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CASO CLINICO

Sindrome de Horner por dolicoectasia
vertebrobasilar. A propdsito de un caso

Horner’s syndrome by vertebrobasilar
dolichoectasia. Case report

ZANETTI LLISA MR', ROMERO BAEZ S', TANDON CARDENES L?,
GONZALEZ HERNANDEZ A®

RESUMEN

Introduccion: La dolicoectasia vertebrobasilar (VBD) se define como un aumento en la tor-
tuosidad, longitud y diametro de las arterias intracraneales. La clinica de la VBD resulta de
la compresion de los nervios craneales y estructuras del tronco cerebral, usualmente con
dafios en la vascularizacion de pequefio calibre cerebral. Se asocia con factores de riesgo
vasculares como la edad, sexo masculino, hipertension arterial, antecedentes de infarto de
miocardio y lacunar. Presentamos el caso clinico de una paciente en la que se evidencid un
Sindrome de Horner por VBD diagnosticada mediante RMN.

Caso clinico: Mujer de 53 afios de edad, fumadora e hipertensa, valorada por primera vez en
mayo de 2010 por ptosis y miosis del OI de 3 semanas de evolucion sin disminucion de
la AV ni otros sintomas y/o signos neurooftalmologicos acompafiantes. A la exploracion
oftalmologica se identifico una ptosis del OI, miosis y enoftalmos, con RFD y RFC conser-
vados. La MOE y el FO no presentaban alteraciones. Se practica test de apraclonidina en
consulta de Neurooftalmologia que evidencio la inversion de la anisocoria. Se realiza RMN
craneocervical que informd una imagen de délico-mega-basilar con impronta de la misma
en el lado izquierdo de la protuberancia.

Conclusiéon: La importancia pronostica de la VBD no esta definida ni existen criterios claros
para su diagnoéstico. La presentacion clinica es variable e incluye casos asintomaticos. En la
actualidad no se conocen actitudes terapéuticas especificas para esta anomalia y el manejo
debe orientarse seglin las manifestaciones clinicas.
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ABSTRACT

Introduction: Vertebrobasilar dolichoectasia (VBD) is defined as an increase in the devious-
ness, length and diameter of intracranial arteries. The consequences of VBD are caused by
the compression of cranial nerves and structures of the brain stem, usually accompanied
by small vascularization damage. VBD is associated with vascular risk factors such as age,
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male gender, high blood pressure, history of myocardial and lacunar infarction. We present
a case of a patient which showed a Horner’s Syndrome by VBD diagnosed by MRI.

Case report: 53 year-old-woman with history of high blood pressure and smoker, which was
first explored in May 2010 because of left ptosis and miosis that had started 3 weeks before,
without decrease of her VA or any other neuroftalmological signs or symptoms. During the
eye exam we observed ptosis of her LE, miosis and enophthalmos with preserved reflec-
tions. EOM and EF were normal. We performed an apraclonidine test that showed anisoco-
ria inversion. Cranial and cervical RMN reported a basilar-mega-bean image with a stamp

at the left side of cranial protusion.

Conclusion: Prognosis of VBD is not defined yet and there are not clear criteria for its diagno-
sis. Clinical presentation is variable and includes asymptomatic cases. Nowadays there are
not known specific therapeutic approaches for this anomaly and the management should be
based on the clinical manifestations of each patient.

Key words: Horner’s syndrome, Vertebrobasilar dolichoectasia, MRI.

INTRODUCCION

El Sindrome de Horner incluye un grupo
de signos derivados de la interrupcion de la
inervacion simpatica del ojo y la region cuta-
nea hemifacial. Sus hallazgos clinicos inclu-
yen la clasica triada de blefaroptosis, miosis
pupilar y anhidrosis facial ipsilateral (1). La
historia clinica, las caracteristicas de la explo-
racion, las pruebas farmacolégicas asi como
los estudios de imagen pueden ayudar a loca-
lizar la lesion y sugerir una etiologia. Existen
multiples causas de éste sindrome y la serie
mas larga en adultos fue descrita por Malo-
ney y col., que hallaron que las causas mas
frecuentes fueron: tumoral (13%), cefalea en
racimos (12%) e iatrogénica (10%); de todos
los casos, un 13% correspondian a lesiones
de la primera neurona, un 44% a la segunda
neurona y 43% a la tercera neurona (2).

