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Alteraciones en el mapeo cerebral en la endotropia
congeénita variable?

Martin Gallegos’, Silvia Moguel®, Bernardo Rubin de Celis?

RESUMEN

Objetivo: Demostrar las alteraciones cerebrales que suceden en el sindrome estrébico de endotropia congénita con
variabilidad angular y disincronia (SEVA).

Material y método: Estudio prospectivo, transversal, descriptivo y observacional. Se ingresaron pacientes con SEVA
constituido por endotropia congénita, sin dafio cerebral evidente, variabilidad angular, limitacion de abduccién, nistagmo
de mirada |ateral, nistagmo latente, desviacion vertical disociada, astigmatismo hipermetrépico, ambliopia, supresion y
fendmenos de disincronia como incomitancia horizontal activa 'y fenémeno en “bola de billar”. A todos los pacientes se
les realizd exploracion estrabol6gica completa, electroencefalografia digital, mapeo cerebral y oculografia simulténea,
filmacion con luz infrarroja para andlisis de los movimientos oculares lentos.

Resultados: Obtuvimos 11 casos, con mayor predominancia en sexo femenino. En todos ellos se evidenciaron los fen6-
menos disincrénicos del trayecto de version y la relacion con los fendmenos eléctricos que demostraron una falla de la
corteza cerebral fronto-temporal consistente en un desequilibrio en el tiempo entre ambos hemisferios al inicio del
impulso, que no se observé en otros tipos de estrabismo.

Conclusiones: Se demuestra la evidente disincronia cortical entre ambos hemisferios en el sindrome estrabico descrito
por Gallegosy Moguel como endotropia congénitacon variabilidad angular y disincronia, sugiriendo larelacién neurol gica
del estrabismo variable y una alteracion cerebral con caracteristicas especificas (Prueba exacta de Fisher= <0.001).

Palabras clave: Estrabismo, variabilidad angular, sindrome de Gallegos y Moguel, nistagmo, endotropia congénita,
mapeo cerebral.

SUMMARY

Objetive: To identify the cortical damage in an strabological syndrome with congenital esotropia, variability and
uncoordinated movement (SEVA).

Material and method: This is a prospective, transversal, descriptive and observational investigation in patients with
congenital esotropia, variability, limited abduction, latent and lateral nystagmus, dissociated vertical deviation, amblyopia,
suppression, and asymmetric movements. All patients were studied with strabological exploration, digital
electroencephal ography, brain map, oculography, and infrared light recording for slow movements.

Results: We obtained 11 patients, most of them females. In all patients we could see the asymmetric movements and
their relation with electrical alterations with a failure in the fronto-temporal cortex with loss of time of the stimulus
between both hemispheres. This kind of alterations is not seen in other strabismus.

Conclusions: We demonstrate the evident asymmetric cortical impul se between hemispheresin the strabological syndrome
happening during the al so asymmetric movement, described by Gallegos and Moguel as congenital esotropiawith variability
and uncoordinated manifestations, but now related to anomalies in the brain cortex (Fisher test= <0.001).

Key words: Strabismus, variability, Gallegos-Moguel syndrome, nystagmus, congenital esotropia, brain map.
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INTRODUCCION

En el control de los movimientos oculares se ha establecido
el concepto de “centros’ que constituyen un volumen de
neuronas definidas anatdmicay funcional menteinteractuan-
do desde la corteza y €l tronco cerebrales para lograr 1os
movimientos oculares. Esto ocurre, por giemplo, en el control
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delos movimientos sacédicos que se originan probablemente
en los campos visuales contralaterales en los que, incluso,
cada hemisferio puede producir también sacédicos ipsolate-
rales. Sin embargo, aun conociendo la importancia de la
corteza visual en el control de los movimientos oculares
normales, es poco lo que se puede demostrar como causa-
efecto en el desarrollo de las anomalias estrébicas. Existen
estudios que demuestran claramente la participacion de &reas
corticales como frontoparietales, estriada lateral y girus
fusiforme en la vision binocular, por 1o que puede inferirse
la gran importancia de la integridad de estas areasy, de lo
contrario, su influencia en la génesis del estrabismo (1). El
objetivo del presente estudio es identificar y demostrar las
alteraciones cortical es que suceden en el sindrome estrabico
reportado por Gallegos y Moguel como sindrome de
endotropiacongénitacon variabilidad angular y disincronia.
(SEVA) (2.

