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RESUMEN

Las sinquinesis son movimientos simultdneos o
coordinados en secuencia de movimientos de misculos
suplidos por diferentes nervios o por ramas independientes
del mismo nervio que ocurren luego de la recuperacion de
una lesion axonal periférica; son debidos a la direccion
erronea (“misdirection”) que toman algunos axones hacia
otros miisculos que no constituyen su objetivo o blanco;
asi, cuando el paciente intenta mover algunos miisculos,
ocurren contracciones involuntarias en otros, no esperadas
anatomicamente. Es una suerte de recableado malrealizado
y confuso.

En las dos pacientes que constituyen nuestro informe,
ocurrieron alteraciones dculomotoras excepcionales. Enla
primera de 60 aiios portadora de un aneurisma gigante del
seno cavernoso izquierdo, la sinquinesis nerviosa aberrante
ocurrio entre los nervios craneales tercero y sexto. En la
segunda de 22 aiios a quien se reseco un osteocondroma
gigante de la fosa media derecha, desarrollo una pardlisis
total del tercer nervio craneal con sinquinesis trigémino-
oculomotora entre el miisculo pterigoideo derecho y el
elevador del pdrpado superior; asi como también entre
el tercero (recto inferior) y sexto nervios (recto externo)
ipsolaterales.

Se revisa la literatura al respecto.

Palabras clave: Sinquinesis. Aneurismaintracavernoso.
Osteocondroma. Regeneracion aberrante. Transmision
efdptica. Reorganizacion central.
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SUMMARY

Synkinesis are simultaneous or coordinated sequential
movements of muscles that are supplied by different nerves
or have independent nerve branches. They occur after the
recovery of aperipheral axonal injury. They are due to axons
taking a wrong direction ("misdirection”) towards muscles
that do not constitute their objectives or targets. Thus, when
the patient attempts to move a muscle, other muscles show
anatomically unexpected involuntary contractions. It is a
sort of confusing rewiring.

Our report is based on the exceptional oculomotor
alterations that occurredintwo patients. Inthe first patient,
a 60 year-old female carrying a giant aneurysm of the left
cavernous sinus, the aberrant nerve synkinesis occurred
between the third and sixth cranial nerves. In the second
patient, a 22 year-old female to whom was resected a giant
osteochondroma of the right middle fossa, developed a
total paralysis of the third cranial nerve with trigeminal-
oculomotor synkinesis between the right pterygoid muscle
and the elevator of the upper eyelid; as well as between the
inferior rectus and ipsilateral external rectus.

We review the literature on the subject.

Key words: Synkinesis. Intracavernous aneurysm.
Osteochondroma. Aberrant regeneration. Efaptic
transmision. Central reorganization.

INTRODUCCION

Las pardlisis de nervios craneales son una
manifestacion neurooftalmolégica comin de
condiciones que afectan el seno cavernoso, tallo
cerebral y base del crdneo. Los pacientes con
disfuncion del tercer nervio craneal u éculomotor,
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generalmente se presentan con una combinacién
de ptosis, limitaciones para la aduccién, elevacion,
depresion, y presencia o no de midriasis de grado
variable. A menudo, la disfuncién puede mejorar
espontaneamente, pero en ocasiones el nervio no
se recupera por completo. En un subgrupo de estos
ultimos, la presencia de co-contraccion de musculos
sugiere un defecto sinquinético de conexion. A este
proceso se le designaregeneracion aberrante y durante
el siglo pasado y el presente ha constituido un tema
incompletamente comprendido.

