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Retraccion palpebral de causa
neurolégica. Presentacion de tres
pacientes, interpretacion patogénica

LUIS CARTIER R., JORGE GUZMAN S., RENZO PASQUALIF.

Eyelid retraction of neurologic origin.
Report of three cases

Eyelid retraction, has received limited attention and it has passively been
interpreted as the result of an overactive levator palpebrae superioris muscle
secondary to midbrain injury. However, eyelid retractions can occur in other
neurological diseases, not directly related with the midbrain. We report three
patients who developed eyelid retraction. One patient had a bilateral eyelid
retraction, related with Creutzfeldt-Jakob disease (C]D). Another patient had
a unilateral right eyelid retraction associated with a thalamic-mesencephalic
infarct. The third patient had a bilateral pontine infarction on magnetic re-
sonance imaging. In the patient with CJD, eyelid retraction did not subside.
Among patients with infarctions, the retraction persisted after focal symptoms
had subsided, showing an evolution that was apparently independent of the basic
process. The analysis of these patients allows us to conclude that the pathogenesis
of eyelid retraction includes supranuclear mechanisms in both the development
and maintenance of the phenomenon. Unilateral or bilateral eyelid retraction
does not alter the normal function of eyelid, which ever had normal close eye
blink. In these reported cases, a hyperactivity of levator palpebrae superioris
muscle was clinically ruled out.

(Rev Med Chile 2017; 145: 264-268)

Key words: Creutzfelt-Jakob Syndrome; Eyelid Diseases; Mesencephalon;
Nervous system Diseases; Ocular Physiological Phenomena.

la activacién del elevador de los parpados y

dela inhibicién del orbicular. Los musculos
elevadores son inervados desde un ntcleo me-
sencefdlico unico, por el I1I par correspondiente.
El orbicular es inervado por el facial. El tono de
la apertura palpebral la controla el musculo de
Miiller, de inervacién simpatica'.

Los ntcleos oculomotores estin ubicados
en el mesencéfalo por delante del acueducto de
Silvio, donde el nucleo de los elevadores tiene
una ubicacién central y posterior, proxima al
acueducto. La coordinacién 6culo-palpebral se
realiza en estructuras subyacentes, en los nticleos

l aamplitud de la apertura ocular depende de
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intersticiales mediales interconectados por la
comisura posterior y también con los ntcleos
mesencéfalo-protuberanciales, a través de los
haces longitudinales mediales. Estas estructuras
intermedias regulan la coordinacién y sincronia
entre elevadores y musculos oculomotores, per-
mitiendo adecuar la disposicion palpebral en las
miradas verticales u otras'.

El parpado superior cubre parcialmente el iris
en la apertura normal del ojo, sin embargo, en
condiciones patoldgicas el iris queda completa-
mente descubierto debido a una sobreelevacion
del pérpado superior, constituyendo lo que se
ha identificado como: sindrome de retraccién
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palpebral, el que fue descrito por Collier en 19277
en un paciente portador de un infarto tdlamo-me-
sencefalico.

Esta sobreelevacion del parpado superior pue-
de tener causas neurolégicas (sindrome Collier)?,
endocrinas (oftalmopatias de la enfermedad
de Graves)®, infecciosas (lepra)?, inflamatorias
(oftalmopatias inmunes)>®, entre otras causas
(miastenia, etc.)”®. Analizaremos especificamente
la patogenia de la sobreelevacion palpebral de
origen neuroldgico que, teniendo distintas causas,
destacan por su frecuencia las de etiologia vascular.

Basados en los hallazgos histopatoldgicos
de la comunicacién de Collier, autores poste-
riores”!? han interpretado que la sobreelevacién
palpebral por lesiones vasculares del cerebro seria
consecuencia de una hiperactividad del elevador
(retraccién), causada por lesiones en la comisura
posterior mesencefalica'’. Sin embargo, en los
pocos pacientes analizados, se ha observado que
mantienen su capacidad de pestafieo y de oclusién
ocular, sin la restriccién que una hiperactividad del
elevador generaria. Este hecho, unido a la hipera-
pertura ocular de pacientes que no tienen lesiones
mesencefilicas focales, como la enfermedad de
Parkinson o la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob
(ECJ), han hecho necesario postular una nueva
interpretacién patogénica de la sobreelevacion
palpebral.

Presentamos tres enfermos con retraccién
palpebral que fueron seguidos clinicamente, un
paciente con enfermedad de Creutzfeldt-Jakob y
dos con lesiones vasculares.

