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Resumen

Objetivo: El manejo del nistagmus en la infancia supone, en muchas ocasiones, todo un reto para
el oftalmoélogo. Los oftalmo6logos pediatras deben saber manejar esta patologia y elegir las pruebas
complementarias mas adecuadas y el mejor tratamiento en cada caso, en funcién del tipo de nistag-
mus.

Métodos: Es importante hacer un diagnostico diferencial correcto y clasificar el nistagmus en neu-
rologico, sensorial y motor.

Se presenta una revision del nistagmus en la infancia con el fin de facilitar el manejo en estos nifios.
Resultados: En primer lugar, se debe describir el nistagmus atendiendo a una serie de parametros,
y hacer una correcta anamnesis y exploracion. Posteriormente, hay que elegir las pruebas comple-
mentarias oportunas para descartar, entre otras, enfermedades neuroldgicas. Una vez se ha clasifi-
cado el nistagmus en una de las tres categorias se debe elegir el tratamiento mas adecuado con el
objetivo de mejorar la agudeza visual y el torticolis en algunas ocasiones, y en otras, sencillamente,
mejorar la calidad de vida del paciente.

Conclusiones: Todos los pediatras oftalmdlogos tienen que enfrentarse a nifilos con nistagmus en
su practica clinica. Es importante destacar que las decisiones adoptadas en la consulta, a veces im-
plican situaciones dificiles, por ejemplo, el diagnostico de un tumor cerebral cuya manifestacion
ha sido el nistagmus. Se deben elegir las pruebas complementarias adecuadas para descartar este
tipo de patologia. El tratamiento dependera, fundamentalmente, en la existencia o no de posicion de
bloqueo del nistagmus.

Palabras clave: Nistagmus, Nistagmus en la infancia; Pruebas complementarias; Cirugia, Oftal-
mologia.

Summary

Purpose: The management of nystagmus in infancy offers, in many occasions, a diagnostic and
therapeutic challenge for the ophthalmologist. The pediatric ophthalmologist should know how
to deal with these kids and chose the correct complementary tests and the best treatment for them,
depending on the nystagmus category. Methods: It is important to make a correct differential di-
agnosis, and classified the nystagmus among three categories: neurological, sensory and motor. We

I M.LR. de Oftalmologia del Hospital Ramén y Cajal.
2 Médico Adjunto de Oftalmologia del Hospital Ramén y Cajal. Unidad de Motilidad Ocular.
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report a review of nystagmus in infancy in order to facilitate the management in these children.
Results: First of all, we have to describe the nystagmus, and also, make a correct anamnesis and
exploration. After that, it should be decided which tests are going to help in the diagnosis and rule
out neurological diseases. Once we have decided the category of nystagmus we should choose the
best treatment in order to achieve, sometimes a better visual acuity with head tilt’s correction and
others just a better quality of life. Conclusion: All the pediatric ophthalmologists have to deal with
nystagmus in some of their patients. It is important to note that decisions adopted in the office can
sometimes involve difficult situations, for instance, brain tumors. We have to consider complemen-
tary tests in order to rule out these pathologies. The treatment depends on the existence of null point.
Keywords: Nystagmus, Infantile Nystagmus Syndrome; Complementary tests, Surgery; Ophthal-

mology.

Introduccion

El nistagmus es el movimiento de vaivén rit-
mico e involuntario de los o0jos. Consta de una
fase de deriva en la que los ojos se separan del
objeto de fijacion y otra fase de retorno en la
que los ojos vuelven al objeto de fijacion. Es
pendular si ambas fases tienen la misma velo-
cidad o en resorte si existe una fase de deriva
lenta y una fase rapida de refijacion. La direc-
cion del nistagmus en resorte estd definida por
la fase rapida, aunque el movimiento patologi-
co es el lento o de deriva. Por ejemplo, un nis-
tagmus en resorte a la izquierda tiene una fase
lenta o de deriva a la derecha y una fase rapida
o de retorno a la izquierda. El més frecuente es
el nistagmus en resorte de tipo horizontal. (1-3)

Hay distintos parametros que podemos utili-
zar para describir el nistagmus (4):

1. En primer lugar, diremos si es en resorte
o pendular.

2. La Amplitud: es el recorrido de los ojos
en cada fase. Se mide en grados. Se valora en
posicion primaria de la mirada y en las cuatro
posiciones secundarias (arriba, abajo, a la dere-
cha y a la izquierda), y se expresa graficamen-
te como una linea de mayor o menos longitud
en funcion de si es mayor o menor la amplitud
respectivamente. La ley de Alexander dice que
la amplitud del nistagmus suele aumentar en la
version definida por la direccion del nistagmus,
es decir, aumenta en la direccion de la fase ra-
pida (5).

