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Sindrome de Horner congénito. Caso clinico

Congenital Horner syndrome. Case report
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RESUMEN

Elsindrome de Horner estd caracterizado porlasiguiente triada
de signos clinicos: miosis, ptosis y anhidrosis facial. A su vez,
pueden aparecer heterocromia del iris, inyeccion conjuntival,
eritema facial, mucosa nasal congestiva y enoftalmos aparente
secundario a la disminucién de la hendidura palpebral. Es
causado por unainterrupcién delaviasimpdtica, que seextiende
desde el hipotdlamo hasta la 6rbita. Debido a que dicha via
no se decusa, los signos son homolaterales a la lesién de esta.
Tradicionalmente, se lo clasifica en congénito y adquirido. En
ocasiones, se asociaaneoplasias, como el neuroblastoma. Sigue
siendo controversial qué estudios de imdgenes se deberfan
solicitar en forma protocolizada frente a un paciente con este
sindrome neurolégico. Se presenta el caso de un lactante de
45 dfas de vida con sindrome de Horner congénito.
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ABSTRACT

Horner syndrome is characterized by the following triad of
clinical signs: miosis, ptosis and facial anhidrosis. In addition,
iris heterochromia, conjunctival injection, facial erythema,
congestive nasalmucosaand apparentenophthalmos secondary
to the reduction of the palpebral fissure can appear. Itis caused
by aninterruption of the sympathetic pathway thatextends from
the hypothalamus to the orbit. Because there is no decussation,
the signs are homolateral to the lesion. Traditionally, it is
classified as congenital and acquired. Occasionally, it is
associated with neoplasias such as neuroblastoma. It remains
controversial what imaging studies should be requested as a
protocolized workup of thisneurological syndromeina patient.
We report the case of a 45-day-old infant with congenital
Horner syndrome.
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INTRODUCCION

El sindrome de Horner sobreviene cuando
ocurre una lesién a nivel de la via simpatica. Los
signos clinicos son homolaterales a ella. La triada
que lo caracteriza consiste en miosis, ptosis y
anhidrosis facial. A su vez, se pueden presentar
otros signos clinicos, como inyeccién conjuntival,
eritema facial, mucosa nasal congestiva,
enoftalmos aparente secundario a la disminucién
de la hendidura palpebral y heterocromia del iris,
que puede aparecer si el sindrome es congénito o
si se desarrolla antes de los 2 afios de vida. Esto
dltimo se debe a la ausencia del efecto tréfico del
sistema simpatico sobre los melanocitos del iris.!

Fue descrito por primera vez en animales por
un fisi6logo francés llamado Claude Bernard en
el afio 1852. Posteriormente, un oftalmélogo suizo
llamado Johann Friedrich Horner describi6 el
sindrome en seres humanos en el afio 1869.2

La via simpatica estd integrada por 3 neuronas:
la primera se encuentra en el hipotdlamo,
desciende por el tronco encefélico y luego por
la médula espinal hasta hacer sinapsis con la
segunda neurona a la altura de los segmentos
medulares C8-T3. Posteriormente, esta neurona
ingresa a nivel del dpice pulmonar y luego
asciende por la cadena simpadtico-cervical hasta
alcanzar la tercera neurona en el ganglio cervical
superior a la altura del dngulo de la mandibula.
Por dltimo, las fibras nerviosas posganglionares
ascienden por la ttinica adventicia de la arteria
carétida interna y luego ingresan al seno
cavernoso hasta alcanzar la 6rbita en donde
inervan al musculo dilatador del iris, al midsculo
tarsal superior o de Miiller, al musculo tarsal
inferior y brindan inervacién a las glandulas
sudoriparas faciales e inervacién vasomotora.'?

En este trabajo, se presenta el caso de un
lactante con sindrome de Horner congénito
(SHQ).

CASO CLINICO

Paciente de 45 dias de vida de sexo masculino,
nacido por cesdrea debido a una cesdrea
anterior,de término, con peso adecuado para
la edad gestacional (3650g), sin antecedentes
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perinatolégicos para destacar. Consulta por
presentar ptosis palpebral derecha congénita. Al
momento del examen fisico, se constatan miosis,
ptosis palpebral y enoftalmos derechos.

Se observa heterocromia del iris (Figura 1).
Ojo izquierdo, de caracteristicas normales. No
presenta otros datos positivos. Es evaluado
por los servicios de Oftalmologia, Neurologia
y Oncohematologia, quienes sugieren realizar
los siguientes estudios a fin de descartar una
causa oncoldgica: ecografia cerebral, ecografia
abdominal, radiografia de térax de frente y
de perfil, y tomografia computada cervical,
tordcica, abdominal y pelviana; dentro de los
Iimites normales (DLN). Se realiza un andlisis de
laboratorio: hemograma, lactato deshidrogenasa,
hepatograma y funcién renal: DLN.Se asume
el caso como SHC idiopatico. Se indica realizar
un seguimiento evolutivo del paciente. Ultimo
control de salud realizado a los 13 meses de edad:
sin nuevos hallazgos en el examen fisico.