Las sinquinesis son movimientos simultineos
o coordinados en una secuencia de contracciones
de miusculos suplidos por diferentes nervios o por
ramas periféricas independientes del mismo nervio.
Pueden ocurrir en condiciones normales tales como
succionar, masticar, movimientos conjugados de
los ojos y fendmeno de Bell, todos mediados por
vias supranucleares. Cuando anormales, pueden
ser congénitos o adquiridos, estos ultimos como
los que ocurren luego de la recuperacién de una
lesion axonal periférica. Son debidos a la direccion
erronea (eninglés, ‘misdirection) que toman algunos
axones hacia otros musculos que no constituyen su
objetivo o blanco; asi, cuando el paciente intenta
mover algin musculo extraocular, se produce en
otro una contraccién involuntaria, no esperada
anatomicamente; es una suerte de recableado mal
realizado y confuso. Ya en 1879, el fenémeno de
retraccion del parpado superior al mirar hacia abajo
o durante la aduccion, se informo en la literatura en
asociacién con la recuperaciéon de una pardlisis del
tercer nervio; mas tarde se llamaria “pseudo-signo de
von Graefe”. Hubo confusion de opiniones acerca
de lo que producia esta retraccion, y las teorias se
pasearon desde la participacién del nidcleo mismo del
o6culomotor, a la sugerencia de que la contraccion
del musculo frontal era la responsable.

Basado en la teoria de Lipschitz (1906) (1)
de que los movimientos faciales sinquinéticos
que ocurren después de una paralisis de Bell son
debidos a la regeneracion de fibras nerviosas que se
dirigen erréneamente a musculos faciales diferentes
a los anatémicamente programados, por analogia,
Bielschowsky (1935) (2), asent6é que luego de ser
lesionadas, las fibras procedentes de la porcion central
del tronco del tercer nervio craneal se regeneraban
buscando el cabo distal, pero exhibiendo un gran
desorden en la direccidn de su crecimiento. Escribié
asi, “en el curso de la recuperacion, algunas de las
fibras nerviosas que proceden de la parte central
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del tronco del tercer nervio al no encontrar en el
cabo periférico sus vainas originales, se descarrian,
llegando a musculos alos que no pertenecen. Pareciera
que en su recuperacion las fibras nerviosas prefieren
determinadas rutas para el crecimiento en vainas
erréneas, por lo que en la mayoria de los casos al
mirar hacia abajo se produce una intensa contraccion
del elevador del parpado superior”.

La evidencia cientifica para apoyar la idea de la
regeneracion de fibras como un proceso periférico
provino de Ramoén y Cajal (1928) (2), quien luego
de cortar el nervio cidtico de un gato, observé que
las fibras procedentes del extremo proximal brotaban
en forma desordenada y se conducian sin tomar en
cuentasus canales originales. Es decir,al no encontrar
sus endoneurios en el tramo periférico del nervio, se
descarriaban,arribando por ciertas rutas preferenciales
a musculos a los cuales no pertenecian. Ello seria
la causa de un patrén de motilidad ocular llamado
de “regeneracién aberrante”, o de "movimientos
asociados”, como prefieren llamarlo Lepore y Glaser
(1980) (1).

Estaformade regeneracion aberrante “secundaria”
del tercer nervio craneal es de frecuente observacion
unas 6 semanas después de una pardlisis completa o
incompleta debida a traumatismo craneal, rotura de
aneurisma intracraneal, tumor intracraneal, migrafia
oftalmopléjica, sifilis, y trombosis séptica del seno
cavernoso (1). Muestra un patrén de motilidad
desordenado pero predecible que le es caracteristico,
donde se producen co-contracciones de miusculos
inervados por el mismo nervio. En la forma llamada
“primaria’ no existe el antecedente de una paralisis y
su presencia es un fino signo, una fiable indicacién
de la existencia de una condicién compresiva de
lento crecimiento en el seno cavernoso, tal como un
meningioma o un aneurisma (1.,4).

La explicacién del fenémeno sinquinético basada
enladireccién erraticade los axones no es satisfactoria
para las causas primarias; por ello, Glaser (1980)
(M) ha postulado dos alternativas diferentes: (a). La
una, transmisién efaptica, un modo de transmision
electroténica que se opone al modo quimico de
propagacion de impulsos nerviosos entre las
células. Se supone que en compresiones o lesiones
parcialmente desmielinizadas de un segmento de
nervio, bien a nivel central o periférico ocurriria una
transmision axo-axonal o (“crossed talk™). (b). La
otra, reorganizacion sindptica central: después de la
lesion axonal, las neuronas centrales del mesencéfalo
ubicadas a nivel de los subnicleos 6culomotores,
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sufren una reorganizacién de la cromatdlisis central
capaz de inducir profundos cambios estructurales,
metabdlicos y fisiolégicos en el soma neuronal y sus
conexiones; a su vez, ocurren cambios neuronales
retrogrados resultantes en desaferentacion localizada
cuando las células gliales interrumpen la brecha
sinaptica.