3. Frecuencia: es el nimero de oscilaciones
por segundo. Se mide en Hertzios. Se expresa

como una o mas rayas de la misma longitud a
medida que la frecuencia aumenta.

4. Intensidad: nos da una medida de la ve-
locidad del movimiento de los 0jos. Se obtiene
del producto de la Amplitud x Frecuencia.

5. Plano de oscilacion: puede ser horizontal,
vertical, torsional, o una combinacion de ellas.
Se expresa graficamente como una linea hori-
zontal, vertical o curva.

6. Conjugacion: si los dos ojos se mueven
juntos, es decir, con la misma amplitud, fre-
cuencia y en el mismo plano diremos que es
conjugado. El nistagmus disociado se da cuan-
do esto no se cumple.

7. Periodos de foveacion: la mayoria de nistag-
mus infantiles muestran periodos, en el ciclo del
nistagmus, donde el movimiento de los ojos dis-
minuye, estos periodos se usan para alinear la fo-
vea con un objeto y mejorar asi la agudeza visual.

8. Punto de bloqueo o zona nula: direccion
de la mirada donde el nistagmus desaparece por
completo o posee una minima intensidad. Si no
estd en la posicion primaria de la mirada, el pa-
ciente adoptara una posicion anomala de la ca-
beza (torticolis) para utilizar la zona nula como
punto en donde la agudeza visual es maxima.

A la hora de evaluar el nistagmus, las medi-
ciones pueden variar de una exploracion a otra.
Por ejemplo, tanto la agudeza visual como el
tiempo de foveacion, la frecuencia, amplitud
e intensidad, pueden verse modificadas con la
posicion de la mirada cuando sometemos al
paciente a una alta demanda de la vision, con
factores como el estrés, asi como cuando les so-
licitamos realizar una tarea concreta como loca-
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lizar un punto u optotipo en la distancia. Ade-
mas, se ha visto que estos factores se modifican
de manera distinta si comparamos los parame-
tros en la posicion nula con otras posiciones de
la mirada (6-10).

Clasificacion

El nistagmus puede ser congénito o adquiri-
do. El nistagmus congénito o infantil se define
como aquél que se desarrolla en los primeros 6
meses de vida, y el adquirido sera aquel que se
aparezca después de los 6 meses de vida. El ad-
quirido se debe, generalmente, a enfermedades
neuroldgicas, y van a referir oscilopsia, es decir,
la percepcion de que su entorno se encuentra en
movimiento continuo. En el nistagmus congé-
nito, existe una vision estable del entorno, es
decir, ausencia de oscilopsia, debido probable-
mente a la plasticidad neuronal y la adaptacion
en el periodo de desarrollo visual (11).

El nistagmus congénito puede ser a su vez,
idiopatico o motor, neurologico o sensorial (12).

1. Idiopatico o motor: se diagnostica, en
muchas ocasiones, tras descartar causas neuro-
logicas y sensoriales, sin embargo, hay ciertas
caracteristicas que nos orientan a este tipo de
nistagmus; como una aceptable agudeza visual,
un nistagmus en resorte conjugado y horizontal

Tabla 1: Caracteristicas del nistagmus motor (13)

Caracteristicas del nistagmus idiopatico o motor

— Binocular con amplitud similar en ambos 0jos.

— Normalmente horizontal y torsional (raro vertical)

— Tipicamente en resorte con incremento de la velocidad en
determinadas circunstancias.

— Periodos de foveacion.

— Aumenta o se desencadena con los intentos de fijacion.

— Desaparece durante el suefio.

— Varia con la posicion de la mirada.

— Disminuye o bloquea en convergencia.

— Puede disminuir o bloquear en una version.

