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RESUMEN: Introduccion y objetivo: El nistagmo es una oscilacién ritmica e involuntaria de uno o
ambos o0jos en el que se produce una deriva de la fijacién y un movimiento de refijacion. Afecta a 14-17 de
cada 10.000 nifos. Existen multiples causas subyacentes. El objetivo de esta revision es conocer los diferentes
tipos de nistagmo no vestibular e intrusiones sacddicas no nistagmicas, con sus caracteristicas, diagnostico
diferencial, etiologias, diagnostico y tratamiento. Método: Se ha llevado a cabo una revision bibliografica
narrativa a través de las bases de datos PubMed, Scopus, Google Scholar y Clinical Key, excluyéndose los
articulos sobre nistagmo vestibular y los casos clinicos. Resultados: Hemos analizado diecisiete articulos,
capitulos de libro y guias clinicas de la Sociedad Americana de Oftalmologia y de la Sociedad Espanola
de Oftalmologia. Discusion: Existen diversos tipos de nistagmo no vestibular que pueden debutar en
la edad pediétrica: el sindrome de nistagmo infantil, cldsicamente llamado nistagmo congénito, el mds
frecuente. También el sindrome de nistagmo por mal desarrollo de la fusion, cldsicamente conocido como
nistagmo latente, el segundo en frecuencia y relacionado con ambliopia; El tercero, Spasmus nutans, un
sindrome caracterizado por nistagmo, cabeceo y torticolis. Otros tipos menos habituales son los nistagmos
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monoculares como el fenémeno de Heimann-Bielchowsky o la mioquimia del musculo oblicuo superior o
el nistagmo periddico alternante, que cambia ciclicamente de direccién, amplitud y frecuencia. También
podemos encontrar downbeat nystagmus o nistagmo vertical inferior, nistagmo central mds frecuente, asi
como nistagmo pendular adquirido, que puede relacionarse con alteraciones masticadoras o palatales;
0 see-saw nystagmus, con movimiento ocular en balancin «sube y baja». Hay asimismo tres tipos prin-
cipales de intrusiones sacddicas no nistdgmicas, que corresponden al sindrome opsoclonus, consistente
en movimientos sacadicos desordenados multiplanares y que puede asociar mioclonias y ataxia; bobbing
ocular, con desplazamientos sacadicos verticales y flutter ocular, con movimientos sacadicos horizontales.
Conclusiones: Deben conocerse las caracteristicas de los diferentes tipos de nistagmo no vestibular y de
las intrusiones sacadicas no nistagmicas y de sus posibles etiologias, puesto que en un amplio porcentaje
de las ocasiones la causa subyacente es grave, frecuentemente neuroldgica. De la misma manera, debemos
conocer cémo llevar a cabo el diagnéstico y las opciones terapéuticas que tenemos a nuestro alcance para
mejorar la calidad de vida de los pacientes.

PALABRAS CLAVE: Nistagmo central; nistagmo infantil; nistagmo congénito; spasmus nutans; intru-
siones sacddicas; opsoclonus

SUMMARY: Introduction and objective: Nystagmus is a rhythmic and involuntary oscillation of one or
both eyes in which a fixation drift and a refixation movement occur. It affects 14-17 out of 10,000 children.
There are multiple underlying causes. The objective is to know the different types of non-vestibular nystagmus
and non-nystagmic saccadic intrusions, with their characteristics, differential diagnosis, etiologies, diag-
nosis, and treatment. Method: A narrative bibliographic review has been carried out through the PubMed,
Scopus, Google Scholar, and Clinical Key databases. Articles on vestibular nystagmus and clinical cases
were excluded. Results: Seventeen articles, book chapters and clinical guidelines of the American Society
of Ophthalmology and the Spanish Society of Ophthalmology have been analyzed. Discussion: There are
various types of non-vestibular nystagmus that can debut in the pediatric age: infantile nystagmus syndrome,
classically called congenital nystagmus, the most frequent; nystagmus syndrome due to maldevelopment of
fusion, classically known as latent nystagmus, the second most frequent and related to amblyopia; Spasmus
nutans, a syndrome characterized by nystagmus, nodding, and torticollis, the third most frequent; monocular
nystagmus such as the Heimann-Bielchowsky phenomenon or myokymia of the superior oblique muscle;
alternating periodic nystagmus, which cyclically changes direction, amplitude, and frequency; downbeat
nystagmus, most frequent central nystagmus; acquired pendular nystagmus, which may be related to masti-
catory or palatal disorders; and see-saw nystagmus, with “up and down” eye movement similar to a see-saw.
There are also three main types of non-nystagmic saccadic intrusions, which correspond to the opsoclonus
syndrome, consisting of disordered multiplanar saccades that can be associated with myoclonus and ataxia
ocular bobbing, with vertical saccadic movements and ocular flutter, with horizontal saccadic movements.
Conclusions: The characteristics of the different types of non-vestibular nystagmus and non-nystagmic
saccadic intrusions and their possible etiologies should be known, since in a large percentage of cases the
underlying cause is serious, frequently neurological. In the same way, we must know how to carry out the
diagnosis and the therapeutic options that we have within our reach to improve the quality oflife of patients.

KEYWORDS: central nystagmus; infantile nystagmus; congenital nystagmus; spasmus nutans; saccadic
intrusions; opsoclonus
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INTRODUCCION

El nistagmo es una oscilacion ritmica e invo-
luntaria de uno o ambos ojos en el que se produce
una deriva de la fijacion y a continuacién un movi-
miento de refijacién, que se diagnostica mediante
observacion directa o grabacion del movimiento
ocular [1, 2].

Se conoce como nistagmo infantil cuando
se manifiesta en los primeros 6 meses de vida, y
adquirido cuando se manifiesta tras esos 6 meses
[1]. Afectaa 14-17 de cada 10.000 nifios (0.0014%
- 0.0017%) [2, 3, 4]. La causa mas frecuente de
nistagmo infantil (56 %) es la patologia retiniana
[5].

El objetivo de este capitulo es conocer las
caracteristicas de los diferentes tipos de nistagmo
cuyo origen es externo al sistema vestibular peri-
térico puesto que, una correcta exploraciéon y
conocer sus caracteristicas contribuyen a llegar a
un diagnostico preciso y una adecuada orientacion
etiologica [1].

Puede considerarse que el nistagmo es un
diagndstico en si mismo, con multiples causas
subyacentes [5].

Aunque con frecuencia el nistagmo en el
paciente pediatrico es derivado a oftalmologia o a
neurologia, también es necesario que el otorrino-
laringdlogo, y mas concretamente el otoneurdlogo,
conozca los diferentes tipos nistagmo no vestibular
e intrusiones sacadicas no nistigmicas puesto que
en algunos casos existen enfermedades subyacentes
graves.

Los nistagmos no vestibulares pueden ser:

- Segtin la forma de la onda

° Pendular: sinusoidales, con amplitud y velo-
cidad iguales

o Enresorte: con una fase lenta y otra correctora
rapida

- Segun la simetria interocular:
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> Conjugado: ambos ojos tienen un movimiento
simultineo en la misma direccidn, intensidad
y duracién

e Disconjugado o disociado: cuando no cumple
caracteristicas de conjugado

MATERIAL Y METODO

Revision bibliografica narrativa realizada en el
primer semestre de 2023 en la que se han utilizado
diferentes bases de datos: PubMed, Google Scholar,
Clinical Key y Scopus.