MATERIAL Y METODOS

Es un estudio prospectivo, transversal, descriptivo y
observacional, de octubre 2001 a octubre 2002. Se ingresa-
ron pacientes con diagndstico de endotropia congénita de
angulo variable con evidencia clinica de movimiento
incomitantey disincrénico. A todos |os pacientes selesrea
liz6 exploracion estraboldgica completa, refraccion
atropinica, electroencefalografia digital, mapeo cerebra y
oculografia simulténea, y filmacion con luz infrarroja para
andlisis de los movimientos oculares.

Para el diagndstico de endotropia de éngulo variable con-
génita con disincronia se estudiaron los siguientes eventos:
variabilidad angular, asimetria en el estudio del trayecto de
version con los fendbmenos de ata ganancia presentando €
caracteristico fendmeno en “bola de billar” (FEBB), y la
secuencia de las fases de quietud (Q), de restitucion (R) y de
seguimiento (S), presencia de nistagmo latente, nistagmo de
miradalateral (NML) y limitacion de abduccion, y seregistro
su relacion con desviacion vertical disociada (2, 3).

El registro deladisincroniaserealizd en todos | os pacien-
tes bajo un estudio del movimiento suave de versién
horizontal tanto en condiciones mesopicas como escotopi-
cas, colocando al sujeto sentado, en posicion de frentey con
la cabeza sujeta. Se correlaciond la secuencia clinica del
FEBB con el electroculograma (EOG) y el mapeo cerebral
(MC). El examen serealiz6 llevando siempre una secuencia
del trayecto delevo adextroversiony dedextro alevoversion
con un estimulo blanco y opaco de 5 mm de didmetro, a 50
cm delos ojos del sujeto y con un desplazamiento constante
de 5°/seg. Lla exploracion se hizo apegandose a los
lineamientos de la Convencidn Internacional de Ginebra
para la toma de medidas antropométricas en sujetos vivos.
En todos | os casos estudiados se ha eliminado la influencia
vestibular y 1os movimientos oculares rapidos (MOR); los
movimientos de re-fijacion han sido controlados.

Se registraron los resultados de cada paciente determi-
nandose el comportamiento delosfenémenos de disincronia
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y surelacién con larespuesta el éctricadelaelectroencefal o-
grafiay del mapeo cerebral.

Se estudié un grupo control de 6 pacientes sin SEVA para
identificar el comportamiento eléctrico en ellos. Los resul-
tados fueron expuestos a prueba estadisti ca exacta de Fisher.

RESULTADOS

Se ingresaron 11 pacientes (7 mujeres y 4 hombres) con
diagndstico de endotropia de éngulo variable congénita y
fendmenos de disincronia. Su edad fue de 7.9+1 afios. Hubo
antecedentes familiares de estrabismo en 3 de ellos; un caso
con prematurez, un paciente con sindrome de Ehlers-Danlos
y uno con abinismo ocular. Se encontré ambliopia en to-
dos los casos siendo de moderada a profunda en 70%, co-
rrespondencia retiniana anormal en 4 de ellos y supresion
para lgjos en la prueba de Worth. La variabilidad angular
fue de 27+3 dioptrias prismaticas (dp). En todos los pa-
cientes se registré astigmatismo hipermetrépico compues-
to con equivalente esférico de +3.00. Se encontrd desvia-
cion vertical disociada (DVD) en 80% de los casos.

