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7. Anomalias pupilares en la edad pediatrica
Jesus Barrio Barrio

OBIJETIVOS

a. Conocer las principales causas de las anomalias pupilares que se presentan en la
infancia.

b. Conocer el protocolo de examen de la anisocoria.

c. Detectar alos ninos que pueden presentar una patologia sistémica grave median-
te el examen de las pupilas.
Conocer las principales causas del sindrome de Horner infantil.
Conocer las causas de la midriasis pupilar unilateral y bilateral en la infancia.

INTRODUCCION
Pupilas isocoricas y normoreactivas

Las pupilas regulan la cantidad de luz que entra en el ojo para adaptarse a las dife-
rencias de iluminacién. Ademas, tienen una funcidn éptica disminuyendo las aberracio-
nes que se producen en el aparato visual. Su didmetro variable esta regulado por unos
mecanismos neuronales complejos que regulan la respuesta eferente: musculo dilatador
(sistema simpatico) y el esfinter constrictor (sistema parasimpatico), a la aferencia visual
(nervio optico). El equilibrio de estos dos sistemas garantiza que el tamano de las pupi-
las sea simétrico (isocdricas) en todas las circunstancias. Los sistemas de control central
pupilar estdn localizados en el hipotalamo (primera neurona del sistema simpdtico) y
mesencéfalo (nucleo de Edinger Westphall, parasimpatico).

El reflejo fotomotor depende del sistema parasimpadtico de tal manera que, ante un
estimulo luminoso, ambas pupilas reaccionan con una contracciéon de la misma veloci-
dad e intensidad. Debido a la decusacién de las fibras, ante la estimulacion de una sola
de ellas y con un sistema aferente indemne, la respuesta de ambas pupilas es simétrica
y sincrénica (normo reactivas).

La consulta por anomalias en la pupila es relativamente frecuente en oftalmologia
pediatrica. Aunque en la mayoria de los casos corresponde a alteraciones benignas, es
importante estar alerta para identificar las posibles causas graves que pueden subyacer
bajo la alteracion de la funcidn pupilar. Algunas alteraciones pupilares son congénitas y
por tanto presentaran un reto diagndstico en el recién nacido o en el lactante. El reflejo
pupilar a la luz no esta presente hasta la semana 30 de edad gestacional. Habitualmente
las pupilas del recién nacido son midticas y van aumentando gradualmente de tamafio
hasta la preadolescencia.

En este capitulo nos referimos especificamente a alteraciones pupilares con im-
plicacién neurooftalmoldgica, quedando excluidas otras malformaciones congénitas
estructurales del iris (colobomas, corectopia, policoria, disgenesias del segmento an-
terior...).
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Pupilas anisocdricas normo reactivas

Aunque las pupilas son normo reactivas, existe una anisocoria que aumenta en la
oscuridad.

a. Anisocoria esencial, benigna o fisioldgica:

Es un motivo frecuente de consulta, ya que una diferencia en el tamafio de las pu-
pilas ocurre hasta en el 20% de la poblacién y esta presente en el nacimiento (1). En
general es una anisocoria similar en luz y en oscuridad y menor de 1 mm, pero puede
ser mas evidente en la oscuridad (ya que la reactividad pupilar al estimulo luminoso es
normal) y suele ser variable de tal modo que los padres diran que a veces les parece mas
evidente que otras. Es importante detectar asimetria en las hendiduras palpebrales que
nos hagan sospechar un sindrome de Horner por una ptosis leve del lado de la pupila
de menor tamafio. Si el paciente esta asintomdtico y no tiene ninguna otra alteracién de
la motilidad ocular ni ptosis no se precisan mas estudios. Los casos dudosos o de dificil
exploracién requeriran seguimiento y pruebas adicionales.

b. Sindrome Horner: miosis patolégica (una pupila no se dilata normalmente):