DISCUSION

La incidencia estimada del sindrome de
Horner en pacientes menores de 19 afios es de
1,42 cada 100000.!

En pediatria, se lo suele clasificaren congénito
o adquirido. La causa mds frecuente del SHC es el
trauma obstétrico. No obstante, se han reportado
casos secundarios a timo ectépico cervical,
malformacién vascular, neuroblastoma congénito
y varicela congénita."* El paciente presentado no
tiene antecedentes perinatolégicos y su madre
refiere haber notado la ptosis palpebral y la
heterocromia del iris del ojo derecho desde el
nacimiento.En cuanto al sindrome de Horner

adquirido (SHA), dentro de sus causas se
encuentran intervencion, trauma, neoplasia,
infeccién y malformacién vascular.* A su vez,
existen casos idiopadticos, tanto congénitos como
adquiridos.*

Ademds, se han descrito casos de sindrome de
Horner intermitente, el cual se asoci6 a la cefalea
en racimos y a lesiones de la médula espinal.’

En ocasiones, el paciente presenta otros
hallazgos asociados al sindrome de Horner que
orientan el diagndstico etiolégico.La mayor
dificultad se da en aquellos pacientes en los que
el examen fisico no brinda informacién suficiente
para localizar la lesion.

Respecto a su evaluacién clinica y manejo,
sigue siendo motivo de controversia. La principal
preocupacién es que puede estar asociado a
una enfermedad maligna, principalmente, al
neuroblastoma. Este tltimo es el tumor sélido
extracraneal mds comun en nifios menores
de 5 afios.* Su localizacién mads frecuente es
abdominal (60%), seguida de tordcica (15%),
pelviana (5%) y cervical (5%).°

La localizacién de la lesién de la via simpatica
mediante el uso de pruebas farmacolégicas es titil
en adultos, pero, en pacientes pedidtricos, puede
arrojar resultados equivocos.®” Las catecolaminas
urinarias se encuentran elevadas en un 90-95% de
los pacientes con neuroblastoma. Sin embargo, la
elevacién de las catecolaminas urinarias depende
del tamario del tumor y se sabe que la mayor
parte de los casos de neuroblastoma toracico
apical o cervical causantes de sindrome de Horner
son tumores localizados, de biologia favorable.” Se
han reportado casos de pacientes con sindrome de
Horner asociado a neuroblastoma con dosaje de

FiGura 1. Miosis, ptosis palpebral, enoftalmos y heterocromia del iris derechos
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catecolaminas urinarias DLN. No obstante, dicho
estudio es de interés cuando se busca descartar el
diagndstico de neuroblastoma.'

Respecto a los estudios por imdgenes,
la resonancia magnética y la tomografia
computada son los mds sensibles para detectar
un neuroblastoma.® En el caso presentado,
se opté por la tomograffa computada. La
resonancia magnética es preferible debido a su
mejor resolucion para evaluar las estructuras
paravertebrales.” Mahoney et al.” sugieren realizar
resonancia magnética con y sin contraste de
la cabeza, cervical y tordcica a todo paciente
con sindrome de Horner sin un diagnéstico
conocido para descartar un proceso neopldsico
subyacente. A su vez, Jeffery et al.® recomiendan
realizar imdgenes de la cabeza, cervical, toracica
y abdominal a todo paciente con SHA no causado
por una intervencién u otra lesién conocida que
afecte la via oculosimpadtica.

Si se sospecha una localizacién posganglionar
de la lesién o no se encuentra otra etiologia
clinica, algunos autores sugieren realizar un
estudio angiografico de los vasos sanguineos
cervicales.!

El seguimiento evolutivo de los pacientes con
sindrome de Horner idiopdtico diagnosticado
durante el primer afio de vida, en los cuales se
descart6 patologia oncolégica mediante estudios
por imdgenes, no suele poner en evidencia
patologias no identificadas anteriormente
causantes de dicho sindrome.*

CONCLUSIONES

El sindrome de Horner es causado por la
interrupcion de la via oculosimpadtica, que se
extiende desde el hipotdlamo hasta la 6rbita.
Es importante buscar su causa, ya que puede
estar asociado a una neoplasia.Hace falta mayor
evidencia clinica para poder definir qué estudios
de imdgenes se deberfan solicitar en forma
protocolizada frente a un paciente con este
sindrome neurolégico. B
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