Se han buscado los términos en espaiol:
nistagmo pedidtrico, nistagmo infantil y nistagmo
en edad pediatrica.

Asimismo, los términos en inglés: childhood
nystagmus, infantile nystagmus,

De los resultados, se han rechazado aquellos
que hablaban de nistagmo de origen vestibular.

Independientemente, en las mismas bases de
datos se investig6 cada tipo de nistagmo o intrusion
sacddica de forma individual, tanto por su nombre
en espafol como por su nombre en inglés, exclu-
yendo los articulos que trataban de casos clinicos
concretos.

También se han incluido los capitulos sobre
nistagmo infantil de libros y ponencias oficiales
de la Sociedad Espaiiola de Oftalmologia y de la
Academia Americana de Oftalmologia.

Se recogen los resultados de la revision biblio-
grafica en la Tabla 1.

RESULTADOS

Se obtuvieron diecisiete articulos, ponencias
oficiales y capitulos de libro que cumplian los
requisitos. Dichos resultados pertenecen a distintas
especialidades: oftalmologia, pediatria, neurolo-
gia, optometria o genética; ademads, aunque todos
incluian informacién sobre los pacientes en edad
pedidtrica, algunos también sobre la edad adulta.

Los articulos, capitulos y ponencias analizados
se resumen en la Tabla 1.
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Tabla 1. Bibliografia analizada. Se recogen afo, tipo de bibliografia (capitulo de libro,
articulo o ponencia oficial), la especialidad a la que pertenecen y la edad de referencia.

Autor Ao Tipo Especialidad Edad de referencia
Dorado Lépez-Rosado AM [1] 2018 Capitulo de libro Oftalmologfa Infantil
Papageorgiou E [2] 2014 Articulo Pediatria Infantil

Ehrt O [3] 2012 Articulo Neurologia pediatrica Infantil

Zahidi A [4] 2017 Articulo Optometria Infantil

Bertsch M [5] 2017 Articulo Oftalmologfa Infantil
Tariq-Bhatti M [6] 2020 Capitulo de libro Oftalmologia Infantil y adulta
Galan Terraza A [7] 2010 Ponencia Oftalmologfa Infantil y adulta
Gottlob I [8] 2014 Articulo Neurologia Infantil

Suppiej A [9] 2022 Articulo Neurologia pediatrica Infantil
Aychoua N [10] 2022 Articulo Genética Infantil

Gold DR [11] 2019 Capitulo de libro Oftalmologia Infantil y adulta
Green KE [12] 2021 Capitulo de libro Oftalmologfa Infantil y adulta
Strupp M [13] 2011 Articulo Neurologia Infantil y adulta
Pal R [14] 2021 Articulo Oftalmologfa Infantil y adulta
Bhatia P [15] 2022 Articulo Neurologia Infantil y adulta
Rossor T [16] 2022 Articulo Neurologia Infantil

Manto M [17] 2022 Articulo Neurologia Infantil y adulta

DISCUSION - Nistagmo periddico alternante

Se puede diferenciar entre nistagmo no vestibu-
lar e intrusion sacadica no nistdgmica, dependiendo
de si cumple los criterios para considerarse nistagmo:
que exista una sacada ocular rapida como respuesta
a una desviacion lenta. Cuando la sacada rapida no
es consecuencia de una desviacion lenta, nos encon-
tramos ante una intrusion sacadica no nistagmica.

Dentro de los nistagmos no vestibulares encon-
tramos:

- Sindrome de nistagmo infantil (clasicamente
nistagmo congénito), el mds frecuente

- Sindrome de nistagmo por mal desarrollo de
la fusién (cldsicamente nistagmo latente), el
segundo en frecuencia

- Spasmus nutans, el tercero

- Nistagmos monoculares o unilaterales,
compuestos por el fenémeno de Heimann-
Bielchowsky y la mioquimia del musculo
oblicuo superior
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- Nistagmo vertical inferior (downbeat nystag-
mus)

- Nistagmo pendular adquirido

- See-Saw nystagmus o nistagmo en balancin

Por otro lado, en las intrusiones sacadicas no
nistagmicas, podemos hablar de:

- Opsoclonus (opsoclonus-mioclonus, opso-
clonus-mioclonus-ataxia)

- Bobbing ocular

- Flutter ocular

NISTAGMO NO VESTIBULAR

1. SINDROME DE NISTAGMO INFANTIL (SNI)

También llamado cldsicamente nistagmo
congénito o nistagmo motor idiopatico.

Definiciéon: Se trata de un nistagmo que suele
presentarse en los primeros 6 meses de vida,

Rev. ORL, 2024, 15, e31541, 229-244
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siendo lo mas frecuente entre el nacimiento y las
12 semanas (2-3 meses) aproximadamente, aunque
puede no hacerse evidente hasta que ya han trans-
currido varios afios [1, 2, 6]. Se recomienda hablar
de nistagmo infantil y no de nistagmo congénito
puesto que no comienza hasta el inicio de la fijacién
de objetos por parte del nifio, que es aproximada-
mente alos tres meses [3, 7]. De la misma manera,
se recomienda no hablar de nistagmo motor idio-
pético, puesto que en un amplio porcentaje de los
pacientes existen alteraciones en la retina visibles
al realizar OCT (tomografia de coherencia 6ptica),
por lo que en estos casos se trata de nistagmo por
defecto sensitivo [8, 9].

Tiene una prevalencia de 1/1500 nifios, dos
veces mas frecuente en varones. Supone un 8 %
de todos los nistagmos [1, 10].

Existen varios subtipos [9]:

- Nistagmo por defecto sensitivo (48 %): por
anomalias de la via visual anterior.

- Neurolégico (23 %): malformaciones cere-
brales, anomalias de sustancia blanca o alte-
raciones metabdlicas.

- Idiopdtico (22 %).

- Mixto neuroldgico y sensitivo (7 %).

Clinica: Nistagmo binocular conjugado y hori-
zontal. Aunque es infrecuente puede tener un
componente vertical o torsional. A diferencia de los
nistagmos adquiridos, mantiene su horizontalidad
incluso en la mirada vertical superior e inferior:
esto sucede en el sindrome de nistagmo infantil, en
el nistagmo vestibular y en el nistagmo periddico
alternante [1, 6, 7, 10, 11].

Puede ser continuo o intermitente y el movi-
miento puede ser pendular o en resorte, depen-
diendo de la posicién de la mirada: pendular en
posicion primaria y mirada superior y en resorte
en mirada extrema horizontal. Al comienzo suele
ser pendular hasta irse convirtiendo en la forma
en resorte sobre los dos afos [1, 6, 11].
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Se han descrito un total de 12 tipos diferentes
de patrones de movimiento ocular existentes en
los pacientes con nistagmo infantil [4].

Este nistagmo posee un punto nulo o punto de
bloqueo, aquel en el que el movimiento se mini-
miza (disminuye la intensidad del nistagmo) y a
la vez se maximiza el periodo en el que la imagen
alcanza la fovea, llamados periodos de fovealiza-
cion, consiguiendo por tanto aumentar la agudeza
visual. Cuando este punto nulo no se encuentra
en la posicién primaria de la mirada tienden a
mantener una rotacion de la cabeza para mejorar
la vision. Esta version cefélica suele ser horizontal,
pero también puede ser vertical, con elevacién o
descenso del mentédn [1, 2, 6, 7].