A través de la grabacion con luz infrarroja se registraron
y demostraron los fendmenos de disincronia en todos los
pacientes con SEVA, encontrandose fendmenos activos (va
riabilidad angular, hipermetropia, asimetria del movimien-
to horizontal, nistagmo latente, nistagmo de mirada late-
ral), fendmenos pasivos (limitacion de la abduccién y
endotropia), fendmenos disincronicos (FEBB, incomitancia
horizontal activa, signo del stop, maniobra de Gallegos po-
sitiva) (2, 3) y fendmenos sensoriales (ambliopia, supre-
sidn y correspondencia retiniana andmala).

La videofilmacion con luz infrarroja del trayecto de ver-
sion horizontal demostré asimetria del nistagmo de mirada
lateral, variabilidad de angulo e inestabilidad motora,
incomitancia horizontal entre ambos movimientos y feno-
meno en “bola de billar”; la diferencia angular varié de 0 a
35 dp durante €l trayecto de version. Se evidencio el retra-
so del movimiento del ojo que vigja de dentro hacia fuera
secundario a fendmeno de ganancia, €l retraso del segui-
miento fue de 2+0.5 segundos y, consecuentemente, ade-
lantamiento del movimiento del ojo fijador que vigja de
fuera hacia dentro, y desarrollo de nistagmo de mirada la-
teral al final del movimiento de version (evidenciada con
oclusor transltcido).

Laelectrooculografiay mapeo cerebral simultaneos mos-
traron asimetria en la potencia entre ambos hemisferios con
retraso en laelectroocul ogénesi s reportada como disfuncién
fronto-cartico-subcortical (4 pacientes), disfuncion cortico-
subcortical difusa (2 pacientes), asimetria de frecuencia y
potencia con retraso en la electroocul ogénesis (2 sujetos) y
disfuncion cerebral y desorganizacion centro-encefdlica (3
sujetos) (figuras 1y 2).

Latendencia general en los pacientes con SEVA mostro
porcentaje de frecuencias mayor para la banda de frecuen-
cia delta, asimetria de la actividad theta y aumento de pro-
porcién en ritmo lento (retraso en la electrogénesis).
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Fig 1. Mapeo cerebral y su representacion gréfica. Obsérvese la asimetria en las funciones entre ambos hemisferios, correspondiendo

con la asimetria del EOG.

Trayecto de versién, el Ol bajo fendmeno de
ganancia en fase quieta

Inicio de movimiento de Ol, fase de restitucion y
seguimiento con NML

Fig. 2. Videograbacién con luz infrarroja para demostrar |as diferentes fases de la version horizontal con fenémeno de gananciay retraso

clinico de movimiento en el ojo no ocluido que vigja hacia fuera.

Lacorrelacion de sucesos entre el ectroocul ografiay mapeo
cerebral demostré alteraciones eléctricas que explicaremos
como ejemplo con un trayecto de lateroversion con ojo
derecho hacia fuera'y sucediendo entonces lo siguiente en
ambos estudios simultaneos:

1.Faseinicia: En e ojo derecho (OD) que va hacia fuera,
una espiga negativa de baja intensidad correspondiente a
lafase Q del FEBB, mientras el ojoizquierdo (Ol) queva
hacia dentro una espiga negativa de ata intensidad.

2.Fase intermedia del trayecto, primera parte: Espiga
negativa de mediana intensidad correspondiente afase R
de FEBB en OD vy espiga positiva de mediana intensidad
enOl.

3.Fase intermedia, segunda parte: Espiga negativa de alta
intensidad (Fase Sde FEBB) en el OD y espigabifasica ()
de dtaintensidad en Ol.

4. Fasefinal: OD: espigapositivadébil, fase“L” del FEBB e
inicio del nistagmo de mirada lateral; Ol: espiga negativa
débil.

Se analizaron como grupo control 6 pacientes, 5 de ellos
con estrabismo (3 con endotropia congénita de gran angulo
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sinvariabilidad, sindrome de Ciancia, 2 casos con endotropia
acomodativa) y un paciente sano sin estrabismo. El andlisis
de mapeo cerebral en los 6 casos no mostro alteraciones
corticales para el inicio del impulso y el estimulo eléctrico
fuesimétrico eigual tal como seregistrapor laLey deHering.