Se produce por una afectacion del sistema simpatico en el recorrido de alguna de
las tres neuronas que completan el trayecto de la via. Desde el centro situado en el
hipotdlamo, hacen sinapsis en el centro cilioespinal de Budge (médula nivel C8-T1), y
posteriormente en el ganglio cervical superior (bifurcacién carotidea, angulo de la man-
dibula). Desde alli la tercera neurona sigue el trayecto de la carétida interna (plexo sim-
patico), seno cavernoso, y entra en la érbita mediante el nervio nasociliar y se bifurca en
los nervios ciliares largos que inervan en el musculo dilatador del iris. Cldsicamente se
diagnostica por ptosis, miosis, y anhidrosis hemifacial. La ptosis es caracteristicamente
leve (1-2 mm) ya que es la funcion del musculo simpatico de Miller la que esta afectada
y no el musculo elevador del parpado superior. Puede producirse una apariencia de enof-
talmos por el ascenso del parpado inferior (ptosis inversa). Las pupilas reaccionan con
normalidad al estimulo luminoso pero la pupila afecta no se dilata en la oscuridad. Los
casos congénitos o adquiridos precoces presentan una hipocromia del iris (por falta de
migracion de las células pigmentarias) aunque tarda varios meses en establecerse y por
tanto no es Util para diferenciar estos casos en la época perinatal. Solo en los casos de
Horner central o preganglionar existird una anhidrosis hemifacial por afectacién de las
fibras sudomotoras simpaticas.

Para el diagndstico puede utilizarse apraclonidina 0,5% instilada una vez que pro-
vocara dilatacion de la pupila midtica (hipersensibilidad de denervacién) a los 30 o 40
minutos de la instilacién y no tendra efecto en la pupila sana. También revierte la ptosis.
Han sido descritas bradicardia y depresion del SNC por instilacion de este colirio en nifios
y por tanto no debe usarse en menores de 1 o 2 afios (3). Se puede utilizar fenilefrina 1%
para el diagndstico de sindrome de Horner postganglionar.

La mayoria de los casos congénitos o adquiridos precoces en lactantes son de na-
turaleza benigna y en ocasiones son idiopaticos (1). La causa congénita mas frecuente
en la edad pediatrica es el traumatismo en el parto por lesién del plexo braquial. Tam-
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bién puede asociarse a lesidn del plexo simpatico de la carétida interna por traumatis-
mo obstétrico cefalico (férceps) que podria asociarse con diseccion carotidea. Puede
estar asociado a malformacion de Chiari, anomalias vertebrales cervicales, varicela o
citomegalovirus congénito, o sindrome PHACE (2). Las causas de un sindrome de Horner
adquirido en nifios pueden tener un antecedente claro como la cirugia cervical o car-
diotoracica, un traumatismo del plexo braquial, o una infeccion de oido medio. Siempre
debemos estar alerta ante la posibilidad de que pueda aparecer un sindrome de Horner
congénito o adquirido en nifos asociado a neoplasias cervicales o toracicas: tumores en
la cadena simpatica asociados a neurofibromatosis, carcinoma de células embrionarias,
rabdomiosarcoma y especialmente neuroblastoma cervical (1). El neuroblastoma es el
tumor sdlido extracraneal mas frecuente en menores de 1 afio. Ante la sospecha debe
realizarse prueba de imagen y determinacién de catecolaminas en orina.

Debe realizarse prueba de imagen a todos los nifios con sindrome de Horner congé-
nito o adquirido en los que no exista un claro antecedente de traumatismo obstétrico o
cirugia cervical o tordcica (3).

Pupilas anisocéricas por midriasis patoldgica unilateral

Una de las pupilas no reacciona normalmente a la luz, la anisocoria es mayor en con-
diciones de iluminacion.

a. Pupila hiporreactiva o arreactiva postraumatica.

Habra un claro antecedente de traumatismo ocular cerrado con lesion del esfinter
pupilar. Segun la severidad del traumatismo pueden recuperar la funcién al menos par-
cialmente al cabo de los meses.

b. Pupila con dilatacion farmacoldgica.