A diferencia del nistagmo de origen vestibular,
el sindrome de nistagmo infantil aumenta con la
fijacién de la mirada. También aumenta con la
ansiedad y la fatiga [1, 6, 11].

Su amplitud disminuye con la convergencia
ocular, durante el suefio y en la falta de atencion
visual y la velocidad de su fase lenta aumenta
cuando se aumenta la distancia al punto de fija-
ci6on de la mirada. Esto hace que la agudeza visual
cercana sea mejor que la lejana [1, 6, 7].

Al analizar nistagmo optocinético mediante
el movimiento de lineas verticales, en un paciente
sin patologfa aparecen movimientos oculares lentos
(fase lenta) hacia el lado al que rotan dichas lineas
y sacadas contralaterales correctoras [6, 11]. En
contraposicidn, en pacientes con sindrome de
nistagmo infantil la fase lenta se da hacia el lado
contrario al que rotan las lineas verticales [6].

Los niflos con sindrome de nistagmo infantil
no tienen oscilopsia; en caso de comenzar con osci-
lopsia hay que pensar en alguna alteracion afiadida
a su nistagmo infantil. Por otro lado, su agudeza
visual suele estar disminuida. Es infrecuente que
asocien estrabismo, sobre todo el subtipo idiopé-
tico, quienes ademas suelen tener buena estereopsis
(visién binocular). Los subtipos no idiopaticos
pueden asociar estrabismo en el 30 % de los casos
(1, 6,10, 11].
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Diagndstico: El sindrome de nistagmo infantil
es un diagnostico de exclusién puesto que se asocia
con patologias que causan pérdida de agudeza
visual bilateral, en los cuales existen alteraciones
en la via visual anterior entre el 38 y el 91% de los
casos. Si los ojos no tienen ninguna deformidad
obvia se recomienda descartar [1, 6]:

- Aniridia, ausencia de iris con presencia de
iris rudimentario. Se asocia a otras anomalias
oculares.

- Albinismo, que cursa con hipopigmentacién
del iris y del epitelio pigmentario de la retina.

- Neuropatia 6ptica, que puede estar causada
por hidrocefalia o lesiones compresivas

- Hipoplasia foveal aislada, con févea poco
desarrollada y ausencia de pigmentacion
foveal

- Distrofias retinianas como acromatopsia
(monocromatismo de bastones) o amaurosis
congénita de Leber

- Hipoplasia del nervio dptico, una de las prin-
cipales causas de ceguera infantil en Europa
y Estados Unidos.

Pese a realizar estudios dirigidos, en el 40%
de los niflos con sindrome de nistagmo infantil
no se localizan alteraciones en las vias aferentes
y son diagnosticados de nistagmo idiopatico, que
puede heredarse de manera dominante, recesiva
o ligada al X. Cuando la herencia es ligada al X
lo mds comun es la mutaciéon en FRMD?7. El 36%
de los nifos con sindrome de nistagmo infantil
idiopatico tienen alteraciones genéticas [1, 2, 5, 6].

Tratamiento:

No existe un tratamiento curativo en la actua-
lidad [3].

Tanto la memantina como la gabapentina
pueden reducir la gravedad del nistagmo y mejorar
la vision en estos pacientes al ser inhibidoras del
sistema nervioso central. Aun asi, por sus efectos
secundarios (nausea, vértigo, cefalea, fatiga), no se
utilizan en el paciente pedidtrico ni existen ensayos
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al respecto. También ha demostrado ser efectiva la
brinzolamida tépica [3, 4, 6, 8, 11].

Otras opciones terapéuticas, llevadas a cabo
por oftalmologia o por su optometrista, son:

- Correccion de cualquier error refractivo que
padezca el paciente, aunque sea poco signifi-
cativo. Cualquier ganancia de agudeza visual
es clave en estos pacientes. En caso de no
necesitar colocacion de prismas es preferible el
uso de lentes de contacto que de gafas [4, 11].

- Colocacién de prismas en las gafas para
aumentar la convergencia ocular y llevar el
ojo hacia el punto nulo, puesto que esto puede
reducir la amplitud del nistagmo [4, 6].

- Cirugia de la musculatura extraocular (cirugfa
de Anderson-Kestenbaum) para movilizar el
punto nulo hacia la posicion primaria de la
mirada. No se recomienda este tratamiento en
la edad pediatrica puesto que el punto nulo
puede modificarse en los primeros afios de
forma espontanea [3, 4, 6, 11].

Pronostico: El pronéstico de estos pacientes
depende por un lado del impacto psicomotor que
tenga el déficit de agudeza visual, ya sea causa del
nistagmo o consecuencia de este [9].

También depende de la capacidad de lectura,
que suele estar bien conservada al disminuir un
44% aproximadamente el nistagmo con la conver-
gencia. Pese a esto, la lectura es un 14.7 % mas lenta
en pacientes con nistagmo infantil idiopatico [4].

2. SINDROME DE NISTAGMO POR MAL DESARROLLO
DE LA FUSION (SNMDF)

Clasicamente conocido como nistagmo latente
y nistagmo manifiesto latente.

Definicién: Se trata de un nistagmo de inicio
precoz, conjugado, de baja amplitud y en resorte
que se acentda con la fijacion monocular. Es el
segundo nistagmo infantil m4s frecuente [1, 6].
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Clinica: Durante la fusion, es decir, la vision
binocular, no existe nistagmo. Al ocluir un ojo y
desaparecer la visién binocular aparece un movi-
miento nistdgmico en el ojo no ocluido [6, 11].

Este nistagmo también puede aparecer, aunque
no exista oclusion ocular si la fijacién de uno de
los ojos se encuentra suprimida, lo que se conocia
clasicamente como nistagmo latente manifiesto,
que puede ir cambiando de ojo segiin cudl sea el
que esté fijando en cada momento. Esto sucede en
la mayoria de los pacientes con SNMDE, pero al
ser de muy escasa intensidad suele ser subclinico
[1,2,6].

Puede observarse que, al ocluir un ojo, el
ojo descubierto, que es el que fija, se moviliza
lentamente hacia la nariz, con sacadas correctoras
contralaterales (abductoras), por lo que la fase
rapida es contralateral al ojo ocluido [1, 6].

El nistagmo latente puede coexistir con un
sindrome de nistagmo infantil, aunque la velocidad
del nistagmo latente es constante, a diferencia de las
variaciones existentes en el sindrome de nistagmo
infantil. Cuando coexisten, hay mayor déficit de
agudeza visual [6, 11].

Este es el unico nistagmo cuyo origen no es
vestibular periférico que siempre cumple la Ley
de Alexander; es decir, aumenta en la direccién
de la fase rapida y disminuye en la direccién de
la fase lenta. En este tipo de nistagmo, aumenta la
intensidad en abduccién y disminuye en aduccién
del ojo no ocluido [1].