DISCUSION

En el estudio de los fendmenos clinicos y eléctricos del
estrabismo la asimetria en las respuestas clinicas y eléctri-
cas de las vias visuales es de suma importancia. Los dife-
rentes trazos eléctricos de los potenciales evocados visua-
les registrados en el paciente estrabico, independientes de
los fenédmenos amblidpicos, son prueba de ello. La impor-
tancia de esta asimetria es que puede determinar los feno-
menos de preferenciay dominancia ocular, 0 monofijacion.
Es interesante notar en nuestros casos una franca asimetria
gue contrasta con otros sindromes estrabicos como en el
Ilamado sindrome de Ciancia en los que se observa mayor
simetria(4).

L as alteraciones en los movimientos de seguimiento que
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Fig. 3. Fases esqueméticas del FEBB. Movimiento de version horizontal cuando el ojo viagja hacia fuera.

suceden en la endotropia han sido descritas (4-6) y
correlacionadas con un mal desarrollo de la proyeccion
cortical antcleos del tracto Optico y niicleo terminal dorsal
como estacion de relevo de la informacidn de los |6bulos
occipitales. Sin embargo, las alteraciones de movimiento
observadas en la endotropia congénita de angulo variable
constituyen un complejo cortejo de asimetria; esta pérdida
de la coordinacién en el movimiento o disincronia genera
una incomitancia horizontal de indole funcional, que se
observa en los diferentes tiempos del trayecto cuando se
exploralaversion haciafuera, como son €l retraso del movi-
miento por altaganancia (fase Q o quieta), recuperacion del
mismo (fase R o de restitucion), continuacion del trayecto
(fase S o de seguimiento), para desarrollar finalmente hacia
lafaseL unnistagmo de miradalateral (7) (figura3). Eneste
caso en particular, el NML se presenta en forma asimétrica,
en resorte, horizontal, de intensidad elevada y la voluntad
de ver es su fuerzaimpulsora con una participacion cortical
evidenciada clinica y electroencefal ograficamente. El
estimulo voluntario inicial parte, de acuerdo con el mapeo
cerebral, con diferencia de potencia y tiempo entre un
hemisferio y otro, estimada como menor a 100 m/seg.
Partiendo del trayecto de version horizontal normal que esta
protagonizado por movimientos oculares lentos 0 “MOL”,
éstos pueden presentar pequefias dismetrias que son
corregidas por una combinacion de movimientos sacadicos
y de deslizamiento. Un MOL es accionado por un estimulo
nervioso que, por laley de Hering, coordina perfectamente
ambos ojos desde los centros ocul6giros. La secuencia
electrofisiologicadel estimulo que serequiere paraun MOL
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efectivo es de tipo escaldn-rampa; Si se presenta un error en
lasecuenciaal inicio delaversion que permitalaentradade
estimulos repetidos distintos antes de que ésta finalice,
provoca una situacion semejante a la sumacion ondulatoria
(8). La presencia de disincronia requiere de un sustrato
sensorio motor andmalo previo. Este estado patol6gico
permite que los estimulos que normalmente causan
confusion visual fina, como la acomodacion, el nistagmo o
el aumento de lavelocidad angular, generen una pérdida del
control fusional, tanto sensorial como motora, con supresion
concomitante (9, 10). Segiin laley de Du Bois-Reymond, la
sumacion ondulatoria en la disincronia se expresa como
variaciones en la intensidad de la corriente eléctrica en el
estimulo nervioso inicial del ojo que realiza su trayecto
hacia fuera, esta corriente supera el umbral de descarga
generando entonces un periodo de gananciaque corresponde
con laespiganegativadel trazo electrooculografico a inicio
del movimiento. Este periodo de ganancia permite una
contraccion més intensay sostenida del recto media y, por
ende, retraso en su relgjacion generando una “deuda
mecanica’ que serd repuesta por medio de un movimiento
de recuperacion clinicamente denominado fase R.

