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Migrana oftalmopléjica. Descripcion
de un caso seguido durante ocho anos

C. RoiG', J. RuscaLLepA? v R. RoJas!

Introduccion

En la clasificacion diagndstica de las cefaleas, neu-
ralgias y dolor facial de la International Headache
Society (IHS) de 1988" se describia la «migrana of-
talmopléjica» como ataques recurrentes de cefalea
coincidentes con paresia de uno o varios pares cra-
neales oculomotores (lll, IV, VI), una vez descartados
procesos paraselares, de la region del seno caverno-
so, que puedan causar este sindrome.

Es un cuadro extremadamente infrecuente, 0,7 por
millon y afo segun Hansen SL, et al.2, en la que pre-
domina la alteracion del tercer par en el 85% de los
casos descritos, seguido por la paresia o plejia del
VI par o del tercero y sexto pares combinados®. Ya en
la clasificacion antedicha se comentaba su posible
relacion con el sindrome de «oftalmoplejia dolorosa»
o sindrome de Tolosa-Hunt.

En la ultima clasificacion diagndstica de las cefaleas de
la IHS de 2004* se considera la migrafna oftalmopléjica
como una forma de neuropatia inflamatoria, probable-
mente una neuropatia desmielinizante recurrente, y se
encuadra en el capitulo 13.° de las neuralgias cranea-
les. Se mantienen unos criterios diagndsticos semejan-
tes a los antiguos (Tabla 1), pero se afade el comenta-
rio de la descripcidn de captacién de gadolinio en el
trayecto cisternal del lll par, en algunos casos.
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El propdsito del caso clinico es la descripcion de un
ejemplo tipico de migraia oftalmopléjica que hemos
tenido ocasion de seguir durante ocho anos hasta la
actualidad.

Caso clinico

Mujer de 36 anos de edad que acudio a la consulta
por un episodio de oftalmoplejia y cefalea derechas.
La cefalea era de topografia frontoorbitaria derecha,
de caracteristicas pulsatiles, de intensidad moderada-
grave con acompafantes vegetativos, nauseas y fo-
tofobia. Cedié a los tres dias, con poca respuesta a
los analgésicos, y presentd a continuacidon una pto-
sis palpebral derecha y diplopia, que llegé a la oclu-
sion ocular completa en dos dias. No presentaba
ningun otro sintoma neuroldgico ni general.

Entre sus antecedentes destacaba el haber padecido
seis episodios similares, el primero a los 12 afos y
sucesivos a los 16, 20, 25 y 30 anos, siempre de las
mismas caracteristicas, hemicraneales derechos, con
ptosis palpebral y diplopia que se instauraban al ce-
der la cefalea frontoorbitaria derecha y que se recu-
peraban en unas dos semanas.
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Tabla 1. Criterios diagnoésticos de la «migrafia
oftalmopléjica»

A. Al menos dos ataques cumpliendo los criterios B

B. Cefalea semejante a la migrana acompanada o
seguida dentro del periodo de cuatro dias de su
inicio por paresia de uno o mds nervios craneales
tercero, cuarto y/o sexto

C. Se descartan lesiones paraselares, de la hendidura
esfenoidal y de la fosa posterior mediante las
exploraciones apropiadas

Ademads, también desde la misma edad, aquejaba
cefalea episodica frontal de predominio derecho,
pulsatil, con nduseas, de intensidad moderada, de
frecuencia mensual, desencadenada por la mens-
truacion o el estrés y que cedia con ergotamina,
naproxeno o zolmitriptan. Ella valoraba esta cefa-
lea como semejante a la que se seguia de oftalmo-
plejia, aunque menos intensa y con mejor respues-
ta a los tratamientos, y con resolucién a las pocas
horas.
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Trabajaba de profesora en un instituto, no referia al-
teraciones en sus habitos fisioldgicos, no seguia nin-
gun tratamiento hormonal ni tenia habitos téxicos.

El Unico antecedente patoldgico no neuroldgico era
un cuadro depresivo bipolar diagnosticado a los vein-
te anos por el que seguia tratamiento con carbonato
de litio, 1.200 mg/d y carbamazepina 700 mg/d, con
controles periddicos, clinicos y analiticos, en el Ser-
vicio de Psiquiatria.

