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Sindrome de Horner pediatrico:
Analisis de 5 casos

Maria Ester Pizarro G.!, Verénica Campos L.!, Sebastian Irarrazaval D.",
Tomas Mesa L.?, Raul Escobar H.2, Marta Hernandez Ch.?

Resumen

Introduccion: El sindrome de Horner (SH) u oculosimpaticoparesia es causado por la interrupcién de la
via simpéatica (VS) que va desde el cerebro hasta el ojo. Los signos clinicos son miosis, ptosis, enoftalmos,
heterocromia del iris y hemianhidrosis facial ipsilateral, en su forma completa. Generalmente es benigno
pero la proximidad arterias carotideas, érganos toracicos y cerebro nos obliga a descartar patologias
potencialmente riesgosas. Objetivo: Describir la utilidad de la historia clinica y el examen neuroldgico en
la evaluacion de la etiologia y localizacion de la lesidon en el SH. Pacientes y Método: 5 pacientes de sexo
masculino entre 2-72 meses edad controlados en Neurologia infantil de la Pontificia Universidad Catdlica
de Chile entre los afos 2003-2004. Resultados: Segun tiempo de aparicion, 4 casos fueron congénitos
y 1 caso adquirido. Los signos neuroldgicos acompafantes clasificaban los casos como SH periférico
(4) y SH central (1). La hemianhidrosis clasificaban 3 casos como preganglionares y dos postganglionares
Conclusion: En nifios con SH la anamnesis, el analisis de la signologia propia y asociada del SH nos
ayudan a localizar la lesion y reducen una extensa evaluacion sistémica.

(Palabras clave: sindrome de Horner, via simpdtica, preganglionar, postganglionar).
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Horner Syndrome: 5 case reports

Background: Horner syndrome (HS) or oculosympathetic paresis is caused by the interruption of the
sympathetic nervous pathway at any point from the brain to the eye. Clinical signs include miosis, upper
lid ptosis, anhydrosis of the face, enophtalmus and iris heterochromia. Although it is usually a benign
condition, the proximity of the sympathetic pathway to carotid arteries, thoracic structures and central
nervous system requires a careful ruling out of life-threatening conditions. Objective: To describe the
utility of clinical history and neurological examination in the assessment of the etiology and localization
of lesions causing Horner syndrome. Methods: Review of cases presented at the Neurology Unit of
Catholic University of Chile during 2003-2004. Results: 5 patients were identified with an age distribution
of 2-72 months. 4 cases were congenital and 1 acquired. Neurological signs allowed to classify the
cases of HS in peripheral (4) and central (1). Hemianhydrosis suggested that 3 cases were preganglionic
and 2 postganglionic. Conclusions: History and neurological examination in cases of HS is usually
enough to define the localization of the lesion. Further laboratory evaluation is unnecessary.
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INTRODUCCION

En el SH hay lesién de la via simpatica
(VS) en cualquier parte de su recorrido’. La
VS esta constituida por tres neuronas: la
primera, nace en el hipotalamo y hace sinapsis
en el centro cilioespinal de Budge de la médula
espinal (entre C8-T3), la segunda sale por
las raices ventrales de C8, T1y T2, ascien-
de por la cadena simpatico-cervical y hace
sinapsis en el ganglio cervical superior con
la tercera, que una vez que emite la rama
que lleva las fibras constrictoras y sudomo-
toras de la hemicara, asciende junto a la
vaina de la cardtida interna hasta el muscu-
lo dilatador de la pupila? y el elevador acce-
sorio del parpado (musculo de Muller). El
SH completo presenta miosis, ptosis palpe-
bral, enoftalmos, heterocromia del iris y
hemianhidrosis facial. El analisis de los sig-
nos clinicos propios del SH y otros signos
neurolégicos acompafantes nos ayuda a lo-
calizar la lesién evitando estudios extensos
y costosos. La hemianhidrosis ubica la le-
sion a nivel preganglionar (figura 1), los sig-
nos neuroldgicos acompanantes, al compro-
meter otras vias neurologicas ubica la le-
sion en el SNC (sistema nervioso central),
el SH aislado (sin otros signos neuroldgicos)
es de ubicacion periférica. Una anamnesis
dirigida al periodo perinatal puede orientar-
nos a la etiologia y tiempo de aparicion. La
heterocromia del iris puede apoyar el origen
congénito del SH. Si bien los signos del SH
no constituyen una emergencia, la proximi-
dad de la VS a grandes arterias, 6rganos
toracicos y cerebro, nos obliga a un estudio
gue excluya una complicacion aguda y vi-
tal®4. Los test farmacoldgicos de las pupi-
las, realizados en adultos para localizar el
sitio de lesion, son dificiles de realizar en
ninos y con resultados equivocos.