Lo mas frecuente es que sean por agentes parasimpaticoliticos al haber estado en
contacto con producto quimico: plantas, broncodilatadores anticolinérgicos. La pilocar-
pina al 1% no podra revertir esta midriasis a diferencia de las demas causas.

c. Pupila ténica.

Alteracion de la via pupilar parasimpatica por afectacidon en el ganglio ciliar. Pue-
de ser por causa local (traumatica, inflamatoria), asociado a patologia sistema nervioso
autondmico, o aislada (pupila de Adie). Es mas frecuente en adultos, en nifios puede
ocurrir tras una infeccién virica (3). Es una pupila con reactividad muy enlentecida a la
luz y con redilatacion también lenta. Hay movimientos vermiformes en la [dmpara de
hendidura. La instilacion de pilocarpina al 0,125% provoca miosis a los 45 minutos por
hipersensibilidad de denervacion.

d. Paralisis lll par craneal (PC).

Las fibras pupilomotoras viajan en el trayecto del Ill PC. Es infrecuente que se en-
cuentre una midriasis pupilar aislada provocada por patologia compresiva del Il PC. Ge-
neralmente, la midriasis y paralisis de la acomodacién irdn acompaiiadas de alteracién
de la motilidad ocular extrinseca (ptosis y exotropia). La pilocarpina al 1% provocaria una
contraccién en estos casos. En la infancia es frecuente la alteracidn pupilar en los casos
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de pardlisis del lll PC sin valor localizador de la lesién. En todos los casos de paralisis de
[Il PC en la edad pediatrica debe realizarse RMN con contraste y angio RMN (3).

Defecto pupilar aferente relativo

Es importante explorar la presencia de un defecto pupilar aferente relativo (DPAR)
en lactantes y nifios preverbales con sospecha de pérdida de visidn unilateral. En estos
casos las pupilas son isocdricas porque la eferencia es normal en las dos pupilas y el
impulso aferente del ojo sano controla el tamafio de las dos pupilas. Las neuropatias
Opticas unilaterales (glioma dptico, neuritis, neuropatia dptica de Leber, hipoplasia de
nervio Optico...) y algunas enfermedades retinianas cursaran con un DPAR. La pupila no
se contraera a la luz, pero si con el estimulo acomodativo de cerca. En presencia de un
DPAR con exploracion de fondo de ojo normal se debera realizar examen con RMN para
descartar patologia compresiva del tracto éptico anterior.

Pupilas en midriasis bilateral

a. Midriasis congénita bilateral (Aniridia parcial).

Se trata de una afectacidn rara con unas pupilas congénitas dilatadas y arreactivas por
una aplasia o hipoplasia de los musculos esfinter y dilatador del iris desde el nacimiento
sin reaccion a la luz, ni a ningun colirio. Con frecuencia presentan restos de una mem-
brana pupilar persistente y ausencia de acomodacidn. Puede presentarse aisladamente o
asociado a otras patologias sistémicas de musculo liso, y en algunos casos con complica-
ciones cerebrovasculares severas con riesgo vital (mutaciones en el gen ACTA2) (2), y en
otros casos con afectacidn del cerebelo y ataxia (Sindrome Gillespie).

b. Midriasis reactiva o hiporreactiva bilateral.

Son casos de midriasis, pero con reactividad pupilar normal o mas frecuentemente
enlentecida (reflejos fotomotores disminuidos o retardados, pupilas perezosas, hipo re-
activas):

1. Sindrome mesencefdlico. Los nucleos pupilomotores parasimpaticos se encuen-
tran en el mesencéfalo dorsal y son especialmente susceptibles a la compresién
del tronco del encéfalo por aumento de la presién intracraneal. Caracteristica-
mente se produce un sindrome de Parinaud y una disociacion luz-cerca (1). En
nifos pequerios puede producirse en casos de hidrocefalia por estenosis congé-
nita del acueducto, y en niflos mds mayores por tumores de la glandula pineal.
También se produce en pacientes con alteracién en el estado de consciencia que
han sufrido un traumatismo cerebral severo, o presentan una herniacién cerebral
por compresidon en estos casos acompafiados de otros sintomas neuroldgicos.