En las dos pacientes que constituyen nuestro
informe, ocurrieron alteraciones o6culomotoras
excepcionales. En la primera paciente de 60
afios portadora de un aneurisma gigante del seno
cavernoso izquierdo, la comunicacién nerviosa
aberrante ocurri6 entre los nervios craneales tercero
y sexto. En la segunda de 22 afios a quien se reseco
un osteocondroma gigante de la fosa media derecha,
desarroll6 una pardlisis total del tercer nervio craneal
con sinquinesis trigémino-oculomotora entre el
musculo pterigoideo derechoy el elevador del parpado
superior; asi como también entre el tercero (recto
inferior) y el sextonervio (recto externo) ipsolaterales.

Presentacion de los casos clinicos

Paciente # 1. (1982). Femenino, 60 afos.
Sintomas iniciados en forma aparentemente brusca
en horas de la mafiana con tenue dolor en la fosa
temporal izquierda, mejord transitoriamente con
analgésicos comunes pero duré toda la noche. Al dia
siguiente se hizo hemicraneano, intenso, pungitivo,
asociado a nduseas y vOomitos en dos ocasiones,
irradiado a la regién mastoidea y malar. Cuatro dias

mads tarde, aliviado el dolor, present6 ptosis palpebral
total izquierda que se mantuvo hasta el momento de
la consulta dos meses mds tarde. Ocho dias antes
de la evaluacion, la paciente not6 que al mirar a
la izquierda el parpado se eleva discretamente. El
examen la mostré hipertensa (160/100 mmHg),
con vision central conservada, fondo del ojo con
moderados cambios de arteriolosclerosis hipertensiva;
anisocoria por midriasis paralitica izquierda con
ausencia de reflejos fotomotor y de acomodacion.
Ptosis palpebral izquierdatotal; al elevar pasivamente
el parpado el ojo se nota parcialmente exodesviado
concluyéndose pardlisis incompleta de nervios
craneales 3° y 6° con conservacién de la funcién de
los nervios 4°y 5° (trigémino: V1,V2y V3). Al mirar
alaizquierda se elevo el parpado superior sugiriendo
sinquinesis entre el 3° y 6° nervios ipsolaterales.
Una tomografia computarizada cerebral mostré
un aneurisma intracavernoso izquierdo que a la
angiografia cerebral midié 18 x 14 mm sugiriendo
bien,un mayor tamafio del aneurisma o un hematoma
de la fosa media (Figura 1).

Con el fin de registrar el movimiento sinquinético
se realizé un electromiograma (EMG). Insertado el
electrodo de aguja en el recto externo izquierdo, no
se produjo ninguna sefial; insertado en el complejo
recto superior-elevador del parpado superior no se
obtuvo seiial en reposo ni al activar los musculos
elevador, recto medial e inferior; sin embargo, al
activar el recto lateral se produjo actividad eléctrica
en el elevador (Figura 2).

Figura 1. Paciente 1. Tomografia computarizada del cerebro en proyeccién coronal y angiografia formal izquierdas

mostrando el gran aneurisma intracavernoso.

Comentarios. Portadora de un aneurisma gigante
delseno cavernoso izquierdo desarrollé movimientos
oculares sinquinéticos entre musculos inervados por
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los nervios craneales tercero (elevador del parpado
superior) y sexto registrindose al EMG potenciales
durante la abduccién. Habiendo transcurrido muy
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poco tiempo entre el accidente agudo y la sinquinesis,
podria hipotetizarse que a lo largo del crecimiento
lento y progresivo del aneurisma pudo haber el
proceso sinquinético en el seno cavernoso. Walsh
(5) y Duke-Elder (6) hacen una breve descripcién
de casos similares al nuestro.

Posicion primaria de la mirada

Eleciromee

Figura2. Paciente 1. Aneurisma gigante del seno cavernoso
izquierdo. Sinquinesis durante la aBduccién izquierda: el
parpado ptético se eleva y el EMG muestra actividad en
el elevador ipsolateral.