— Componente de nistagmus latente.

— Puede asociar torticolis.

— No oscilopsia.

— No alteraciones oculares o sistémicas.
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que disminuye de cerca y en una version, con lo
que puede inducir torticolis horizontal.

2. Neurologico: similar en el aspecto y la fisio-
patologia del nistagmus adquirido. El inicio pue-
de ser después de los 6 meses de vida, y se debe a
una alteracion neuroldgica como la leucomalacia
periventricular del prematuro, sufrimiento hipo-
xico perinatal, tumores cerebrales etc.

3. Sensorial: es el tipo mas frecuente. Se
debe a una anomalia de via visual aferente y
predomina el nistagmus pendular. Por ejemplo,
el albinismo (ocular u oculocutaneo).

El nistagmus idiopatico siempre ha sido
considerado un diagnostico de exclusion. La
agudeza visual en estos nifos suele ser 0,5 o
superior en la mayoria de pacientes, lo que su-
giere una aceptable funcion retiniana. Sin em-
bargo, se han identificado anomalias retinianas
mediante OCT en pacientes diagnosticados de
nistagmus idiopatico. Ademds, mutaciones en
el gen FRMD7 asociado al cromosoma X que
lo relacionan con el nistagmus motor. En dis-
tintos estudios aparecen diferencias entre los
grupos con la mutacion FRMD7 y los que no
la presentan. En el primer grupo parece ser que
la AV es superior, tienen menor amplitud de
nistagmus, menos frecuencia de torticolis y va-
riaciones anatomicas en el nervio optico y las
capas retinianas (14-16).

Tabla 2. Trastornos oculares asociados al nistagmus (3)

Trastornos oculares asociados al nistagmus

— Coloboma ocular: nervio optico o de retina

— Catarata congénita.

— Glaucoma congénito.

— Retinoblastoma

Retinopatia de la prematuridad cicatricial.

Disgenesia iridocorneal.

Aniridia.

— Displasia retiniana.

— Toxoplasmosis congénita.

— Amaurosis congénita de Leber.

— Hipoplasia/atrofia bilateral del nervio optico.

— Albinismo: ocular/oculocutaneo.

— Acromatopsia.

— Ceguera nocturna estacionaria congénita.

— Retinosquisis congénita.
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Tabla 3. Clasificacion del nistagmus con inicio en la infancia
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NISTAGMUS
ESPONTANEO

|

[

COMIENZO TEMPRANO
< 6MESES

|

COMIENZO TARDIO

> 6MESES

| |

|

NEUROLOGICO

SENSORIAL

Catarata, Opacidades
corneales, Colobomas
coriorretiniano, ROP,
Aniridia, Hipoplasia del
nervio 6ptico, Albinismo,
Disfuncién de conos,
Acromatopsia, CNEG,
Amaurosis congénita de
Leber, otras.

NISTAGMUS LATENTE: por
alteraciones de la vision
binocular

Tipico

IDIOPATICO O
MOTOR

Atipico

Vestibular

See-Saw

Upbeat

Downbeat

Lesiones estructurales,
tumores, etc.
Metabolopatias
Leucodistofias
Alteraciones
neurodegenerativas
Malformaciones
Traumatismos

ROP, Retinopatia del Prematuro; CNEG, Ceguera Nocturna Estacionaria Congénita (12).

Epidemiologia

La prevalencia del nistagmus (incluido el
nistagmus congénito y adquirido) es de 24 de
cada 10.000 habitantes. La prevalencia del

Tabla 4. Frecuencia de las distintas causas del nistagmus
congénito

Neurolégico 15
Causas oculares 21
Alteraciones del quiasma 18
Idiopatico 33
Nistagmus latente-manifiesto 12
Spasmus nutans 1

CAUSAS (%)
Spasmus nutans
1%

Nistagmus latente-
manifiesto
12%

Neurolégico
15%  Causas oculares

21%

Alteraciones del quiasma
18%

nistagmus congénito es de 14 por cada 10.000
habitantes. En la siguiente tabla se muestra la
frecuencia de cada tipo de nistagmus congénito
(17).