El SH pediatrico puede ser congénito o
adquirido. La causa congénita mas frecuen-
te es secundaria a trauma del parto (30-
50% de los casos), otras menos frecuentes
son neuroblastoma, varicela congénita, le-
siones de las arterias carotida interna o
subclavia, malformaciones de tronco cere-
bral, tumores cervicales®. El trauma de par-
to puede dar un SH preganglionar por trac-
cion directa del plexo braquial o postganglionar
por trauma directo del plexo simpatico
carotideo cervical con o sin traccion de la
carétida interna. El SH pediatrico adquirido
es frecuentemente post quirdrgico.
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Presentamos los casos de 5 nifios con
SH, 4 de ellos congénitos y 1 caso adquiri-
do post cirugia de cuello. En ellos analiza-
remos los signos clinicos y la investigacion
etioldgica adicional.

Pacientes Y METODO

Cinco pacientes de sexo masculino, diag-
nosticados entre los 2 a 5 meses de vida
(excepto el caso de SH adquirido) y contro-
lados en el Policlinico de Neurologia Infantil
del Servicio de Pediatria de la Pontificia
Universidad Catdlica de Chile entre los afos
2003-2004 en 4 casos y 1 paciente de 7
afios en control desde el periodo perinatal.
El seguimiento fue de 12 meses a 7 afos.

Se define SH aquel que presenta miosis,
ptosis, enoftalmos, con o sin heterocromia
del iris, con o sin hemianhidrosis facial. Los
SH se dividieron en congénito (diagnostica-
dos antes del primer afio de vida) y adquiri-
do si los signos aparecen después del ano
de vida*®. Se realizé una historia clinica in-
vestigando trauma parto, antecedentes de
cirugia cuello y térax. En el examen general
se enfatizo alteraciones en fanéreos, palpa-
cion de cuello y abdomen y auscultacion
del térax. En el examen neuroldégico se in-
cluyd un examen mental, pares craneanos,
examen somatomotor y busqueda de sig-
nos de compromiso vias largas y cerebelo.
No se uso Test farmacolégico de las pupi-
las. Segun el examen general y neuroldgico
se defini6 un SH aislado aquel que sdlo
tenia compromiso simpatico y que localiza-
ba la lesién fuera del SNC (SH periférico) y
SH asociado cuando habia signos neuro-
l6gicos que comprometen otras vias cere-
brales, ubicando la lesion en el SNC (SH
central). Se definié SH preganglionar si ha-
bia hemianhidrosis y postganglionar si la
lesidn estaba distal al mismo ganglio y des-
pués de la bifurcacion de la cardtida y la
divisién de las ramas sudomotoras y vaso-
constrictoras de la hemicara’.

CAsoOs CLiNICOS

Caso 1

Lactante de 2 meses, parto término,
forceps por cesarea anterior, Apgar: 9-9. Alta
sin problemas. Desde el nacimiento madre
observa miosis y ptosis ojo izquierdo. El
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diagnodstico de SHC se hizo al tercer mes
de vida, destacaba heterocromia del iris. No
habia signos neuroldgicos asociados, el de-
sarrollo psicomotor (DSM) era normal, his-
toria de conjuntivitis ojo izquierdo en 3 opor-
tunidades. Radiografia de térax (Rx Tdrax)
y cintigrama meta yodo bencil guanidina
(MIBG) normal. Sin hemianhidrosis ni sig-
nos analogos. Diagndstico: SH congénito,
periférico, postganglionar ojo izquierdo.

Caso 2

Escolar de 7 anos, cesarea por distocia
de presentacion. Sin patologia perinatal, sélo
miosis y ptosis ojo izquierdo apreciado por
su madre. Diagndstico de SHC al segundo
mes agregandose heterocromia del iris ha-
cia el segundo semestre de vida, la hemian-
hidrosis fue evidente al afio de edad, previo
a esto su madre describia obstruccién na-
sal unilateral permanente. Rx Térax normal.
Examen neuroldgico al 7 ano vida normal a
excepcion SH completo. Diagndstico: SH
congénito, periférico, preganglionar.