La exploracién clinica en la primera visita, durante
el periodo sintomatico, mostraba: fundoscopia, agu-
deza visual, campimetria por confrontacion y pupi-
las, normales. Se apreciaba plejia de la musculatura
extrinseca dependiente del tercer par derecho con
ptosis palpebral que ocluia por completo el globo
ocular, exotropia y paralisis aductora elevadora vy
depresora del ojo derecho (Fig. 1). La abduccién era
normal, asi como la accion del cuarto par, eviden-
ciada por la intorsién ocular al intento de depre-
sion. Como ya hemos dicho, las pupilas eran isoco-
ricas (4 mm) con respuesta fotomotora normal. El

Figura 1. Oftalmoplejia completa del Il par derecho con respeto pupilar. A y B: mirada primaria. C: plejia aductora. D: plejia eleva-
dora. E: plejia depresora
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Figura 2. Recuperacion de la oftalmoplejia a las tres semanas. A: mirada primaria. B: mirada elevadora. C: mirada a la izquierda.
D: mirada depresora

resto de pares craneales y la exploracién de las fun-
ciones motoras, sensitivas, reflejas y la coordinacién
eran normales.

Se realizaron como exploraciones complementarias,
andlisis generales, inmunologia y anticuerpos antifos-
folipidos, que fueron normales. Una primera resonan-
cia magnética (RM) practicada en un momento no
sintomatico y sin administracion de contraste se in-
formo6 como normal.

La evolucién de este primer episodio oftalmopléjico
visto por nosotros fue de regresion completa de la
paralisis del Ill par en tres semanas (Fig. 2). Siguid
presentando episodios de cefalea de caracteristicas
migranosas de forma mensual, que en alguna época
mejoraron con nicardipino 40 mg/d y que respondian
bien al tratamiento agudo con naproxeno (en su ma-
yoria) o con zolmitriptan 2,5 mg.

Cuatro anos mas tarde, a los 40 afnos de edad presen-
tdé un cuadro similar con cefalea de cuatro dias de
duracioén, seguido de plejia del tercer par derecho con
respeto de la motilidad pupilar. En esta ocasidn, se le
practicé un estudio RM con y sin contraste paramag-
nético endovenoso. Este demostré un engrosamiento
del 1l par derecho y captacién de contraste en el
trayecto cisternal prepeduncular sin ninguna altera-
cion a nivel del seno cavernoso (Fig. 3). Durante este
episodio se le realizé un estudio de los anticuerpos

antiganglésidos (GM1, GM2, GM3, GD1a, GD1b, GD3,
GT1b, GQ1b) que fueron negativos. Clinicamente, se
recuperd en un mes y una RM repetida tres meses
mas tarde ya no mostraba captacion de contraste,
aunque quizas persistia un discreto engrosamiento
del nervio (Fig. 4).

En los ultimos cuatro anos ha sufrido dos episodios
mas (a los 42 y 44 anos de edad) que se manifestaban
por oftalmoparesia, con ptosis media y déficit oculo-
motor parcial de predominio elevador y aductor, que
cedieron en dos semanas el penultimo y en un mes
el dltimo. En el ultimo episodio la cefalea disminuyd
tras administraciéon de zolmitriptan, y desaparecio a
los cinco dias, momento en el que se instauré la of-
talmoparesia. El Unico defecto residual que se ha evi-
denciado a lo largo de los ultimos tres afios es una
minima anisocoria, miosis derecha con menor dilata-
cion en oscuridad, es decir, un déficit oculosimpatico
derecho (Fig. 5).

Discusion

El caso reportado es un ejemplo tipico del sindrome
descrito como migrafia oftalmopléjica?3®. Es una pa-
ciente, seguida durante ocho anos, que ha presenta-
do diez episodios de paralisis o paresia del tercer par
derecho, desde los 12 a los 46 afos de edad, con
recuperacién en un plazo entre dos y cuatro semanas,

S
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Figura 3. RM potenciada en T1 en fase oftalmopléjica. A: sin contraste, engrosamiento del Ill par derecho (flecha). B, C y D: engro-
samiento y captacion de gadolinio (flechas).