Paciente # 2. (1989). Femenino, 22 afios. A
la edad de 15 afos se iniciaron cefaleas globales
pulsatiles acentuadas con el calor; adicionalmente
punzadas retro oculares y mareos. A los 17 nota
disminucién progresiva de la agudeza visual del ojo
derecho y sensacién de adormecimiento de la mitad
ipsolateral de la cara. Una radiografia simple del
craneo y una angiografia cerebral formal mostraron
un tumor calcificado que extirpado en su totalidad
demostré ser un osteocondroma gigante del alamenor
del esfenoides (Figura 3).

Como secuelas de laintervencion presenté pardlisis
total del 3° nervio craneal derecho, adormecimiento
de la hemicara y dificultad para la masticacién por
desviacién de lamandibulahacialaderecha. En 1986
le realizan una cirugia de ptosis, fallida a los 8 dias.
Al mover la mandibula se eleva el parpado superior.
El examen evidencié amaurosis derecha y visiéon
normal izquierda (20/15), anisocoria con midriasis
paralitica y atrofia éptica derechas. El examen de la
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Figura 3. Paciente 2. Osteocondroma gigante. Radiologia
simple del crdneo, angiografia carotidea y tomografia
computarizada del crdneo proyeccion axial ventana dsea.

motilidad ocular mostré una paralisis del 3° craneal
derecho con exodesviacion moderada y limitacion
de la abduccién. Al intentar la infraversién hay
movimiento de abduccién derecha. Signo de “pseudo-
von Graefe” derecho. Elevacion del parpado al deglutir
(sinquinesis deglucion-elevador del parpado superior)
pero no al sacar la lengua o proyectar la mandibula.
Al abrir la boca la mandibula se desvia a la derecha.
Hipoalgesia de V1 —corneal- pero indemnidad de V2
y V3 (Figura 4 y 5).

Comentarios. Durante el trauma intraoperatorio
de lareseccion total de un osteocondroma gigante del
alamenor del esfenoides derecho,lapaciente present6
amaurosis y paralisis total del tercer nervio craneal
ipsolateral. Transcurridos cuatro afios desarrollé
sinquinesis o inervacién anémala entre el pterigoideo
lateral derecho (inervado por la rama del nervio
mandibular o V3) y el elevador del parpado superior
(inervado por el tercer nervio) (7); e igualmente
sinquinesis entre los rectos inferior (tercer nervio) y
recto lateral (sexto nervio).
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Mirada conjuegada a la derecha
Parcsia de aBducclin y elevaciin ded
parpado supericr

Mirada conjugada a b Leguierda
Paralisks de aDancckbn

' —
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oy =

siirada conjegada inferiar
Elewackn del parpade superiar
erecha

Mirada ronjugada inferior
Exgdesviacian del ojo derecia

Figura 4. Paciente 2. Esquema que muestra la via sinquinética entre el tercero y sexto nervio craneal y la via sinquinética

trigémino-oculomotora.

- e

Hoposo. Pardlisis totel del tercer
nervio craneal derecho

Aperiura oral: Dasviacsin de ks
mandibuls & la derecha
Plosks palpebral: Hoda suceds

Al apretar kos dientoes:
Se eleva ol phrpade superior

Figura 5. Paciente 2. Sinquinesis o inervaciéon anémala entre el pterigoideo lateral derecho y el elevador del parpado superior.

Discusion. Las lesiones que producen paralisis
6culomotoras pueden ser categorizadas en tres
estadios (8) De primer grado, donde se mantiene la
continuidad del endoneurio del axén; ello es la regla
enlas pardlisis isquémico-microvasculares que ocurre
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en pacientes con diabetes, hipertension arterial y otras
enfermedades vasculares y por ello su recuperacion
total estd asegurada (9). Esta continuidad anatémica
ofrece una buena explicacién acerca del porqué la
aberracién raramente, si alguna vez, ocurre después
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de un insulto isquémico. Sunderland (10) apoyo
esta idea con su investigacion donde aprecié que un
endoneurio intacto previere la aberracién axonal.
En las lesiones de segundo grado o por compresion,
el axén se interrumpe pero los tubos endoneuriales
se preservan. Aunque ocurre una degeneracion
walleriana distal al sitio de la afectacion, cuando el
nervio se regenera lo hace siguiendo su arquitectura
original. Por ultimo, las lesiones de tercer grado son
aquellas donde el endoneurio se desorganiza; de esa
forma cuando el nervio se regenera, en su intento de
conectarse con los axones distales y no poder hacerlo,
crea vias aberrantes (11).