El estudio muestra que el 83% de los nis-
tagmus en la infancia pertenecen al grupo de
nistagmus infantil, y la suma del nistagmus
idiopatico o motor y el nistagmus sensorial por
albinismo representan mas de la mitad de este
porcentaje, sumando en conjunto el 35% del to-
tal.

Etiologia

Las causas del nistagmus infantil continian
siendo, en la mayoria de los casos, desconoci-
das.

En general, el nistagmus infantil es conside-
rado como un desequilibrio en las vias de los
movimientos oculares lentos, asi como en el
mantenimiento de la mirada (18,19).
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Historia clinica

Ante un paciente con nistagmus, debemos
seguir un esquema general en la anamnesis y
exploracion para intentar aproximarnos al diag-
nostico correcto en el tipo de nistagmus.

— Anamnesis: preguntar por antecedentes
de nistagmus, asi como por enfermedades ocu-
lares asociadas a nistagmus, enfermedades sis-
témicas o sindromes hereditarios. Ademas, en
el momento del parto pueden suceder aconteci-
mientos que, si son lo suficientemente graves,
pueden afectar al desarrollo de la via visual y
producir nistagmus. Por ello, deberemos pre-
guntar sobre ello, asi como por infecciones ma-
ternas o prematuridad. En nifios més mayores
podremos preguntar por la inclinacion de la ca-
beza, la preferencia de la mirada y las distancias
de vision.

— Agudeza Visual: nos puede orientar hacia
un nistagmus motor o sensorial

— Pupilas: podemos observar respuestas
pupilares lentas en anomalias graves del ner-
vio optico o de la via visual anterior y, por otro
lado, pueden ser normales en hipoplasia macu-
lar, monocromatismo de bastones y por supues-
to en el nistagmus motor primario.

— Motilidad ocular: observar la intensidad
del nistagmus en las distintas posiciones de la
mirada, si se asocia con estrabismo etc. Los pa-
cientes con nistagmus tienen a menudo estra-
bismo, bien como resultado de la mala vision o
bien para intentar reducirlo porque disminuya
en convergencia.

— Léampara de hendidura: evaluar la es-
tructura del iris. Defectos como colobomas
nos pueden orientar a que exista la misma le-
sion en el nervio Optico o la retina. La tran-
siluminacidn excesiva del iris es caracteristi-
ca del albinismo. La aniridia y el albinismo
se asocian a hipoplasia macular, mala vision
y nistagmus.

— Fondo de ojo: donde podemos ver hipo-
plasia del nervio Optico y de la macula. En los
casos de nistagmus con funduscopia normal, y
mala agudeza visual es cuando plantearemos
las pruebas electrofisioldgicas para identificar
la causa.
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Pruebas complementarias

Uno de los mayores retos que supone el nis-
tagmus en la infancia para el oftalmélogo son
los estudios complementarios que debemos so-
licitar. Como primer estudio, generalmente, se
suele realizar una Resonancia Magnética Nu-
clear (RMN), y si esta es normal, la agudeza
visual (AV) es razonable y el paciente no pre-
senta otra patologia o alteracion del desarro-
llo, se suele diagnosticar de Nistagmus Motor
(NM). De tal manera, que cuantos menos estu-
dios complementarios se realizan mayor es el
porcentaje de NM diagnosticado.

Dado que el NM se puede heredar de manera
autosomica dominante, recesiva o ligada al cro-
mosoma X, pero solo se conoce el gen FRMD7
hasta ahora, continua siendo un diagnostico de
exclusion. (20)

Sin una bateria de pruebas adecuada y estan-
darizada para los pacientes con nistagmus no
podemos estar seguros de que es un NM y no
otra entidad mas especifica.

Los estudios complementarios que pode-
mos solicitar para los pacientes con nistagmus
son: La Resonancia Magnética (RM), ecogra-
fia cerebral, test genéticos, Electrorretinograma
(ERG) y Potenciales Visuales Evocados (PEV).

Existe poca bibliografia que nos ayude a
decidir cual es la més indicada en cada caso y
qué orden de pruebas solicitar. Dividiremos por
un lado el nistagmus congénito o infantil y por
otro, el nistagmus adquirido.

En el caso del ERG generalmente se reco-
mienda realizarlo, sin embargo, se deberia es-
perar al menos hasta después del ano de edad
debido a las dificultades para interpretar el ERG
en la retina en desarrollo. Es en este momen-
to cuando la retina ha madurado por completo

@1).