y precedidos siempre de cefalea ipsolateral frontoor- En uno de los episodios el estudio con RM craneal
bitaria de caracteristicas migranosas. La paciente su- objetivo el engrosamiento y captacion de contraste
fre ademds una migrafia sin aura, recurrente men- paramagnético del lll par sintomatico, hecho descrito

sualmente a lo largo de todos estos anos. en los ultimos afos en la mayoria de los casos®'. La
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Figura 4. RM potenciada en T1 con administracion de gadoli-
nio, dos meses después de la regresion de la oftalmoplejia.
A: axial. B: coronal, probable engrosamiento del Ill par sin
captacion (flechas)

visualizacién por RM de captacion de contraste y en-
grosamiento de nervios o raices ha sido descrito en
polineuropatias crénicas desmielinizantes', sindro-

Figura 5. Anisocoria, miosis derecha, en periodo asintoméa-
tico durante los Ultimos tres anos de seguimiento. A: situa-
cién de luminosidad. B: predominio de la anisocoria en os-
curidad.

me de Guillain-Barré' y neuropatia trigeminal idio-
patica's. El realce del tercer par, en particular, se ha
descrito en neuritis en el contexto del SIDA y en el
sindrome de Miller-Fisher™, asi como en linfomas,
leucemia, meningitis virica y neurofibromatosis'®. La
RM sin y con contraste parece util y especifica en
la diferenciacion de la migrafa oftalmopléjica del sin-
drome de Tolosa-Hunt. En este ultimo, el engrosa-
miento y la captacion de contraste se visualiza a nivel
del seno cavernoso y no en el trayecto cisternal de
los nervios oculomotores'®'7, lo cual no es dbice para
poder pensar en una patogenia comun, tal como
plantean algunos autores?’:8,

Queremos destacar la negatividad del estudio de
los anticuerpos antigangliésidos en nuestro caso.
Este dato, no explorado en ninguno de los pacien-
tes de migrana oftalmopléjica descritos previamen-
te en la literatura, va en contra del diagndstico del
sindrome de Miller-Fisher, del cual se han descrito
formas paucisintomaticas con oftalmoplejia aisla-
da, sin ataxia ni arreflexia y con anticuerpos anti-
GQ1b positivos™.

En nuestra paciente, la cefalea que precedia a la of-
talmoplejia era de caracteristicas «migrafosas», simi-
lar a la que ella aquejaba con frecuencia, pero la
podia diferenciar por su mayor duracion, intensidad
y menor respuesta a los analgésicos, AINE vy tripta-
nes. Lance y Zagami'® plantean, puesto que parece
demostrada la presencia de fibras sensitivas en el
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nervio motor ocular comun que llegarian al nucleo
trigeminal, que, en personas predispuestas, un me-
canismo inflamatorio del tercer par pudiera poner
en marcha una verdadera crisis de migrafa, junto
con los sintomas deficitarios del nervio motor ocu-
lar comun.

En el presente caso, los episodios oftalmopléjicos
explorados preservaron las fibras iridoconstrictoras
parasimpaticas que transcurren por el tercer par. Este
hecho que va en contra de un mecanismo compresi-
VO y apoya una patogenia lesional intrinseca del ner-
vio, sin embargo, no es la norma en la migrana oftal-
mopléjica en la que en un 80% de los casos se afecta
la motilidad intrinseca’. Es interesante remarcar que
existen pacientes con migrana oftalmopléjica del Il
par que presentaron otros episodios sélo con midria-
sis hiporreactiva®, hecho que va a favor de una pato-
genia similar entre la migrana oftalmopléjica y la
migrana asociada a midriasis aislada®%, Nuestra pa-
ciente, a partir del octavo episodio, presentd una ani-
socoria permanente que cumplia criterios de sindro-
me de Bernard-Horner. Este hecho es de dificil
explicacion, pues la via oculosimpatica no tiene una
relacién espacial con el tercer par hasta su trayecto
intracavernoso. No sabemos por qué mecanismo
puede haberse afectado el simpatico ocular en este
caso, pero parece un hecho asociado a la evolucién
y a la repeticién de los episodios de oftalmoplejia.
Si esta descrita la persistencia de una paresia resi-
dual después de multiples oftalmoplejias recurren-
tes y, en algun caso, signos de reinervacién anéma-
la del tercer par?".

En conclusién, aunque infrecuente y sea cual sea su
patogenia, migranosa o neuritica, es probable que
en alguna ocasion veamos un paciente con una cli-
nica de cefalea migrahosa y oftalmoplejia. En esta
situacién, la RM craneal con contraste sera la explo-
racion mas rentable y, a la luz de los casos descritos,
podremos tranquilizar al paciente respecto a su pro-
ndstico.
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