
sentado. Estas dos Ultimas complicaciones se debe-
rian a que en posicidn sentado esta facilitada la salida
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de LCR a favor de la gravedad. En el caso del HSD la
salida de LCR desde el sistema ventricular hace per-
der “tono” al cerebro, tensando las venas puente's33,

Entre las complicaciones extraneurologicas, se

describen neumonia asociada a la ventilacién,
tromboembolismo pulmonar, hemorragia digestiva*©+'.

La mortalidad es muy baja, sobre todo en ma-

nos expertas y representa entre 0 y 0.7% de los
pacientes intervenidos” 14404572,

16.
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