Por otra parte, la dolicoectasia vertebroba-
silar (VBD) se define como un aumento en la

longitud y en el didmetro de las arterias intra-
craneales asi como también en su tortuosidad.

Las manifestaciones clinicas de la VBD
resultan de la compresion de los nervios cra-
neales y estructuras del tronco cerebral, a
menudo con dafios en los vasos de pequefio
calibre del cerebro. Su incidencia oscila entre
0,06 a 5,8% (3) y se asocia con factores de
riesgo vasculares como la edad, el sexo mas-
culino, hipertension arterial, historia previa de
infarto de miocardio y de infarto lacunar, pero
no con aterosclerosis carotidea (4), aunque
también se han descrito casos asintomaticos.

Presentamos el caso clinico de una pa-
ciente en la que se evidencid un Sindrome de
Horner debido a una dolicoectasia vertebro-
basilar dignosticada por RMN.

CASO CLINICO

Mujer de 53 afios de edad, fumadora con
antecedentes personales de hipertension arte-
rial, que fue valorada por primera vez en mayo
de 2010 por ptosis y miosis del ojo izquierdo
(OD), no fluctuantes, de 3 semanas de evolu-
cién sin disminucion de la agudeza visual ni
otros sintomas y/o signos neuroftalmologicos
acompafantes. En urgencias se objetivo una
tension arterial de 230/120 mmHg.

A la exploracion oftalmoldgica se observo
una agudeza visual sin correccion de 1 en am-
bos ojos y tensiones oculares de 14 mmHg.
Se identificé una ptosis del OI con DRM1 de
1 mm aproximadamente (distancia margen-
reflejo 1 o DMRI1 es la distancia entre el re-
flejo luminoso de la linterna de exploracion
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proyectado en la cornea en posicion prima-
ria de la mirada (PPM), y el borde palpebral
superior; en condiciones normales es mayor
de 3 mm) (5), miosis y enoftalmos (figs. 1 y
2a), con reflejos directo y consensual con-
servados. La motilidad ocular extrinseca se
encontraba dentro de la normalidad y en la
funduscopia se apreciaba algin signo de cru-
ce arterio-venoso aislado.

Se le realizo6 en consulta de Neurooftalmo-
logia de nuestro hospital un Test de apracloni-
dina el cual evidenci6 la inversion de la ani-
socoria (fig. 2b), por lo que se le realizé una
RMN craneocervical que informd la presencia
de una imagen de ddlico-mega-basilar (fig. 3)
que se iniciaba en el angulo pontocerebeloso
izquierdo con un trayecto ascendente hasta
la linea media con impronta de la misma del
lado izquierdo de la protuberancia. Ademas se
observaron pequefios focos de gliosis de mor-
fologia puntiforme en la sustancia blanca de
ambos hemisferios cerebrales que se interpre-
t6 como secuelas de enfermedad isquémica
de pequefio vaso. También se solicité un Eco
Doppler de troncos supraaérticos y un TAC de
torax que se encontraron dentro de los limites
de la normalidad para su edad.

DISCUSION

La dolicoectasia intracraneal se asocia
con factores de riesgo vasculares como la
edad, el sexo masculino, hipertension arte-
rial, historia previa de infarto de miocardio
y de infarto lacunar, pero no con aterosclero-
sis carotidea (4). Sin embargo, la enfermedad
también se ha descrito en pacientes de edad
avanzada, sin cambios vasculares ateroscle-
roticas lo que sugiere una etiologia multifac-
torial (6). También esta descrita en pacientes
jovenes con enfermedades del tejido conecti-
vo, enfermedad de Fabry y otros defectos en-
zimaticos. Las caracteristicas histologicas de
la dolicoectasia son la fragmentacion y dege-
neracion de la lamina elastica interna, la dis-
minucién de la capa muscular y la hemorra-
gia intramural (7). El flujo sanguineo en estas
arterias dilatadas es ortégrado y anterdgrado
dentro del mismo segmento, lo que crea obs-
taculos significativos en la circulacion y con-
duce a la creacion de trombos (8).