Nistagmus infantil

Recordemos, aquél que aparece antes de los
6 meses de vida.

Debemos hacer, como siempre en primer lu-
gar, una correcta anamnesis. Recoger datos del
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embarazo, del parto, del desarrollo y crecimien-
to del nifio, asi como antecedentes familiares
nos dard muchas pistas desde un inicio.

En este punto, podemos inclinarnos a una
decision en los siguientes casos:

— En caso de alteraciones del crecimiento y
desarrollo, prematuridad o traumatismos soli-
citaremos una RMN. Con o sin Ecografia ce-
rebral. La ecografia cerebral, en manos de un
radidlogo experto, puede ser Util hasta incluso
después del ano de vida si atin no se han cerrado
las fontanelas.

— En caso de historia familiar positiva valo-
raremos ERG, PEV y test genéticos.

A continuacion, debemos analizar la AV,
ademas siempre debemos hacer una refraccion
bajo cicloplejia.

Si la AV es buena o aceptable y las explora-
ciones de rutina son normales, sospecharemos
un nistagmus motor. En este caso, el plantear
realizar un ERG es aceptable.

— Estudio genético: ya hay autores que lo
recomiendan en busca del gen FRMD7 ligado
al cromosoma X, pero debido a su bajo rendi-
miento diagnostico en general no se realiza en
casos aislados. Sin embargo, si lo recomiendan
en los casos de sospecha de herencia ligada al
X. (2)

Si la AV es aceptable pero el paciente pre-
senta otras alteraciones afiadidas:

— Hipopigmentacion del iris o defectos de
transiluminacion: descartar alteraciones macu-
lares mediante FO y OCT de macula (si exis-
te colaboracion), por la sospecha de albinismo
ocular. Valorar también el estudio genético de
albinismo.

— Si existen irregularidades en la pupila o
el iris, podemos solicitar un test genético para
el gen PAX6 responsable de la aniridia y otros
sindromes relacionados.

— Si hay un retraso del desarrollo o anoma-
lias en el nervio Optico solicitaremos una RMN
cerebral. En caso de ser normales pediremos
un ERG. Los PEV son maés utiles para detectar
anomalias en la funcion del nervio optico y me-
nos para evaluar alteraciones postquiasmaticas,
en estos casos la RMN es lo mas util. (22,23)
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Aunque los PEV son muy ttiles para detectar
una alteracion de la conduccion visual anterior,
no es especifico en determinar la causa. Un tu-
mor comprimiendo el nervio Optico, la isque-
mia una enfermedad desmielinizante pueden
causar un retraso del P100. La edad minima
para solicitarlo esta en controversia, pero la fia-
bilidad de la prueba en nifios menores de 1 afo
es baja, por lo que podemos prescindir de ella
en esta edad.

En el caso de que la Agudeza Visual Mejor
Corregida sea baja y la exploracion de rutina
sea normal debemos solicitar un ERG, cuyos
resultados, podemos simplificar de la siguiente
manera:

— Electronegativo: Ceguera Nocturna Esta-
cionaria Congénita o Retinosquisis ligada al X
juvenil.

— Alteracion de los conos: Acromatopsia o
Distrofia de conos.

— Plano: Amaurosis congénita de Leber o
Retinosis Pigmentaria.

— Normal: considerar hipoplasia foveal (si
es posible realizaremos una OCT), hipoplasia
del nervio oOptico o alteraciones de la corteza
visual (podemos solicitar PEV en estos dos 1l-
timos casos).

En ocasiones, ante un paciente con nistag-
mus al que tratamos con toxina botulinica re-
trobulbar (como veremos mas adelante) y dis-
minuye el temblor sin mejora de la agudeza
visual, solicitar un ERG estaria justificado.

Por tltimo, podemos encontrarnos que la AV
maxima corregida sea baja y tenga también al-
teraciones en la exploracion:

— Si ademads existen anomalias en el nervio
optico, el tamafio de la cabeza del paciente o
alteraciones en el desarrollo debemos solicitar
una RMN cerebral. Y si ésta fuera normal, un
ERG.