Caso 3

Lactante de 5 m, férceps por distocia de
presentacion, Apgar 3-8. Alta con mascara
equimotica, no se describen otras alteracio-
nes. Su madre nota ptosis y miosis ojo iz-
quierdo en periodo perinatal. Diagnéstico SHC
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al segundo mes de vida, heterocromia iris
desde el tercer mes. La Rx térax informa
una deformacién en el sector proximal del
3¢ arco costal izquierdo con separacion de
la pleura mediastinica en zona paravertebral
ipsilateral, a nivel de T5-T6. Cintigrama MIBG:
normal DSM normal. A los 6 meses se aprecid
hemienrojecimiento derecho y al afo se hizo
evidente la hemianhidrosis facial izquierda.
Control a los 20 meses sin signos agrega-
dos (figura 2). Diagndstico: SH Congénito,
periférico, preganglionar.

Caso 4

Lactante de 2 meses, parto normal, Apgar
9-9. Al nacer destacan hemangiomas facia-
les segmentarios. En el examen neuroldgico
al segundo mes de vida se detecté ademas
miosis, heterocromia iris y ptosis ojo izquierdo,
hemangioma supraciliar derecho y periorbitario
izquierdo (correspondientes al dermatomo de
la rama oftalmica derecha y ramas oftalmi-
ca y maxilar izquierda del trigémino respec-
tivamente). Los signos neuroldgicos asocia-
dos como hipotonia, temblor y retraso DSM
localizan centralmente la lesién. La Reso-
nancia Nuclear Magnética (RNM) cerebral
informdé malformacion de Dandy-Walker,
hipoplasia del cuerpo calloso, sin malforma-
cion vascular cerebral (figura 3). La evalua-
cion neuroftalmoldgica informd retinopatia

cilioespinal
de Budge

Figura 1. Recorrido de la
Via Simpatica.
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Figura 2. Lactante 8 meses con SH congénito ojo
izquierdo, destaca anisocoria y heterocromia del
iris (caso 3).

pigmentaria. A partir de estos hallazgos se
diagnostico sindrome de PHACE (P: poste-
rior fossa brain malformations, H: segmental
cervicofacial hemangiomas, A: arterial
anomalies, C: cardiacs defect, coartation of
the aorta and E: eye anomalies). Control a
los 10 meses, destaca disminucion tamano
hemangiomas, miosis, ptosis, heterocromia
iris y hemianhidrosis facial. Retraso desa-
rrollo psicomotor moderado. Diagndstico: SH
congeénito, central, preganglionar. Sindrome
PHACE.

Caso 5

Preescolar de 2 a 10 meses portador de
lingangioma quistico cervical derecho que
se resuelve quirurgicamente evidenciando-

Figura 4. RNM cerebral que muestra quiste fosa
posterior y agenesia vermis cerebeloso en paciente
con Sindrome PHACE (caso 4).
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Figura 3. Pre escolar con SH adquirido ojo derecho
en el que destaca la ptosis palpebral y enoftamos
ojo derecho (caso 5).

se en el post operatorio enoftalmos, ptosis,
anisocoria, sin heterocromia ni hemianhidrosis
(figura 4). SH Adquirido, periférico postgan-
glionar.

REsuLTADOS

De los 5 casos de SH pediatrico, por
tiempo de aparicion 4 se clasificaron como
congénitos y 1 como SH adquirido post ci-
rugia. Todos los pacientes con SH congéni-
to tenian heterocromia del iris, que no esta-
ba presente en el caso de SH adquirido. En
tres casos de SH congénito habia antece-
dentes de parto con forceps o cesarea de
urgencia.

Segun signos neuroldgicos asociados 4
casos fueron SH aislados o de localizacion
periférica, y un caso tenia otros signos
neurologicos asociados (SH central) y una
RNM cerebral que mostraba malformacion
cerebral tipo Dandy Walker. De los 4 casos
de SH periféricos, la aparicion post cirugia
clasificé un SH como adquirido (caso 5), y
la anamnesis y examen fisico de los casos
1, 2y 3 (parto por cesarea, distocia de pre-
sentacion, aparicion de signos en periodo
perinatal, heterocromia del iris) orientan a
una causa secundaria al parto y congénita.
La hemianhidrosis ubica a 3 casos como
preganglionares manifestados como hemien-
rojecimiento facial contralateral y obstruc-
cion nasal unilateral en periodo lactante en
dos pacientes. El estudio con Rx de torax
fue normal en el paciente 1 y 2 y anormal
en paciente 3, con una con una deforma-
cion en el sector proximal del 3¢" arco costal
que correspondid a una alteracion congeéni-
ta. El estudio con MIBG realizado en pa-
ciente 1 y 3 descartan neuroblastoma. Al
paciente 2 no se le realizd porque una evo-
lucién de 7 afos con Rx térax normal SH
descarta neuroblastoma.
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Discusion