Diagnostico: Este tipo de nistagmo sucede
cuando existe alguna alteracion de la visién bino-
cular antes de los 6 meses de edad, habitualmente
por endotropia congénita (estrabismo convergente),
pero puede suceder también por alteraciones
corneales, catarata monocular o anisometro-
pia grave (cada ojo tiene un defecto refractivo
-miopia, hipermetropia o astigmatismo- diferente,
o el mismo defecto refractivo con gran diferencia
interocular de graduacion) [6, 7].

Al haber una alta prevalencia de estrabismo en
las personas con sindrome de Down, este sindrome
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estd muy relacionado con el nistagmo por mal
desarrollo de la fusion [2].

La incidencia de este nistagmo también estd
aumentada en pacientes con leucomalacia peri-
ventricular [11].

Tratamiento: En el caso de que exista una
version cefalica en aduccion que sea muy limitante
o que la ambliopia sea grave, se puede plantear
tratamiento quirurgico de la musculatura extrao-
cular cuando el nifo tenga 1 o 2 afios, realizando
la cirugia en el ojo que fija [2, 3].

El tratamiento de la ambliopia con parches
oculares puede reducir el nistagmo [2].

Prondstico: Se trata de una patologia benigna
que no causa oscilopsia [3].

El prondstico de estos pacientes viene deter-
minado por la evolucién de la ambliopia causante
del cuadro [3].

3. SPASMUS NUTANS

Definicién: Tercer tipo de nistagmo infantil
mas frecuente. Sindrome que consiste en nistagmo,
cabeceo y torticolis, aunque no siempre aparecen
los tres signos [1, 6, 11].

Clinica: Suele aparecer entre los 6 y los 12
meses de edad. Posee un nistagmo caracteristico de
aspecto titilante, que es lo mas constante dentro de
este sindrome. En un 60% de los casos se asocia a
movimientos de asentir (cabeceo), que no sigue un
patron tipico, asi como torticolis. Tanto el cabeceo
como la torticolis, pero esencialmente el cabeceo,
disminuyen el nistagmo y mejoran la visién, puesto
que provocan el reflejo vestibulo ocular, que dismi-
nuye el nistagmo [1, 2, 3, 6].

Puede observarse un nistagmo pendular
intermitente, asimétrico, de pequeiia amplitud
y alta frecuencia que, al ser disociado puede ser
incluso monocular, o parecerlo. La direccion del
nistagmo es multiplanar (vertical, horizontal e
incluso oblicuo), pero suele ser horizontal. Puede
ser un nistagmo subclinico s6lo detectable con
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videonistagmografia o videofrenzel. No suele
afectar a la agudeza visual [1, 3, 6, 11].

Se diferencia del sindrome de nistagmo infan-
til en que el nistagmo del sindrome de nistagmo
infantil tiene mayor amplitud y menor frecuencia,
ademas de ser conjugado, simétrico, horizontal y
constante. Asimismo, suele afectar a la agudeza
visual [1, 6].

Diagnéstico: La etiologia es desconocida, pero
existen ciertas patologias que pueden dar nistagmos
idénticos (spasmus nutans enmascarado o spasmus
nutans-like) y que deben descartarse [1, 6]:

- Tumores quiasmaticos o supraquiasmaticos

- Distrofias retinianas

- Enfermedades neurodegenerativas como
la enfermedad de Leigh o la de Pelizaeus-
Merzbacher.

Los pacientes con spasmus nutans enmasca-
rado pueden tener un inicio més tardio y asociar
disminucién de la agudeza visual [1].

Se recomienda la realizacién de neuroimagen
para descartar gliomas de la via visual, tumores
paraselares o tumores hipotaldmicos, puesto que
el diagnostico de spasmus nutans es de exclusion
(1, 6].

No se ha encontrado ninguna forma here-
ditaria. Es mas frecuente en familias con clase
socioecondmica baja [2].

Tratamiento: El tratamiento dependera de la
etiologia causante del cuadro [6].

En caso de ser la variante idiopatica (y no un
sindrome de spasmus nutans enmascarado), cuya
tendencia es a la resolucion espontanea en torno
alos 3 afos, se recomienda una actitud expectante
sin realizar ningtin tratamiento especifico [6, 7, 11].

Pronéstico: Es una condicién benigna que
suele progresar hacia la resolucién espontanea en 1
0 2 aios, aunque puede resolverse hasta 2 a 12 afios
después de su inicio, sobre los 10 afios aproxima-
damente. Cuando se resuelve desaparecen tanto el
nistagmo como los movimientos cefalicos. La falta
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de resolucion obliga a descartar que se trate de un
sindrome de spasmus nutans enmascarado [1, 2, 6].

4. NISTAGMO MONOCULAR O UNILATERAL

Cuando nos encontremos ante un nistagmo
monocular, debemos descartar que no se trate de
un nistagmo asimétrico en lugar de monocular [1].

Existen dos tipos principales de nistagmo
unilateral o monocular:

4.1. Fenémeno de Heimann-Bielchowsky:
Nistagmo monocular en un ojo con baja
visién que puede aparecer incluso aios
después de la pérdida de vision. Es infre-
cuente que exista oscilopsia [6, 11]. Es un
nistagmo intermitente, irregular, mono-
cular, vertical, lento y pendular, de baja
frecuencia y amplitud variable. Aunque
suele ser vertical se puede presentar en cual-
quier direccion [1, 6]. Cuando el nistagmo
es muy asimétrico puede confundirse con
un sindrome de spasmus nutans o spasmus
nutans-like, por lo que se debe valorar la
necesidad de realizar pruebas de neuroi-
magen [1, 11]. Aunque la causa de la baja
vision sea tratable y se corrija, recuperando
agudeza visual, el nistagmo puede persistir
[6]. Si asocia oscilopsia limitante puede
utilizarse tratamiento con gabapentina, que
reduce las oscilaciones verticales [6, 11].

4.2. Mioquimia del musculo oblicuo superior:
Aunque algunos autores no lo conside-
ran un nistagmo propiamente dicho, otros
lo tratan como un nistagmo monocular,
paroxistico y de alta frecuencia causado
por contracciones repetidas del musculo
oblicuo superior. La duracion suele ser de
segundos, repitiéndose a lo largo del dia
en multiples ocasiones, a modo de rafagas
[6, 7, 11]. Produce un nistagmo vertical
y torsional, de muy pequefia amplitud,
que necesita valorarse con magnificacion
(como gafas de Frenzel, videofrenzel o

Rev. ORL, 2024, 15, e31541, 229-244



NISTAGMO NO VESTIBULAR E INTRUSIONES SACADICAS NO NISTAGMICAS

DuQUE-HOLGUERA V, RAMIREZ-SALAS JE, ALVAREZ-ALVAREZ M ET AL.

videonistagmografia) [6]. Clinicamente
pueden presentar oscilopsia, diplopia verti-
cal o torsional, visién borrosa o sensacion de
temblor ocular [6, 7]. Este nistagmo sucede
cuando la arteria cerebelosa superior o la
arteria cerebral superior comprimen el IV
par craneal (nervio troclear) en su zona de
salida, similar alo que sucede en la neural-
gia del trigémino o la paroxismia vestibular
[6]. Aunque es infrecuente y suele darse en
pacientes sanos, habitualmente en adultos
jovenes, se ha asociado con esclerosis multi-
ple, tumores de la fosa posterior, ictus o
traumatismos. Por ello, en este tipo de
pacientes seria recomendable realizar una
prueba de neuroimagen para descartar otras
causas [6, 7, 11]. En algunos pacientes puede
ser util el tratamiento con P-bloqueantes
(topicos o sistémicos) como propranolol, asi
como con carbamazepina, fenitoina, baclo-
feno, oxcarbazepina o gabapentina [6, 7, 11,
12]. Existen también opciones quirurgicas
como la tenotomia del oblicuo superior
con miectomia del oblicuo inferior ipsila-
teral, asi como la descompresién del IV par
craneal [6, 11]. El curso clinico es variable;
en algunos pacientes existe recuperacion
espontanea o periodos sintomaticos muy
breves mientras que otros tienen oscilopsia
cronica o diplopia intermitente [6].