Pacientes

1. Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob

Paciente de 53 afos que a fines de marzo del
2008 noté mayor fatigabilidad, fallas de memoria
e insomnio. Recibié terapia antidepresiva que no
modificd su condicién. La sensacién de fatiga llegd
a ser permanente, asi como el insomnio, apare-
ciendo inestabilidad de la marcha, lateropulsiones
y temblor de las manos. Luego se agregé visiéon
borrosa y se consolidé su incapacidad de marcha.
Ingresé a Neurologia con una “mirada hierdtica”
(ojos muy abiertos), debida a una sobreelevacién
palpebral bilateral . La paciente estaba vigilante,
atenta, orientada, lenguaje conservado, sin alte-
raciones praxicas, fondo de ojo y campos visuales
normales, agudeza visual disminuida; tenia tem-
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blor de extremidades superiores y la bipedestacién
desencadenaba temblor en las piernas y el tronco,
haciéndole imposible la marcha; hiperreflexia
osteotendinea generalizada, sin Babinski, ni alte-
raciones de la sensibilidad. Se apreciaba eutrofica,
sin hallazgos en la exploracion clinica general.
Hemograma, pruebas hepdticas, electrolitos y
TSH normales, liquido cefalorraquideo normal.
Antitiroglobulina 621 UI/ml y antitiroperoxi-
dasa 845 Ul/ml. Resonancia magnética (RM) de
cerebro en T2 y FLAIR mostraba hiperintensidad
de los nucleos basales (Figura 1). Electroencefa-
lograma (EEG) con actividad lenta inespecifica.
Se postul6 enfermedad de Creutzfeldt-Jakob o
encefalopatia de Hashimoto. Aunque tenia elevada
la proteina 14-3-3, igualmente se trat6 con tres
bolos de metilprednisolona, que no la mejora-
ron, manteniéndose la sobreelevacién palpebral.
Seguidamente, se definié una ceguera cortical, sin
embargo, mantenia la apariencia de ver con los
ojos muy abiertos. Su hablar se hizo incompren-
sible, asociando disartria, afasia y daio cognitivo.
Finalmente, llegd a la postracién, aparecieron

Figura 1. Corte axial de RM en secuencia FLAIR de la paciente
N° 1, con enfermedad de Creutzfeldt-Jakob. Se observa hi-
perintensidad putaminal y de los nlcleos caudados. También
hiperintensidad de la circunvolucién limbica en forma bilateral
y de la insula derecha.
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mioclonias en las extremidades superiores y en la
cara, el EEG de control confirmd la ECJ. Fallecié
en octubre por una neumonia intrahospitalaria,
después de siete meses de enfermedad.

2. Infarto talamo-mesencefdlico

Enferma de 35 afos, operada de una co-
municacién interventricular diez afios antes,
quedé con marcapaso desde entonces. Inici6 su
enfermedad con una cefalea frontal progresiva,
nduseas y fotopsias; sibitamente present6 pérdida
de conciencia, contraccién tdénica generalizada,
seguida de clonfas ritmicas de las extremidades.
Cuando recuper6 la conciencia tenia visién
doble. Trasladada a Urgencia, ingres6 vigilante,
parcialmente orientada, lenguaje normal, pupilas
iguales, agudeza visual conservada, retraccién
del parpado superior derecho y paresia del sexto
par derecho, ojo izquierdo hipotrépico y leve
paresia braquio-facial derecha sin Babinski ni
alteraciones sensitivas o cerebelosas. Tomografia
computada (TAC) cerebral, exdimenes y liquido
cefalorraquideo normales, VDRL no reactivo.
Estuvo somnolienta los primeros dias, la TAC de
control mostré hipodensidad medial en el tdlamo
izquierdo prolongada al mesencéfalo (Figura 2). Al
quinto dia habia desaparecido la paresia braquial,
la hipotropia del ojo izquierdo y la dificultad para
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abducir el ojo derecho. Evaluada por cardiologia,
se establecié que el agotamiento del generador del
marcapaso origind una arritmia paroxistica que
causé el infarto tdlamo-mesencefalico. Al alta se
habia recuperado de todas las alteraciones neuro-
logicas, salvo la retraccion del parpado superior
derecho que se mantenia al décimo dfa.

3. Infarto protuberancial

Mujer de 27 afios, sin antecedentes mérbidos,
concurre a Urgencia por cefalea occipito-cervical
progresiva, diplopia, pardlisis facial izquierda y
adormecimiento corporal derecho. Al ingreso
estaba cuadriparética, vigilante y orientada, muy
disdrtrica, pupilas iguales reactivas, mayor apertu-
ra ocular derecha, paresia del sexto par izquierdo y
paralisis facial periférica izquierda. Angio-TAC de
vasos del cuello y cerebrales mostraron oclusién
de la arteria vertebral izquierda y de los segmentos
V3-V4 del tronco basilar. La RM mostré un infarto
bilateral de la protuberancia y del bulbo raquideo
y cerebelo izquierdo (Figura 3). Se desarroll6 sin-
drome de enclaustramiento, (tetraplejia hipot6ni-
ca arrefléctica, Babinski bilateral), pardlisis facial
periférica izquierda y retraccion del pérpado su-
perior derecho, tenia limitada las miradas laterales
y mantenia la mandibula caida, sin poder cerrar la
boca. Siempre se mantuvo vigilante, comprendia y

Figura 2. Tomografia axial computarizada de la paciente N° 2. En A) se observa hipodensidad mesencefélica derecha y en
B) hipodensidad medial del tdlamo izquierdo, compatible con una lesién isquémica tadlamo-mesencefalica.
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respondia preguntas de si o no, ocluyendo los ojos,
no movia la cabeza. Después de tres semanas em-
pezaron a reaparecer los reflejos osteotendineos,
mejor6 la oculomotilidad horizontal, sin embargo,
el sindrome de enclaustramiento y la retraccién
palpebral se mantenfan. A las seis semanas podia
cerrar la boca y la pardlisis facial fue remplazada
por un espasmo facial ténico, se mantenia la cua-
driplejia y la retraccion palpebral derecha.