L oseventos corticales que hemosidentificado en el mapeo
cerebral, correspondientes a estos fendmenos eléctricos,
demuestran un estimulo en la corteza cerebral frontoparietal
inicial mayor en el hemisferio ipsolateral al ojo de coman-
do con movimiento hacia dentro, que en el gemplo ante-
rior seria el Ol y el hemisferio izquierdo. Este estimulo
respetalaley de Hering respecto al intento de ver, pero no en
¢l potencial de accién el cual resulta ser asimétrico. Estaley
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dice que los estimul os corticocerebral es frontales tienen un
impulso inicial idéntico, pero demostramos que no lo es en
€l potencial de accion inicial, como se observa en el mapa
cerebral. Simultaneamente al mayor impulso del hemisferio
ipsolateral al ojo de comando (0jo que va hacia dentro), el
hemisferio contralateral que correspondeal ojo quevahacia
fuera (recordemos que es en el que sucede el movimiento
disincronico, para el giemplo el hemisferio derecho), toma
un rol descompensado y envia un impulso retrasado en
tiempo (disincronico), de menor potenciay lento.

Por |os eventos sucedidos en el mapeo cerebral podemos
concluir las alteraciones como sigue:

1. Sobre-estimulacién del hemisferio ipsolateral al ojo
comando (izquierdo para el ejemplo).

2. Retraso en €l estimulo y pobre compensacion del hemis-
ferio del ojo disincronico que vahaciafuera (derecho para
el giemplo).

3. Subsistema retino-geniculado de respuesta visual lenta
(>1 seg., cuando lo normal es de 125 m/seg).

4.Falla en la capacidad de regulacion de los subsistemas
encargados del control motor binocular en el tronco ence-
falico y datos de lateralizacion neurolégica hacia el
hemisferio de menor potencia (supresion del ojo corres-
pondiente, asimetria de potencia, nistagmo asimétrico
mayor correspondiente a este hemisferio).

Considerando que el desgjuste inicial con diferencia de
tiempo entre el impulso de un hemisferio respecto al otro no
es compensado por |os mecanismos de autocontrol del tronco
encefalico, losfendmenos de alta gananciacorticaleslogran
desestabilizar en forma dréstica todo el sistema binocular
originado por el desgjuste disincrénico inicial.

Esto es significativo todavez que se pueden correl acionar
perfectamente la falla inicial, el desajuste del integrador y
la presencia de un micronistagmo sensorial latente que
acompaiia regularmente al nistagmo de la mirada lateral.
Ademas, €l cortejo signoldgico del FEBB a que le hemos
denominado disincronia se manifiesta clinicamente corres-
pondiendo con estas alteraciones eléctricas (7). El estimu-
lo eléctrico inicia no coordinado entre ambos hemisferios
en la corteza cerebral frontoparietal no logra ser regulado y
se manifiesta con un movimiento disociado mostrado
clinicamente por incomitancia durante el trayecto de ver-
siéon horizontal de tipo activo (IHA), con toda la
fenomenologia del FEBB ya descrita. Esto, correlacionado
electroocul ograficamente, demuestra un seguimiento no
armonico en las lineas de trazado, una fenomenol ogia el éc-
trica cerebral y clinica que se reproduce durante cada tra-
yecto de version tanto derecha-izquierda como izquierda-
derecha, independientemente del ojo preferente y de los
fendmenos de ambliopia y observado en pacientes con
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endotropia variable e incomitancia, a diferencia de |los esti-
mulos cerebrales simétricos que suceden en otros
estrabismos (Prueba exacta de Fisher= <0.001).

CONCLUSIONES

Hemos demostrado la incoordinacion eléctrica del impulso
inicial cerebral ante la orden de trayecto de version hori-
zontal sucedida en la endotropia congénita con variabili-
dad angular, nistagmo latente, nistagmo de mirada lateral,
fendmenos de disincronia con FEBB, IHA y maniobra de
Gallegos positiva. Esta falla cerebral relacionada con la
incoordinacion del movimiento y el aumento del angulo de
desviacion en este estrabismo la hemos descrito como sin-
drome de endotropia congénita con variabilidad angular y
disincronia, reportada por Gallegos'y Moguel.
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