5. NISTAGMO PERIODICO ALTERNANTE (NPA)

Definicion: Nistagmo estrictamente horizontal
y conjugado que cambia de manera predecible de
direccion, amplitud y frecuencia [1, 6].

Clinica: Nistagmo en periodo ciclico, con
patron creciente-decreciente y cambio direccional.
Puede ser congénito o adquirido, y en este ultimo,
de manera caracteristica, los ciclos duran entre 2
y 4 minutos [6, 11].

Tipicamente, cuando la fase rapida va hacia un
lado, de manera progresiva aumentan su amplitud
y su frecuencia hasta que mengua y aparece un
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periodo en el que no existe nistagmo o éste se
hace vertical inferior (downbeat). Seguidamente
se revierte la direccion, va aumentando y vuelve
a aparecer un periodo sin nistagmo, completando
el ciclo [1, 6].

Ante cualquier nistagmo puramente horizontal
en posicion primaria se recomienda su valoracién
durante al menos dos minutos, para asegurar que
no se trate de un nistagmo periodico alternante
[12].

En algunas ocasiones asocian giro cefalico
hacia la direccién de este, para asi minimizarlo
(segun la ley de Alexander) [6, 12].

Diagndstico: El nistagmo periddico alternante
estd causado por alteraciones en el mecanismo
vestibular central de almacenamiento de velocidad,
por afectacion vestibulocerebelosa (interconexiones
de los nucleos vestibulares) [6].

Existe dos formas de aparicion en la infancia,
una congénita, muy relacionada con albinismo,
y una adquirida cuyas causas mas frecuentes son
[1,6]:

- Malformacién de Arnold-Chiari tipo I
- Degeneracion cerebelosa

- Esclerosis multiple

- Tumores de fosa posterior y cerebelosos
- Farmacos antiepilépticos

- Déficit visual bilateral grave

Tratamiento: En primer lugar, tratamiento de
la patologia causante, en caso de que exista.

En el nistagmo periddico alternante adquirido
se pueden utilizar agonistas del receptor GABA,
como el baclofeno, con muy buenos resultados
[3,6,12].

La variante congénita puede resolverse quirtr-
gicamente con resecciones parciales de los muscu-
los rectos [12].

Prondstico: El prondstico, en el caso del
nistagmo periddico alternante adquirido, depende
de la causa. Cuando se debe a déficit visual bilateral,
si el motivo causante de dicho déficit es reversible y
se trata, puede desaparecer el nistagmo [6].
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6. DOWNBEAT NYSTAGMUS (NISTAGMO VERTICAL
INFERIOR)

Definicién: Es el nistagmo central mds
frecuente y también el nistagmo persistente mas
frecuente. Se relaciona con lesiones que producen
una alteracion de la mirada vertical que se traduce
en un movimiento vertical superior ocular, con
sacadas correctoras verticales inferiores (downbeat)
6, 12, 13].

Clinica: Estos pacientes, ademds de los sinto-
mas derivados de la patologia causante, pueden
asociar oscilopsia y desequilibrio. Asocia mentéon
bajo y ataxia al comenzar a caminar [1, 6, 11].

Puede aparecer en los primeros meses de vida
por inmadurez del sistema oculomotor y suele
resolverse espontaneamente hacia los dos afos.
Cuando aparece después de los 6 meses suele
deberse a patologia neuroldgica [1].

Se trata de un nistagmo vertical inferior que,
aunque puede estar presente en posicion primaria,
generalmente aumenta con la mirada inferior.
Aunque suele seguir la ley de Alexander y por
ello ser mayor en la mirada inferior, a veces no la
cumple y es mas intenso en los desplazamientos
laterales cuando el ojo esta algo por debajo de la
horizontal [6, 7].

Diagnostico: Las lesiones que causan downbeat
nystagmus son aquellas que afectan al vestibulo-
cerebelo, es decir, el 16bulo floculonodular, para-
fléculo y la uvula del vermis [6, 12].

Estas lesiones pueden ser estructurales. La mas
frecuente es la malformacion de Arnold-Chiari
tipo I, pero también se relaciona con siringobulbia,
platibasia o alguna enfermedad de tipo desmielini-
zante. Otras causas que se deben descartar son la
hipomagnesemia, el déficit de tiamina (vitamina
B1) o de vitamina B12, asi como intoxicaciones
farmacoldgicas por fenitoina, carbamazepina,
alcohol, litio u opidceos [1, 6, 11].

Cuando no se encuentran lesiones ocupan-
tes de espacio ni alteraciones anatémicas pueden
encontrarse anticuerpos anti-GAD (descarboxi-
lasa del acido glutdmico) que interfieren con las
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neuronas gabaérgicas del complejo vestibular
central [6].

Tratamiento: Se utilizan farmacos con otras
indicaciones (tratamiento off-label, fuera de
guia) como clonazepam, baclofeno, gabapentina,
memantina, 4-aminopiridina o 3,4-diaminopi-
ridina. Pese a que los tratamientos médicos no
han demostrado gran eficacia, la 4-aminopiridina
(dalfampiridina) es la més eficaz. Como el trata-
miento con 4-aminopiridina no estd aprobado para
este uso, el tratamiento mas utilizado y la primera
linea terapéutica es clonazepam [6, 11, 13].

Se pueden utilizar prismas 6pticos para inducir
convergencia y mejorar la oscilopsia asociada [6].

Prondstico: Los pacientes con nistagmo verti-
cal inferior congénito suelen experimentar resolu-
cién espontanea [11].

En los pacientes con nistagmo vertical inferior
adquirido el prondstico depende del motivo que lo
origina, aunque en un 30-40% de las ocasiones no
se encuentra causa que lo justifique [11].

7- NISTAGMO PENDULAR ADQUIRIDO

Definicion: El nistagmo pendular ocurre
cuando los ojos realizan un movimiento de ida y
vuelta con la misma velocidad [11].

Clinica: Nistagmo pendular con movimiento
ocular lento en los planos horizontal, vertical y
torsional, que ocasionalmente forma ondas elipti-
cas. Es de alta frecuencia y baja amplitud. Cuando
los componentes horizontal y vertical se solapan
aparece un nistagmo oblicuo y cuando estan desin-
cronizados entre ellos el nistagmo es circular o
eliptico [6, 7].

Puede ser un nistagmo conjugado o disociado.
También puede ser muy asimétrico, simulando un
nistagmo monocular [6, 7, 11].