— Defectos de transiluminacion del iris, hi-
popigmentacion retiniana e hipoplasia macular:
hasta ahora hay descritos 19 genes implicados
en los diferentes tipos de albinismo. Recomien-
dan el estudio genético de estos 19 genes para
establecer el diagndstico de albinismo y distin-
guir entre las formas sindrémicas y no sindro-
micas (24).
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Tabla 5. Algoritmo de pruebas complementarias a solicitar ante un paciente con nistagmus

NISTAGMUS INFANTIL

~

AVMC ACEPTABLE

’ L .
f \
EF NORMAL

EF
ALTERADA

- NISTAGMUS - HIPOPIGMENTACION
MOTOR. DE IRIS O DEF. DE
FOVEA NORMAL: TRANSILUMINACION:
LIGADO A X 2> TG PARA ALBINISMO.
FRMD7 ocT
CONSIDERAR ERG = PUPILA IRREGULAR O

IRIS: PAXE (ANIRIDIA)
- RETRASO DEL
DESARROLLO O ALT

NO: RMN. ERG. PEV.

\

T

] A R
| |

EF NORMAL

- ERG. CONSIDERAR
PEVY RMN.

EF
ALTERADA

NO ANORMAL,. ALT DE
CRECIMIENTO Y
DESARROLLO: RMN. S
NORMAL,ERG
- DTI: TEST GENETICO
ALBINISMO (19 GENES)
- REACCION PUPILAR
LENTA Y FO NORMAL:
ACL - TEST GENETICO
- FOTOFOBIA INTENSA:
ACROMATOPSIA +/- ACL

AVMC, Agudeza Visual Maxima corregida; EF, exploracion fisica; FMRD7, gen FMRD7; ERG, Electrorretinograma; DEF, Defecto; PAX6,
gen PAX6; ALT NO, alteraciones del nervio 6ptico; RMN, Resonancia Magnética; PEV, Potenciales Evocados Visuales; DTI, Defectos de

transiluminacion del iris; ACL, Amaurosis Congénita de Leber (25).

— Reaccion pupilar lenta y fondo de ojo nor-
mal: sospechar amaurosis congénita de Leber y
por tanto deberemos solicitar un test genético.

— Fotofobia intensa: podemos sospechar
acromatopsia, y menos frecuente en amaurosis
congénita de Leber. En este caso podemos con-
siderar solicitar un estudio genético.

Los estudios de laboratorio generalmente no
son necesarios:

— En catarata congénita: solicitar pruebas
metabolicas y descartar infecciones

Tabla 6. Signos y sintomas de alarma en el nistagmus
adquirido

Nistagmus adquirido: signos y sintomas de alarma

1. Oscilopsia.

. Inicio del nistagmus después de los 6 meses de vida.

3. Nistagmus disociado (diferencias entre ambos o0jos en
frecuencia, amplitud o direccion).

. Nistagmus no conjugado (ambos o0jos se mueven en
direcciones contrarias).

5. Nistagmus optocinético conservado.

6. Alteraciones oftalmolédgicas (DPAR, papiledema,
disminucion de la AV).

. Sintomas neurologicos (vértido, nduseas, etc.)

— Serologia si sospecha de toxoplasmosis

— Toxicologia en atrofia dptica

— Hipoplasia de nervio 6ptico: estudio en-
docrino por sospecha de disfuncion hipofisaria.

— Nifios con opsoclonus que por lo demas
no encontramos otra alteracion debera hacerse
una determinacion en orina del acido vanilman-
délico (y TAC abdominal) para descartar neu-
roblastoma.

Nistagmus adquirido

Debemos estar atentos a signos y sintomas
de alarma que nos pondran en evidencia una
posible patologia subyacente, por lo que sera
necesario remitir a un neurélogo o neuropedia-
tra para completar el examen.

Tratamiento

Los objetivos en el tratamiento del nistag-
mus son los siguientes en orden:
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1. Agudeza visual: la mejora disminuye la
frecuencia y amplitud del nistagmus.

