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Apraxia oculomotora congénita: informe de un caso

Rosario Gulias-Cafiizo, Valeria Sanchez-Huerta, Matilde Rubio-L ezama

RESUMEN

Objetivo: Informar un caso de apraxia oculomotora congénita diagnosti cada en una paciente de 5 afios de edad.

M étodo: Caso clinico. Serealiz6 exploracin oftalmol gicay neurol 6gicacompl etaa una paciente femeninade 5 afios de edad
por incapacidad de lateroversiones con movimiento cefélico de seguimiento, desde el afio de edad,.

Resultados: Ortotropiaen posicion primariadelamirada. Movimientos oculares con limitacion paralevoversiony dextroversion.
Resto de expl oracion oftal mol 6gi ca sin datos patol 6gicos.

Conclusiones: Laapraxiaoculomotora congénita es una enfermedad raray es un diagnéstico de exclusion. Se debe realizar
unaexploracion oftalmol dgicay neurol 6gicacompletay exhaustivaparallegar asu diagndstico.

Palabrasclave: Apraxiaoculomotora, apraxiacongénita, apraxiamovimientos horizontales.

SUMMARY

Objective: To report a case of congenital oculomotor apraxiain a5 year-old patient.

M ethod: We did ophthalmic and neurologic complete exploration in our 5 year-old patient, whom was incapabl e of moving
the eyes laterally since she was 1 year-old.

Results: We found no ophthalmic or neurologic alterations. In primary position of gaze the patient was ortotropic but she
was incapable of moving the eyesin dextroversion and levoversion.

Conclusions: Congenital oculomotor apraxiaisan exclusion diagnosis. It"sarare disease in which there hasto be acomplete

and exhaustive ophthal mic and neurol ogi ¢ exploration to achieve the diagnosis.

K ey wor ds: oculomotor apraxia, congenital apraxia, horizontal eye movement apraxia.

INTRODUCCION

La apraxia oculomotora congénita, también conocida como
sindrome de Cogan, es una enfermedad hereditariarara que
afectaal 0joy que esta presente desde €l nacimiento. Esuna
alteracién delafuncién cerebral caracterizadapor laincapa-
cidad para ejecutar movimientos oculares horizontales vo-
luntarios.

Es una condicion de etiologia desconocida que clasica-
mente se le considera un desorden esporéadico, aunque se
han reportado algunos casos con herencia autosomica domi-
nante (1). Otros reportes sugieren que puede deberse a alte-
raciones metabdlicas parciales o a defectos del desarrollo
neurol 6gico, como hipoplasiadel vérmix cerebel oso, aplasia
del cuerpo calloso, heterotopias de la sustancia gris, sindro-
me de Kallmany macrocerebel o, pero sin haberse demostra-
do asociacion constante.

Como enfermedades graves asociadas a esta entidad se
han descrito laneurofibromatosis, |adegeneracion olivo-pon-
to-cerebel osa, lacoreade Huntington, € sindrome COACHy
la enfermedad de Gaucher, ataxia-telangiectasia y ataxia-
apraxia oculomotora, pero en estos casos €l diagndstico es
siempretempranoy no por las ateraciones oculares, sino por
las sistémicas.

Clinicamente se caracteriza por una incapacidad del pa-
ciente pararealizar versiones horizontales voluntarias, aun-
quesi puederealizar movimientos de seguimiento lentos. Esto
se debe a que los movimientos sacadi cos rapidos necesarios
para mover la mirada lateralmente estan controlados
supranuclearmente por los lI6bulos frontales, mientras que
los movimientos de persecucion dependen de una via ner-
viosadistinta, anivel delaregion parietooccipital.

L os pacientes con esta enfermedad presentan rotacion de
lacabezahaciael lado a que estén tratando de mirar. Durante
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|la primera década de la vida, los movimientos horizontales
mejoran con o que disminuye larotacién de la cabeza, aun-
gue esto no sucede en todos los casos.

Desde que Cogan describi6 por primeravez este sindrome
en 1952, han sido reportados varios casos. En algunos de
ellos, se han encontrado anomalias sistémicas o herenciafa-
miliar, sin embargo, lamayoriade | os casos son esporadicos
sin anomalias sistémicas, como el caso de la paciente que
informamosen el presente articulo.