Existen dos subtipos: la miorritmia oculomas-
ticatoria, con oscilaciones asociadas a contracciones
de los musculos masticadores (patognomonico
de la enfermedad de Whipple), y otro asociado a
mioclonus palatal por lesiones en tronco y cerebelo
[7, 11].
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Diagnostico: Se observa con mas frecuencia en
pacientes con esclerosis multiple, que pueden tener
formas asimétricas o monoculares, pero esta etiolo-
gia es mas frecuente en adultos. En niflos también
se asocia con lesiones en la region quiasmadtica,
como gliomas o craneofaringiomas [6, 7, 11].

También se relaciona con ceguera, que cuando
es bilateral el nistagmo suele ser mayor el ojo con
peor vision [6].

Tratamiento: Memantina y gabapentina
pueden reducir la gravedad del nistagmo y mejorar
la visién puesto que éste se relaciona con las vias
colinérgicas y gabaérgicas. Aun asi, ningun trata-
miento médico ha demostrado una resolucién
completa [6, 7, 11].

La inyeccidn retrobulbar de toxina botulinica
reduce la amplitud del nistagmo [6].

Pronéstico: Si con el tratamiento cesa por
completo el movimiento ocular, esto afecta al reflejo
vestibulo ocular y pueden referir visiéon borrosa y
oscilopsia [6].

8. SEE-SAW NYSTAGMUS O NISTAGMO EN BALANCIN

Definicion: Elevacion y aduccion de un ojo con
descenso y abduccion del contralateral de manera
simultdnea [11, 14].

Clinica: Es un nistagmo disociado en el que un
ojo se eleva y aduce mientras el otro desciende y se
abduce y que posteriormente se invierte comple-
tando el ciclo, movimiento que recuerda al de un
balancin «sube y baja». Puede asociar un compo-
nente torsional [1, 6, 7, 11].

Es pendular o en resorte, de baja frecuencia
y con amplitud similar entre ambos ojos [6, 14].

Aumenta de intensidad ante una luz intensa
y disminuye con la acomodacion y la convergencia
[1].

Aunque suele ser pendular, puede finalizar con
un movimiento en resorte y la fase lenta corres-
ponde a medio ciclo (hemi-see-saw) [7, 11, 14].

Diagnostico: Puede ser congénito o adquirido.
Las lesiones que afectan a quiasma, mesencéfalo
o ambos, pueden producirlo. Los traumatismos o
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los tumores paraselares-diencefalicos que afectan
al quiasma, al tercer ventriculo o al fasciculo longi-
tudinal medial, como el craneofaringioma, son una
causa frecuente [1, 6, 11].

Cuando el nistagmo es pendular se relaciona
con lesiones mesencefilicas bilaterales, y cuando
es en resorte con lesiones unilaterales [11, 14].

Pueden presentar alteraciones del campo
visual, tipicamente hemianopsia bitemporal por lo
que se recomienda explorar el campo visual [6, 7].

Tratamiento: El tratamiento es el indicado
especificamente para la causa que lo origina, como
en el caso de los tumores hipofisarios.

El tratamiento médico con baclofeno y clona-
zepam puede disminuir la intensidad del nistagmo
[11].

Pronostico: El prondstico depende de la causa
que lo origine.

Cuando se lleva a cabo un tratamiento efectivo,
con descompresion de la region mesodiencefalica,
el nistagmo puede desaparecer [14].

Se adjunta una tabla resumen con las carac-
teristicas de cada nistagmo enunciado en esta
seccion (Tabla 2, Anexo 1) y una tabla resumen
con la clinica, causa y tratamiento de cada uno de
ellos (Tabla 3).

INTRUSIONES SACADICAS NO NISTAGMICAS

Son sacadas que interrumpen la fijacién ocular
o también movimientos de refijacién anémalos o
imprecisos. A diferencia del nistagmo, no existe
una sacada rapida como consecuencia de una
fase de desviacion lenta, sino que es una sacada
inapropiada rapida que altera la fijacion estable,
sin fase lenta previa [7].

Estas intrusiones sacadicas pueden tener un
intervalo intersacadico regular o no tenerlo. Dentro
de las que tienen intervalo intersacadico normal, las
entidades mas caracteristicas son las oscilaciones
cuadrangulares y las oscilaciones macrosacadicas.
Dentro de las intrusiones sacadicas sin intervalo
intersacadico regular, las entidades mas significati-
vas son opsoclonus, bobbing ocular y flutter ocular,

Rev. ORL, 2024, 15, e31541, 229-244



NISTAGMO NO VESTIBULAR E INTRUSIONES SACADICAS NO NISTAGMICAS

DuQUE-HOLGUERA V, RAMIREZ-SALAS JE, ALVAREZ-ALVAREZ M ET AL.

Tabla 3. Clinica, causa y tratamiento de los nistagmos no vestibulares.

Tipo Clinica asociada Causa mas frecuente Tratamiento médico
SIN Oftalmoldgica: alteracion dela | Memantina
(Sindrome de nistagmo infantil) via visual anterior Gabapentina
Brinzolamida topica
SNMDF (Smdrome. ,de nistagmo por mal Estrabismo Oftalmoldgica: ambliopia Correccién de la ambliopia
desarrollo de la fusién)
Spasmus Nutans Cabeceo Oftalmolégica u Oncoldgica
RS Expectante
Torticolis
Heimann-Bielchowsky Oftalmoldgica Gabapentina
Mioquimia oblicuo superior Oscilopsia Neuroldgica Betabloqueantes
Diplopia Carbamazepina
Vision borrosa Fenitoina
Baclofeno
Gabapentina
NPA (Nistagmo periddico alternante) Neurologica Baclofeno
Downbeat Oscilopsia Neuroldgica Clonazepam
Ataxia 4-aminopiridina
Pendular adquirido Miorritmia oculomasticatoria | Neuroldgica Memantina
Mioclonus palatal Gabapentina
See-Saw Neuroldgica Baclofeno
Clonazepam

aunque en este tipo también podemos encontrar
el nistagmo voluntario [3, 6, 7].

1. OPSOCLONUS, TAMBIEN LLAMADO OPSOCLONUS-
MIOCLONUS, OPSOCLONUS-MIOCLONUS-ATAXIA
O SACCADOMANIA

Definicién: Movimientos sacadicos conjugados
multidireccionales sin intervalo intersacédico. La
incidencia es de 0.18 casos por millon de habitantes
o de 0.27 casos por millén de niflos, con mayor
prevalencia en el sexo femenino [11, 15, 16].

Clinica: Movimientos conjugados sacadicos
rapidos, involuntarios, desordenados, repetidos e
imprevisibles, que se producen en todas las direc-
ciones y persisten durante el suefio. La amplitud
es mayor que en el flutter ocular. Aumenta con la
convergencia ocular [3, 7, 11].

Suele asociar guifios oculares, contraccio-
nes faciales, mioclonias y ataxia. También suelen
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asociar irritabilidad, ataxia y alteraciones del suefio
y estancamiento ponderal [11, 15, 16, 17].

La edad media de presentacidén es a los 18
meses [15, 16].

Es comun que exista clinica catarral prodré-
mica, aunque la causa sea tumoral [15].

Diagnostico: Este trastorno suele reflejar una
patologia grave de base, como meningitis, menin-
goencefalitis, intoxicacién medicamentosa o que se
encuadre dentro de un sindrome paraneoplasico
[6,7].