2. Torticolis: trasladar la posicion de bloqueo
a la posicion primaria dela mirada.

3. Estrabismo.

Agudeza visual

La prevalencia de ametropia es mayor en
los pacientes con nistagmus, siendo el astig-
matismo midpico el defecto refractivo mas pre-
valente.(26) Las lentes de contacto parece que
pudieran disminuir la intensidad del nistagmus
debido a las aferencias de la via del trigémino.
Ademas, pueden incrementar los tiempos de fo-
veacion, ya que evitan las aberraciones Opticas
inducidas por las lentes de alto poder didptrico
en los pacientes con alta ametropia.

Prismas

En el caso de que la zona nula esté proxima
a la posicion primaria de la mirada, se pueden
utilizar prismas para desplazar la imagen.

Ademas, en aquellos pacientes en los que el
nistagmus disminuye en convergencia se pue-
den utilizar prismas de base externa en ambos
ojos para simular una divergencia artificial,
como la que creamos con la cirugia debilitan-
te y estimular, de esta manera, la convergencia.
Se deberd afiadir -1D en la correccion optica de
pacientes présbitas para asi, poder adaptarse a
la acomodacién inducida por la convergencia
(2,27).

Tratamiento médico

Los tratamientos efectivos en el nistagmus
son los agonistas GABA o inhibidores del Sis-
tema de neurotransmision excitador. El baclo-
feno parece ser efectivo en adultos con historia
de nistagmus motor idiopatico. Este farmaco
no esta aprobado en nifios. El baclofeno tam-
bién es efectivo en el nistagmus alternante pe-
riodico.
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Otros analogos del GABA como la gabapen-
tina y la memantina mejoran la agudeza visual,
reducen la intensidad del nistagmus y mejoran
la foveacion comparados con placebo en el
nistagmus congénito, aunque estos efectos son
menores en los casos de alteraciones de la via
visual aferente (28).

En el caso de la gabapentina, las dosis uti-
lizadas son de hasta 2400 mg al dia dividida
en tres dosis. Si no se notara mejoria, se pue-
den prescribir 20-40 mg de memantina al dia
(29).

Se requieren mas estudios para determinar el
papel de los inhibidores de la anhidrasa carbo-
nica orales y topicos en el nistagmus (27).

Toxina botulinica

La toxina botulinica A es una potente neuro-
toxina que bloquea la liberacion de acetilcolina
en la unién neuromuscular.

La inyeccion retrobulbar de toxina botulini-
ca es una opcion segura y efectiva en el trata-
miento del nistagmus sin posicion de bloqueo
(30). Mejora la agudeza visual hasta en un 66%
de los pacientes y disminuye la intensidad del
nistagmus (31-33).

Utilizamos la inyeccion intramuscular de la
toxina cuando hay nistagmus con estrabismo
asociado o con posicion de bloqueo.

De manera transitoria pueden aparecer pto-
sis, diplopia y estrabismo.

En nuestra experiencia, preferimos el trata-
miento con toxina retrobulbar o intramuscular
en niflos menores de 2 afios al tratamiento qui-
rargico.

Cirugia

El tratamiento quirurgico lo clasificamos se-
gun los siguientes apartados (26):

1. Nistagmus aislado.

2. Nistagmus con torticolis.

3. Nistagmus con estrabismo.

4. Nistagmus con torticolis y estrabismo.
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Nistagmus aislado

Si no hay posicion de bloqueo, la cirugia
debilitante o grandes retroinserciones de los
cuatro musculos rectos horizontales, entre 12-
14mm de su insercion original, son el trata-
miento de eleccion (34-38).

La cirugia debilitante disminuye la intensi-
dad del nistagmus a costa de la amplitud mejo-
rando asi la foveacion y de este modo, la agude-
za visual (34,39,40).

Actuando sobre los cuatro rectos horizonta-
les, se ha visto que se obtienen beneficios en las
funciones binoculares y en los pardmetros del
nistagmus. Tanto la amplitud como la frecuen-
cia disminuyen y mejora también la estereopsis
(38).

En caso de que haya posicion de bloqueo, la
cirugia de eleccion es la técnica de Anderson
(ver més adelante).

Nistagmus con torticolis

En primer lugar, hay que realizar un test con
prismas. Por un lado vemos si bloquea en con-
vergencia y por otro la mejora de la torticolis:

1. Prismas de base externa en ambos 0jos para
comprobar si bloquea en convergencia. Utiliza-
mos una potencia en torno a 10DP para el test.