Siahoraconsideramos el proceso evolutivo de una
parélisis del tercer nervio,en este caso,postraumatica,

por aneurisma, sifilis, etc., pueden acontecer
tres posibilidades: (a). Recuperacién total; (b).
Ninguna recuperacion; (c¢). Regeneracion aberrante
secundaria 6culomotora (“misdirection”) responsable
de un patrén de motilidad anémala; para sustentarla
existen abundantes evidencias experimentales e
histopatolégicas. En ella ocurre una reorganizacion
desordenada de los axones motores periféricos que asi,
alcanza musculos alos cuales no estaban previamente
destinados. En el curso de unas 6 semanas el patron
sereproduce en forma més o menos monétonaen cada
paciente; en nuestra serie de pacientes se presento
entre 1 y 84 meses con un promedio de 13,8 (4). Sus
signos clinicos se enumeran en el Cuadro 1.

Cuadro 1. Signos clinicos indicativos de regeneracion aberrante secundaria del nervio éculomotor

Signos de regeneracién aberrante
secundaria 6culomotora
1. Retraccion del globo ocular al intentar la supraduccién
debida a una co-contraccién de los musculos rectos horizontales
2. Aduccién del globo ocular al intentar la supraduccién
resultado de la inervacion anémala del recto medial por
axones destinados al recto superior
3. Retraccion del parpado superior en infraduccién (pseudo-
signo de von Graefe), resultado de la inervacién del
parpado superior por axones destinados al recto inferior y
recto medial
4. Contraccion del elevador del parpado superior y aumento
de la hendidura palpebral durante la aduccién (discinesia
del parpado superior en mirada horizontal), explicada por
inervacion aberrante del parpado superior por fibras
destinadas al recto medial
5. Pseudo-pupila de Argyll-Robertson, resultado de inervacién
andémala del ganglio ciliar y la pupila por axones
pertenecientes al recto medial o inferior
6. Contraccioén total o segmentaria de la pupila (o de
Czernacki) con la aduccién e infraduccion. Se cree que los
axones regenerados de cualesquiera de los musculos
inervados por el tercer nervio pueden alcanzar el ganglio
ciliar e inervar segmentos aislados del esfinter del iris.
7. Respuesta optocinética vertical monocular relativa: al
desplazar el tambor optocinético en el plano vertical,
Unicamente hay nistagmo inducido en el ojo sano

Sin embargo, este no es el caso de pacientes con
regeneracion aberrante primaria; es decir,aquellas que
surgen espontaneamente,en ausencia del antecedente
de una paralisis total o parcial y que obedecen a una
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condicién de lento crecimiento en el seno cavernoso:
meningioma paraselar o aneurisma constituyéndose
en un exquisito signo semiolégico. Para explicar
estos casos, Lepore y Glaser (3), postulan dos
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mecanismos alternativos, a saber, (a). Transmision
efaptica* o comunicacién axono-axonal (“cross
talk”): En oposicién a la transmisiéon quimica, es
un modo de propagacién electroténico del impulso
neuronal entre axones cercanos. Esta activacion
puede ocurrir a nivel central a partir de una lesion
parcialmente desmielinizada, ya por compresion
periférica,yapor separacion de segmentos del nervio;
y (b). Reorganizacién central sindptica o posibilidad
de crecimiento de nuevas sinapsis a partir de una o
varias neuronas de los nicleos 6culomotores dafiadas
inducida por cromatdlisis ocurrida tras regeneracion
axonal retrégrada.

Ennuestras pacientes lalejanfa anatémicaentre los
nervios craneales involucrados impiden recurrir a la
explicaciénde unaregeneracion aberrante secundaria,
solo aplicable cuando concierne a un solo nervio
lesionado, sea el 6culomotor o el nervio facial. Una
hipdétesis alternativa para explicarlos bien podria ser
transmision efdptica o reorganizacion central.
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