Un 50% de los nifios con opsoclonus asocian
un neuroblastoma u otros tumores derivados de
la cresta neural como ganglioneuroma o hepato-
blastoma, por lo que se debe realizar despistaje de
estas entidades, principalmente neuroblastoma,
con andlisis de sangre, andlisis de liquido cefalo-
rraquideo y neuroimagen [3, 6, 7, 8, 15].

Sélo el 2 % de los nifios con neuroblastoma
presentan opsoclonus [15].
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Los fendmenos paraneoplédsicos de otros
tumores sistémicos (sobre todo carcinoma microci-
tico de pulmon) son mds frecuentes en los pacientes
en edad adulta [7].

Aunque pueda tratarse de un sindrome para-
neoplésico y hay evidencia de que es un trastorno
inmunomediado, la mayoria de los pacientes son
negativos en los cribados de marcadores tumora-
les, por lo que no se recomienda su realizacion ya
que su negatividad no descarta que se trate de un
sindrome paraneopldsico [6, 7, 16].

Tratamiento: El tratamiento depende del
proceso primario causante del cuadro [7].

Como tratamiento farmacoldgico, la ACTH
(hormona adrenocorticétropa) ha demostrado
eficacia en algunos casos [7].

También se han utilizado corticoides, plasma-
téresis, inmunoglobulinas intravenosas, ciclofos-
famida y azatioprina para reducir las oscilaciones
sacadicas y la oscilopsia asociada [6, 16].

Pronostico: La existencia de opsoclonus en
pacientes con neuroblastoma mejora el prondstico
de este [7].

2. BOBBING OCULAR

Definicién: Movimientos sacadicos conju-
gados unidireccionales verticales sin intervalo
intersacadico [11].

Clinica: Sacudidas rapidas de los ojos hacia
abajo seguidas de un movimiento lento de retorno
hacia la posiciéon primaria [7, 11].

Ocasionalmente asocian paralisis oculomo-
toras [11].

Existen variantes como el bobbing inverso
o dipping ocular (movimiento vertical inferior
lento con correccién superior), el bobbing reverso
(movimiento vertical superior) y el bobbing
converso, con variaciones en sentido y orientacion
de los movimientos lentos y rapidos. Como la dife-
rencia entre los subtipos de bobbing ocular puede
ser compleja, se recomienda realizar el diagndstico
de bobbing ocular y describir el movimiento ocular
(7, 11].
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Diagnostico: Suele darse en pacientes con
lesiones extensas protuberanciales, ocasionalmente
en coma, aunque también puede darse en encefa-
lopatias difusas y tumores de fosa posterior [7].

Tratamiento: El tratamiento a llevar a cabo es
el de la causa que lo origina, que generalmente es
una lesion protuberancial.

Prondstico: El prondstico, al igual que el
tratamiento, viene determinado por la patologia
causante del cuadro.

3. FLUTTER OCULAR

Definicién: Movimientos sacddicos conjuga-
dos unidireccionales horizontales sin intervalo
intersacadico [11].

Clinica: Réfagas de movimientos oculares
involuntarios, horizontales, de pequefia amplitud
y frecuencia muy alta. Estas intrusiones sacadicas
pueden ser sutiles al ser de pequeia amplitud [3, 6].

En algunos casos puede preceder a un opso-
clonus [15].

Tanto el diagndstico como el tratamiento son
iguales a lo expuesto para el opsoclonus.

CONCLUSIONES

A lahora de explorar al paciente pedidtrico con
movimientos oculares atipicos y aparentemente
involuntarios debemos tener en cuenta si se trata
de un movimiento nistdgmico o, por otro lado,
nistagmoide (intrusién sacadica no nistdgmica),
pues ello nos orientara hacia el diagnéstico, la
etiologia y el tratamiento.

Es de suma importancia conocer los nistagmos
no vestibulares puesto que varios subtipos tienen
como principal causa la neurolédgica u oncolégica:
spasmus nutans, mioquimia del musculo oblicuo
superior, nistagmo periddico alternante, downbea-
ting nystagmus, nistagmo pendular adquirido y
see-saw nystagmus.

Por otro lado, en las intrusiones sacddicas no
nistdgmicas, tanto el opsoclonus como el flutter
ocular y el bobbing ocular tienen como causa
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mas frecuente la neuroldgica, pero en estos casos
siempre se recomienda llevar a cabo el diagndstico
diferencial con el nistagmo voluntario.

Dado que puede ser un hallazgo casual en
la exploracion rutinaria del paciente pediétrico,
debemos conocer el tipo de movimiento ocular
ante el que nos encontramos, cudndo es necesario
sospechar una causa subyacente grave y las pruebas
complementarias que se deben llevar a cabo.

AGRADECIMIENTOS

A nuestros compaiieros del Hospital Clinico
Universitario de Valladolid, tanto de Otorrinolarin-
gologia como de Oftalmologia, por su inestimable
ayuda en la realizacidn de este escrito.

A la Comisién de Otoneurologia de la Sociedad
Otorrinolaringoldgica de Castilla y Ledn, Cantabria
y La Rioja y al equipo editorial de Revista ORL por
hacer posible este monografico.

BIBLIOGRAFIA

1. Dorado Lopez-Rosado AM, Muioz Gallego A,
Tejada Palacios P. Aproximacién diagndstica en
nistagmus en edad pedidtrica. Acta estrabold-
gica: publicacion oficial de la Sociedad Espanola
de Estrabologia, Pledptica, Ortdptica, Visién
Binocular, Reeducacion y Rehabilitacién Visual.
2018;47(2):151-76. ISSN 0210-4695

2. Papageorgiou E, McLean R]J, Gottlob I.
Nystagmus in childhood. Pediatr Neona-
tol 2014;55(5):341-51. DOI: https://doi.
org/10.1016/j.pedneo.2014.02.007

3. Ehrt O. Infantile and acquired nystagmus in chil-
dhood. Eur ] Paediatr Neurol. 2012;16(6):567-72.
DOI: https://doi.org/10.1016/j.ejpn.2012.02.010

4. Zahidi AAA, Woodhouse JM, Erichsen JT, Dunn
M]J. Infantile nystagmus: an optometrist’s pers-
pective. Clin Optom (Auckl). 2017;9:123-31.
DOI: https://doi.org/10.2147/OPTO.S126214

5. Bertsch M, Floyd M, Kehoe T, Pfeifer W, Drack
AV. The clinical evaluation of infantile nystagmus:
What to do first and why. Ophthalmic Genet.

Ediciones Universidad de Salamanca / £33

10.

11.

12.

13.

14.