Discusiéon

Experimentalmente se ha demostrado que
la apertura ocular se puede activar estimulando
areas de la corteza prefrontal'®. Esta relacién cor-
tico-palpebral tiene su expresion fisiolégica en
la apertura de los ojos al despertar, que sugiere
conexiones reticulo-corticales permanentes. La
hiperapertura ocular es un fenémeno extraordina-
rio y habitualmente expresa estereotipos de origen
cortico-subcortical. Para entender la sobreeleva-
ci6én de los parpados en situaciones patoldgicas es
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Figura 3. Resonancia magnética de ce-
rebro de la paciente N° 3. Cortes axiales
de la protuberancia y mesencéfalo en
A) secuencia FLAIR que muestra hiperin-
tensidad del centro y parte anterior de la
protuberancia e hiperintensidad sectorial
del cerebelo izquierdo; en B) Mapa ADC
del mismo corte; en €) Corte sagital
del encéfalo donde se aprecia la lesion
protuberancial y la indemnidad del
cerebro; en D) Corte en secuencia T2
del mesencéfalo sin lesiones. Imagenes
compatibles con una diseccion vertebral
y la oclusién parcial de la arteria basilar.

interesante analizar la reaccién de sobresalto que
partiendo en la substancia reticular del puente
activa respuestas estructuradas en la corteza cere-
bral. Se presume que el sobresalto tiene un origen
principalmente acustico. Experimentalmente, se
ha visto que un subito estimulo sonoro activa las
neuronas auditivas ubicadas en el puente, que sin
transicion activan las grandes neuronas reticulares
de la protuberancia, dando origen al sobresalto.
Se expresa con oclusién o hiperapertura palpe-
bral, inclinacién de la cabeza y paralogizacién
temporal del cuerpo’. Otro ejemplo es la reaccién
de sorpresa que identificamos por frases como:
“se le salieron los ojos”, “se qued6 con la boca
abierta”, o “se cay6 de espaldas”. En este caso,
tanto la hiperapertura ocular, asi como las otras
manifestaciones motoras, parecen expresar un
estereotipo supranuclear inhibitorio. Lo mismo
vale para el espasmo ocular, que de modo azaroso
y stbito instala una oclusién palpebral completa
y una incapacidad transitoria para abrir los ojos.
Este sindrome fue interpretado inicialmente como
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una diskinesia extrapiramidal', pero el estudio y
seguimiento de enfermos pudo demostrar que el
espasmo ocular bilateral tenia su punto de partida
en lesiones unilaterales de la corteza cerebral o de
otras estructuras encefalicas'. La sobreelevacion
palpebral en la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob,
o “mirada hierdtica”, suele asociarse a ceguera
cortical, indudablemente originada en el compro-
miso de la corteza occipital, donde existen dreas
reconocidas, cuyo estimulo experimental produce
apertura ocular'. Esta sobreelevacion palpebral en
la ECJ tiene ademads un valor clinico-diagndstico
semejante al de las mioclonias'®. La retraccién
palpebral unilateral de origen vascular, de acuerdo
aalgunos autores’, tendria su origen en una lesién
de los ntcleos intersticiales o de la comisura pos-
terior que rodea el acueducto, ambas estructuras
estdn muy relacionadas con la substancia gris
periacueductal, cuya estimulacién experimental
produce la sobreelevacién unilateral del parpado
correspondiente’. Ademds resulta licito pensar que
la sobreelevacion palpebral no sélo es producto
de un presunto desenfreno del elevador, sino que
participa también la natural inhibicion refleja del
orbicular y en algunos casos una sobreinhibicién
del orbicular, como en la expresién de sorpresa,
de origen cortical.

En los casos de la literatura®®!! y en los nues-
tros, la retraccion palpebral se mantuvo después
de la mejoria parcial o total del sindrome original,
sugiriendo que dicha persistencia establece que
las lesiones s6lo serfan mecanismos inductores.
Es interesante resaltar la paciente del caso 3, que
teniendo una lesion limitada a la protuberancial
en la RM, desarrollé una retraccién palpebral
derecha persistente, aparentemente inexplicable
por la sola lesién protuberancial.

La llamada retraccién palpebral sigue siendo
un fenémeno peculiar y estudiado insuficiente-
mente, que no pude ser atribuido sélo a hiperac-
tividad del elevador.
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