CASO CLIiNICO

Paciente femenino de 5 afios de edad revisadaen el Servicio
de Estrabismo de la Asociacion para Evitar la Ceguera en
Meéxico |AP, Hospital “Dr. Luis Sanchez Bulnes’. Sufamiliar
refiere que la paciente no mueve los ojos hacia los lados
desde el afio de edad acompafiado de un movimiento cefalico
haciael lado a cual deseamirar. No hay informacion de ante-
cedentes heredofamiliares y personales patol 6gicos ya que
la paciente es adoptada. A la exploracién oftalmoldgica se
encuentra el segmento anterior y el polo posterior sin datos
patol 6gicos por biomicroscopia. En posicion primariade la
mirada se encuentra en ortotropia (fig. 1). En cuanto a los
movimientos oculares se encontrd limitacion a las
|ateroversiones derechaeizquierdaque mejoraban al realizar

Fig. 1. Posicion primaria de la mirada en ortotropia.

Fig. 2. Maniobra de la mufieca.
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Fig. 3. Movimientos verticales normales.

maniobrade lamufieca (figs. 2). Losmovimientosverticales
eran normales (fig. 3). Se interconsulta con €l servicio de
neuroftalmologiasin encontrar alteraciones neurol 6gicas. Se
realizo6 el diagndstico de apraxia oculomotora congénita.

DISCUSION

L aapraxiaoculomotoracongénitaes un desorden motor ocular
Unico caracterizado por un déficit deiniciacion del movimien-
to horizontal voluntario. Aungue en algunos casos se asocia
con otras anomalias, la mayor parte de los pacientes son
casos aislados. Una caracteristica muy importante en esta
entidad es la aparicion de movimientos cefalicos
compensatorios, 10s cuales se van haciendo menos eviden-
tesal crecer el paciente.

El control neuroldgico de los movimientos oculares hori-
zontales es complejo y no esta comprendido en su totalidad.
L aapraxiaoculomotora congénita se diagnostica cuando hay
una serie de datos clinicos oculares y de movimientos
cefalicos que se desarrollan durante el primer afio de vida.
L os nifios afectados parecen no tener fijacion visual por lo
gue muchas veces se cree que pueden ser ciegos. Si hay
signos de disfuncion neurol 6gica, estos aparecen de manera
temprana

L aapraxiaoculomotora congénitadebe ser un diagndstico
de exclusion, descartédndose primero otras causas de defecto
defijaciony movimiento cefdlico anormal, entre estos: atera-
cionesdelamovilidad ocular (¢gf. sindrome de Duane), déficit
visual por problema ocular con la consiguiente pérdida de
fijacion (g. catarata, trastornos de polo posterior, etc.), alte-
raciones neurooftalmolégicas (atrofia Optica, lesiones de
SNC), procesos que cursen con movimientos cefalicos anor-
males (gj. epilepsiadeinicio temprano), o incluso sospechar
alteraciones psicol égicas que nos enfrenten a un simulador.

No se sabe cudl es la causa de este trastorno. Hay varios
reportes acerca de casos con defectos del desarrollo
neurol 6gico, pero que son considerados esporadicos (2-4).

Paraconfirmar el diagnéstico es necesario comprobar que
los movimientos verticales estan integros, lo cual se corro-
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bora facilmente con la exploracion, ya que en los casos de
apraxiaoculomotoraadquirida, causadapor lesionesde SNC
principalmente tumorales, si se encuentra alteracion en este
tipo de movimiento.

Ante un paciente con déficit de abduccién bilateral, los
principal es diagnosticos diferenciales atomar en cuentason:;
sindromede Duanetipol bilateral, pardisisde nervio abducens
bilateral, sindrome de Moebius y endotropiainfantil o con-
génita(pseudolimitacion).

Unavez confirmado el diagnéstico y descartada cual quier
enfermedad sistémica, se debe tranquilizar a los padres ya
que, con el tiempo, el cuadro mejoraen casi todos |0s casos,
disminuye el movimiento cefdlico compensatorioy mejorala
capacidad de refijacién. Esto, en pacientes sin alteraciones
psicomotoras, ya que de estar presentes, seran necesarias
otro tipo de terapias para la adecuada rehabilitacion del pa-
ciente(5).
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En 1888, Kronlein describid laorbitotomialatera, |aque fue seguidade numerosastécni casparaotras
viasdeacceso (Kronlein RU. Zur Pathol ogie und operativen Behandlund der Dermoidcysten der
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