[242]

2017;38(1):22-33. DOL: https://doi.org/10.1080
/13816810.2016.1266667

Tariq-Bhatti M, Biousse V, Bose S, Danesh-
Meyer HV, Falardeau J, Levin LA et al. Neuro-
Ophthalmology. Basic and clinical science course
(BCSC). San Francisco, CA: American Academy
of Ophthalmology. 2020-2021, p. 233-52. ISBN:
1681044005

Galan Terraza A, Gonzalez Manrique M. Nistag-
mus y otras oscilaciones oculares. In: Rebo-
lleda-Fernandez G, Muiioz-Negrete FJ, editores.
Protocolos en Neurooftalmologia. Sociedad
Espanola de Oftalmologia. 2010;263-75. ISBN:
978-84-89085-42-8

Gottlob I, Proudlock FA. Aetiology of
infantile nystagmus. Curr Opin Neurol.
2014;27:83-91. DOI: https://doi.org/10.1097/
WCO.0000000000000058

Suppiej A, Ceccato C, Lonardi V, Reffo ME.
Infantile nystagmus without overt eye abnor-
mality: Early features and neuro-ophthalmolo-
gical diagnosis. Dev Med Child Neurol. 2022;
64(12):1532-8. DOI: https://doi.org/10.1111/
dmcen.15284

Aychoua N, Schiff E, Malka S, Tailor VK, Chan
HW, Oluonye N, et al. Prospective study of pedia-
tric patients presenting with idiopathic infantile
nystagmus-Management and molecular diagnos-
tics. Front Genet. 2022;13:977806. DOL: https://
doi.org/10.3389/fgene.2022.977806

Gold DR. Eye movement disorders. Liu GT,
Volpe NJ, Galetta SL, editores. Neuro-Ophthal-
mology, Elsevier;2019, p. 585-610 DOI: https://
doi.org/10.1016/B978-0-323-34044-1.00017-1
Green KE, Gold DR. Nystagmus and Superior
Oblique Myokymia. Controversies in Neuro-
Ophthalmic Management, Cham: Springer
International Publishing; 2021, p. 157-68. DOI:
https://doi.org/10.1007/978-3-030-74103-7_16
Strupp M, Hiifner K, Sandmann R, Zwergal A,
Dieterich M, Jahn K, et al. Central Oculomotor
Disturbances and Nystagmus. Dtsch Arztebl
Int. 2011;108(12):197-204. DOI: https://doi.
org/10.3238/arztebl.2011.0197

Pal R, Dutta P, Chatterjee D, Ahuja C, Singh A.
Pendular see-saw nystagmus: A rare presenting

Rev. ORL, 2024, 15, e31541, 229-244


https://doi.org/10.1016/j.pedneo.2014.02.007
https://doi.org/10.1016/j.pedneo.2014.02.007
https://doi.org/10.1016/j.ejpn.2012.02.010
https://doi.org/10.2147/OPTO.S126214
https://doi.org/10.1080/13816810.2016.1266667
https://doi.org/10.1080/13816810.2016.1266667
https://doi.org/10.1097/WCO.0000000000000058
https://doi.org/10.1097/WCO.0000000000000058
https://doi.org/10.1111/dmcn.15284
https://doi.org/10.1111/dmcn.15284
https://doi.org/10.3389/fgene.2022.977806
https://doi.org/10.3389/fgene.2022.977806
https://doi.org/10.1016/B978-0-323-34044-1.00017-1
https://doi.org/10.1016/B978-0-323-34044-1.00017-1
https://doi.org/10.1007/978-3-030-74103-7_16
https://doi.org/10.3238/arztebl.2011.0197
https://doi.org/10.3238/arztebl.2011.0197

15.

16.

Ediciones Universidad de Salamanca / £33

NISTAGMO NO VESTIBULAR E INTRUSIONES SACADICAS NO NISTAGMICAS

DuQUE-HOLGUERA V, RAMIREZ-SALAS JE, ALVAREZ-ALVAREZ M ET AL.

manifestation of craniopharyngioma. Neuroo-
phthalmology. 2021;45(2):126-9. DOI: https://
doi.org/10.1080/01658107.2019.1693602
Bhatia P, Heim ], Cornejo P, Kane L, Santiago
J, Kruer MC. Opsoclonus-myoclonus-ataxia
syndrome in children. ] Neurol. 2022;269(2):
750-7. DOL: https://doi.org/10.1007/s00415-
021-10536-3

Rossor T, Yeh EA, Khakoo Y, Angelini P,
Hemingway C, Irani SR, et al. Diagnosis and

17.

[243]

management of opsoclonus-myoclonus-ataxia
syndrome in children: An international pers-
pective. Neurol Neuroimmunol Neuroinflamm.
2022;9(3):e1153. DOL https://doi.org/10.1212/
nxi.0000000000001153

Manto M, Triarhou LC. Ocular dysmetria,
flutter, and opsoclonus: Refining the oculomo-
tor deficits in cerebellar patients. Cerebellum.
2022;22(4):506-26. DO https://doi.org/10.1007/
s12311-022-01444-x

Rev. ORL, 2024, 15, e31541, 229-244


https://doi.org/10.1080/01658107.2019.1693602
https://doi.org/10.1080/01658107.2019.1693602
https://doi.org/10.1007/s00415-021-10536-3
https://doi.org/10.1007/s00415-021-10536-3
https://doi.org/10.1212/nxi.0000000000001153
https://doi.org/10.1212/nxi.0000000000001153
https://doi.org/10.1007/s12311-022-01444-x
https://doi.org/10.1007/s12311-022-01444-x

NISTAGMO NO VESTIBULAR E INTRUSIONES SACADICAS NO NISTAGMICAS

DuQUE-HOLGUERA V, RAMIREZ-SALAS JE, ALVAREZ-ALVAREZ M ET AL.

ANEXO 1
Tabla 2. Caracteristicas de los nistagmos no vestibulares.

Tipo Direccion Lateralidad | Forma Amplitud | Frecuencia | Simetria Continuidad | Otros
Aumenta con la
fijacion.

SNI . Sin componente

. Horizontal . .
(Sindrome . . Pendular Baja . Continuo evocado por la
. Vertical/ Binocular Alta . Conjugado . .

de nistagmo . En resorte Variable Intermitente | mirada

. . torsional o

infantil) Inversion
del nistagmo
optocinético

SNMDF

Sindrome de .
( ! . Monocular . Creciente- . . Cumple la Ley
nistagmo por Horizontal . Enresorte | Baja . Conjugado Intermitente
bilateral decreciente de Alexander
mal desarrollo

de la fusion)

Horizontal . . Disociado .

Spasmus Nutans ' Binocular Pendular | Baja Alta WOUATOY | Intermitente

Multiplanar asimetrico

Hei - . M 1 . . Disoci .

eumant Vertical ONOCUAT | pendular | Variable Baja {soslaflo ¥ | Intermitente

Bielchowsky unilateral asimétrico

Mioquimi Vertical M 1 . o Intermitent

oquimia ericaty ONOCWAT | B resorte Muy baja Alta Disociado niermitente

oblicuo superior | torsional unilateral (paroxistico)

NPA .

(Nistagmo Creciente- Creciente- Sin componente

Vs Horizontal Binocular En resorte . . Conjugado | Ciclico evocado por la

periddico decreciente | decreciente .
mirada

alternante)

Downbeat YertiFal Binocular En resorte Creciepte- Creciepte- (?orljugado y Contin}lo Cumple la Ley

inferior decreciente | decreciente | simétrico Intermitente | de Alexander
Conjugado o .
Pendula . . . L Intermitente
e Multiplanar | Binocular Pendular | Baja Alta disociado y i
adquirido o Continuo
asimetrico
Componente
. . Pendular | Creciente- . torst onal Intermitente
See-Saw Multiplanar | Binocular . Baja conjugado, .
Enresorte | decreciente . Continuo
vertical
disociado
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