La dolicoectasia vertebrobasilar (VBD)
describe la dilatacion de la arteria vertebral

en su entrada en la arteria basilar. La resonan-
cia magnética cerebral es el método diagnos-
tico de eleccion para detectar la dolicoectasia
vertebrobasilar (9), pero también se pueden
utilizar otros métodos como la ecografia, an-
gioTAC, angioRMN vy la angiografia intraar-
terial con sustraccion digital que se considera
el gold sandart para obtener imagenes de la
arteria vertebral.
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Fig. 2a:
Fotografia previa
a la instilacion
del colirio de
apraclonidina.

Fig. 2b:
Fotografia
posterior a

la instilacion

del colirio de
apraclonidina
donde se observa
la inversion de la
anisocoria.

Fig. 3: RMNen la
que se observa la
imagen de mega-
dolico-basilar
izquierda dejando
su impronta en la
protuberancia.
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La complicacion mas frecuente que pro-
voca la dolicoectasia es la compresion de es-
tructuras adyacentes a las arterias vertebrales
y basilar. La VBD se puede presentar como
hidocefalia obstructiva o con paralisis de los
nervios intracraneales. La literatura describe
paralisis aisladas del IV y del VI par craneal
(PC) (10). Puede causar compresion del 11
PC con pérdida progresiva de agudeza visual
(11) y rara vez produce nistagmo (12) y neu-
ralgia del trigémino, donde esta ultima puede
ser tratada con gran éxito con cirugia micro-
vascular (13). El espasmo hemifacial causa-
do por la VBD es un sintoma que también ha
sido registrado (14). En muy raras ocasiones
produce tics dolorosos (15). Hafeez et al. es-
tablecieron que la VBD es una causa impor-
tante de tinnitus pulsatil (16). El vértigo y el
vértigo recurrente pueden ser causados por la
compresion del tronco cerebral, por lo que la
dolicoectasia de la arteria basilar es una posi-
ble causa del vértigo (17).

La investigaciones realizadas sobre la do-
licoectasia arterial intracraneal muestran una
gran frecuencia de enfermedad de pequefio
vaso en pacientes con accidente cerebrovas-
cular (infarto multilacunares, leukoarariosis
y dilatacion de espacios perivasculares) (18).
Parece claro que la propia VBD predispone a
los accidentes cerebrovasculares. La mayoria
de éstos son isquémicos, aunque en un cierto
porcentaje son hemorragicos (19). Ademas,
la VBD puede conducir a una hemorragia in-
tracraneal, la cual se ha visto asociada con el
grado de ectasia y el alargamiento de la arte-
ria basilar, la que puede ser favorecida por la
hipertension y el uso de agentes anticoagu-
lantes (20).

Por otra parte el Sindrome de Horner se
refiere a la constelacion de signos derivados
de la interrupcion de la inervacion simpatica
del ojo y anejos oculares. Clasicamente, los
hallazgos clinicos incluyen la triada de ptosis
palpebral ipsilateral, miosis pupilar, enoftal-
mos con o sin anhidrosis facial segun la loca-
lizacion de la lesion (si la ésta es de la mitad
superior de la hemicara se sospechara una le-
sion postganglionar distal a la bifuracion caro-
tidea, mientras que si afecta toda la hemicara
seria una lesioén preganglionar o en la neuro-
na central de primer orden). La historia, las
caracteristicas de la exploracion clinica y las
pruebas farmacoldgicas pueden ayudar a lo-
calizar la lesion y sugieren una etiologia (21).