2. Botulismo. Los pacientes tendran multiples signos y sintomas de alteracién co-
linérgica incluida pupilas dilatadas y poco reactivas, paresia de la acomodacion,
ptosis y oftalmoplejia.

3. Crisis convulsivas. Durante las crisis puede presentarse midriasis.
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Algunos farmacos sistémicos pueden inducir midriasis como algunos inhaladores
(betablogueantes), atropina, dopamina.

Defectos pupilares aferentes bilaterales. Los reflejos pupilares estardn enlente-
cidos en patologia bilateral de nervio éptico, o enfermedades congénitas de la
retina. En examen de un bebé ciego el examen pupilar puede ser de utilidad para
distinguir patologia del tracto éptico anterior del déficit visual cortical que tendra
reactividad pupilar normal (2).

Miosis bilateral

Existe una rara miosis congénita bilateral por ausencia del musculo dilatador del iris,
gue puede acompafarse de otras malformaciones oculares. Puede producirse miosis
bilateral por exposicidon a medicacién sistémica que produzca miosis como algunos an-
tiepilépticos, opiaceos o la miosis bilateral tonica en algunas encefalitis o encefalopatias
metabdlicas.

MENSAIJES CLAVE A RECORDAR

La anisocoria esencial ocurre hasta en el 20% de la poblacion y esta presente en
el nacimiento.

Debe realizarse estudio de imagen en los casos de Horner congénito o adquirido
sin antecedentes de traumatismo obstétrico o cirugia cervical o toracica.

En todos los casos de paralisis de Il PC en la edad pediatrica debe realizarse RMN
con contraste y angio RMN.

Debe explorarse la presencia de un DPAR en lactantes y nifios preverbales con
sospecha de pérdida de visidn unilateral.

Las pupilas hiporreactivas bilaterales obligan a descartar la patologia que las jus-
tifique que puede ser tanto de causa ocular como central.
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PREGUNTA TIPO TEST

(pulse en la flecha para comprobar las respuestas)

1. Nifo de 4 meses los padres consultan porque tiene las pupilas de distinto tamafio,
una mas grande que la otra especialmente cuando esta en la cuna con la luz apa-
gada:

—3~ a) Se trata de una pseudoanisocoria.

~> b) No debe instilarse colirio de apraclonidina 0,5%.

— ¢) Aunque todavia no tiene ptosis es el inicio de una compresién del IlIPC.

~2 d) Lo mas probable es que naciera asi.

—>> e) Hay que solicitar RMN cervical y tordcica inmediatamente.

2. Niio de 3 afos con pupila derecha mdas miética y mas hipocrémica que la izquier-
da en baja iluminacién. Tuvo un parto instrumentado:

=2 a) Tendrd una hiperreactividad por denervacion en la pupila derecha.

—2~ b) Tendrd un predominio del tono simpatico sobre el parasimpatico en su pupila
derecha.

=2 ¢) La heterocromia de iris indica una patologia de larga evolucién.
=2 d) Requiere examen con RMN.

—2~ e) El principal diagndstico de sospecha es un tumor de la cadena ganglionar simpa-
tica cervical.
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3. Recien nacido a término que presenta arreflexia pupilar con pupilas midriaticas.
Exploracion neuropediatrica normal en este momento:

== a) Hay que descartar patologia compresiva craneal.

== b) Se debe interrogar a las enfermeras de si han instilado algun colirio.

=2 ¢) Podria tener mayor riesgo de enfermedades cerebrovasculares.

—~ d) El colirio de pilocarpina 1% producira una miosis si la dilatacién es farmacolé-
gica.

= e) El examen con ldmpara de hendidura es clave en este caso.
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