2. Prismas de base heteronima en ambos
ojos para valorar si mejora el torticolis. Por
ejemplo, si tenemos un torticolis cara izquierda
con bloqueo en dextroversion debemos colocar
prismas de alta potencia, en torno a 25DP en
cada ojo; en el ojo derecho sera base interna y
en el ojo izquierdo base externa.

Si el nistagmus bloquea en convergencia, el
tratamiento es una Faden de ambos rectos me-
dios o bien, la retroinsercion de los cuatro rec-
tos horizontales buscando una pequefia exoforia
final que estimule la convergencia. El objetivo
de estas cirugias es general una divergencia ar-
tificial que estimule la convergencia y de este
modo el bloqueo del nistagmus.

Si el nistagmus no bloquea en convergencia
ni mejora con prismas de base externa, el plan-
teamiento es el siguiente:
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— Torticolis horizontal

a) Bloqueo completo en mirada lateral: ci-
rugia de Anderson con variaciones (41-45).
Consiste en la retroinsercion amplia de los dos
rectos horizontales yunta. Por ejemplo, blo-
queo en levoversion supone la retroinsercion
de 12mm del recto lateral izquierdo y 11mm en
recto medio derecho.

b) Bloqueo incompleto en mirada lateral (el
nistagmus disminuye, pero no desaparece): re-
troinsercion asimétrica de los cuatro rectos ho-
rizontales. En el mismo caso que antes seria, en
ojo izquierdo 12-7mm (RL-RM) y en ojo dere-
cho 11-7mm (RM-RL).

c¢) Sin posicion de bloqueo: retroinserciones
amplias de los cuatro musculos horizontales
(12-14 mm).

— Torticolis vertical

a) Menton arriba: debido a que el nistagmus
disminuye en la infraversion. El tratamiento es
la retroinserciéon de ambos rectos inferiores y
ambos oblicuos superiores.

b) Menton bajo: el nistagmus disminuye en
la supraversion. El tratamiento es la retroinser-
cion de ambos rectos superiores y oblicuos in-
feriores.

— Torticolis torsional

a) Moderada: debilitamos solo los musculos
oblicuos. Po ejemplo, en un torticolis torsional
sobre el hombro derecho, actuaremos sobre el
oblicuo superior derecho (inciclotorsor) y sobre
el oblicuo inferior izquierdo (exciclotorsor).

b) Grave: el tratamiento es debilitar ambos
musculos inciclotorsores de un ojo y ambos
exciclotorsores del otro. En el caso anterior, el
oblicuo superior y recto superior derechos y el
oblicuo inferior y recto inferior del ojo izquier-
do.

Como siempre, en todo esquema hay varia-
ciones y no siempre se cumplen las indicacio-
nes porque cada paciente varia del siguiente.
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Sin embargo, las posiciones anomalas de la
cabeza debemos corregirlas para mejorar su ca-
lidad de vida y evitar problemas musculares y
Oseos futuros.

— Nistagmus con estrabismo

La cirugia del nistagmus la realizamos so-
bre el ojo dominante (el fijador) y la desviacion
residual en el ojo adelfo. Por ejemplo, en un
paciente con nistagmus, endotropia, sin tortico-
lis y fijacion con el ojo izquierdo haremos una
retroinsercion de ambos rectos horizontales en
el ojo izquierdo (de 12mm aprox.) y en el recto
medial izquierdo (12mm) con una retroinser-
cion variable del recto lateral derecho en fun-
cion de la desviacion residual y la gravedad del
estrabismo.

— Nistagmus con estrabismo y torticolis

El tratamiento es la combinacion adecuada
de las indicaciones previas.

Por tanto, ante un paciente con nistagmus
debemos hacer una buena anamnesis y explo-
racion que nos orienten al diagndstico, y en
caso de necesitarlo, solicitar las pruebas com-
plementarias oportunas. Una vez clasificado el
nistagmus en neurologico, sensorial o motor,
el siguiente paso sera planear el procedimiento
quirargico adecuado teniendo en cuenta si exis-
te 0 no punto de bloqueo y si asocia estrabismo
o torticolis, o bien la combinacion de ellas.
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