El musculo de Miiller recibe inervacion
simpdtica y actia como elevador accesorio
del parpado superior por lo que es el respon-
sable de elevacion de 2 mm del mismo. El
pequefio musculo del parpado inferior que es
responsable de la retraccion del mismo tam-
bién recibe inervacion simpatica. Por lo que
puede producir una retraccion del parpado
inferior o «ptosis inversa» en estos casos, 1o
que en conjunto puede resultar en un estre-
chamiento de la fisura interpalpebral, produ-
ciendo un enoftalmos aparente.

El tamafio de las pupilas resulta de un ba-
lance de fuerzas entre la dilatacion y constric-
cion del musculo dilatador del iris inervado por
el sistema simpatico y del musculo constrictor
inervado por el parasimpatico. Con la denerva-
cidn simpatica, la fuerza del musculo constric-
tor del iris no tiene oposicion, dando lugar a
miosis pupilar y anisocoria sutil de aproxima-
damente 1 a 1,5 mm. Generalmente el tamarfio
de la anisocoria es mayor en la iluminacion te-
nue y lo es menor con la iluminacion fuerte. La
pupila se dilata cuando existe denervacion sim-
patica mas lentamente en comparacion con la
pupila contralateral normal cuando las luces se
apagan. Este fendmeno se conoce como retraso
de la dilatacion. Esto ocurre porque el proceso
de dilatacion de la pupila cuando hay dener-
vacién simpatica es principalmente pasivo, lo
que resulta de la relajacion del esfinter del iris.
Esta caracteristica puede ser demostrada clini-
camente y es un fuerte indicador de Sindrome
de Horner como causa de la anisocoria.

Existen test farmacologicos que se pue-
den utilizar para confirmar el diagnostico de
Sindrome de Horner y para localizar anato-
micamente la lesion que causa la denervacion
simpatica. La prueba de la apraclonidina es
la mas utilizada hoy en dia para confirmar la
presencia del Sindrome de Horner. La apra-
clonidina es un agonista 02 disponible co-
mercialmente como hipotensor ocular que
produce una dilatacion en los ojos afectos de
Sindrome de Horner y un efecto minimo en
ojos normales, dando lugar a una inversion de
la anisocoria en estos pacientes, y proporcio-
nando una confirmacién diagnoéstica bastante
fiable. El efecto se produce como consecuen-
cia de su accion sobre los receptores al, que
en estos ojos afectos es mayor que en 0jos
normales por la denervacion sufrida.

Debido a la proximidad de las vias corti-
coespinal y de los nervios craneales a la ca-
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dena simpatica en el tronco cerebral, el sin-
drome de Horner central (primera neurona) se
produce de forma aislada y poco frecuente. La
presentacion mas comun de una lesion en las
neuronas de primer orden es el Sindrome me-
dular lateral Wallenberg, como consecuencia
de un infarto del territorio de la arteria cere-
belosa posteroinferior. Pero también existen
mutliples etiologias que pueden afectar a esta
primera neurona de la via simpatica a nivel
hipotalamico, del tronco cerebral y de la mé-
dula espinal cérvicotoracica, como tumores,
infartos, desmielinizacioén, traumatismos, o
como en nuestro caso una arteria basilar dila-
tada, larga y tortuosa.

Nuestra paciente se encuentra actualmen-
te en seguimiento por el servicio de Neuroof-
talmologia de nuestro hospital, con el descri-
to Sindrome de Horner y tensiones arteriales
controladas.

CONCLUSION

Muchas veces los signos del Sindrome de
Horner pueden ser sutiles, por lo que se re-
quiere una evaluacién completa del paciente
asi como una seleccion adecuada de las prue-
bas farmacoldgicas y de los distintos estudios
de imagen.

La importancia pronostica actual de la
VBD no esté bien definida ni existen criterios
cuantitativos claros para su diagnostico. La
presentacion clinica es muy variable e inclu-
ye casos asintomaticos.

En la actualidad no se conocen actitudes
terapéuticas concretas que sean especificas
para esta anomalia y en principio el manejo
debe orientarse seglin las manifestaciones cli-
nicas de cada paciente.
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