La investigacion del SH pediatrico puede
transformarse en un estudio extenso y de
alto costo por el largo recorrido de la via
simpatica, el peligro potencial de compromi-
so de grandes arterias, pulmén y cerebro
asociado a la posibilidad de tumores como
neuroblastoma primario cuya cura es del 100%
detectado durante el primer afio de vida®®.
George encontro 2 pacientes con neuro-
blastoma de apex pulmonar y cervical res-
pectivamente en 22 SH pediatrico recolec-
tados en 17 afos?®, por lo que sugiere reali-
zar un estudio que descarte neuroblastoma
en todos los SH. A dos de nuestros pacien-
tes se les solicitd un cintigrama con MIBG
el que excluyd esta posibilidad. No se les
solicitd a los casos 2, 4 y 5 porque el caso
2 tenia un seguimiento de 7 afios con Rx
térax normal, el caso 4 era de localizacion
central y el caso 5 se adquiere post cirugia,
por lo que enfatizamos el valor de la anam-
nesis y examen fisico para dirigir el estu-
dio. La MIBG es un precursor de norepinefrina
que se acumula en granulos de secrecion y
permite detectar tumores del sistema ner-
vioso simpatico como neuroblastoma, ganglio-
neuroma o feocromocitoma.

La baja frecuencia del SH congénito, que
constituye menos del 5% de todos los ca-
sos de SH y la dificultad para apreciar la
anisocoria, que se ve mejor en la penum-
bra, contribuyen al subdiagnoéstico del sin-
drome en el periodo perinatal. De los 5 ca-
sos presentados, 4 casos congénitos con-
sultaron en reiteradas oportunidades antes
del diagndstico. La heterocromia del iris, signo
que nos identifica el SH congénito es dificil
apreciar en periodo perinatal por los cam-
bios de coloracién fisiologico del iris. La
coloracién del iris ocurre temprano en la in-
fancia (antes de los 2 afos de vida) y de-
pende de la estimulacion de las fibras sim-
paticas postganglionares que al interrumpir-
se lleva pocos axones hacia el musculo di-
latador de la pupila disminuyendo la libera-
cion de noradrenalina y el desarrollo de los
melanocitos del iris™.

La hemianhidrosis facial, importante sig-
no clinico, que puede dirigir estudios poste-
riores no esta presente en lactantes, pero
deben buscarse sus equivalentes como el
signo de Harlequin o hemienrojecimiento (o
hemivasodilatacién) de la hemicara contrala-
teral al llorar''2, El signo de Harlequin se
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produce por la vasodilatacion unilateral del
lado sano intensificado posteriormente por
la vasoconstriccion activa del lado afectado
por hipersensibilidad a la catecolamina cir-
culante. Otro signo es la obstruccion nasal
unilateral ya que las fibras simpaticas inervan
y modulan el tono vascular de la mucosa, y
el bloqueo simpatico produce congestion
venosa y resistencia al flujo aéreo con obs-
truccion nasal ipsilateral'®'. Tanto el sin-
drome de Harlequin, como la congestion
venosa unilateral estaban presentes en dos
de nuestros pacientes con SH congénito
preganglionar. Por ultimo el dafio de la via
simpatica puede llevar a alterar fanéreos y
hay pacientes de cabello rizado que presen-
tan cabello liso en el lado afectado por au-
sencia de inervaciéon simpatica del foliculo
piloso ipsilateral. No evidenciamos este sig-
no en ninguno de nuestros pacientes.

El SH central nunca se presenta como
SH aislado, la proximidad de los tractos
corticoespinales y nervios craneanos a la
cadena simpatica del tronco cerebral le agre-
gara una constelacion de sintomas neuro-
logicos como disfagia, analgesia ipsilateral
facial y contralateral de tronco y extremida-
des, ataxia cerebelar, nistagmo rotatorio etc,
y si la localizacion es en médula espinal ira
acompafado de pérdida de la funcién moto-
ra y tacto ipsilateral mas analgesia térmica
dolorosa contralateral'®. En nuestro unico caso
de localizacién central, el SH estaba acom-
pafado de hemangiomas segmentarios de
la cara, retraso desarrollo psicomotor, hipo-
tonia, retinopatia pigmentaria y malforma-
cion cerebral de Dandy Walker que alteraba
funcion del simpatico a nivel de tronco ce-
rebral, esto finalmente constituyd un sindro-
me de PHACE™".

Entre los diagndsticos diferenciales del
SH, no debe olvidarse la ptosis palpebral
congénita, en la cual hay ptosis desde el
nacimiento, secundario a una displasia mus-
cular focal en el elevador del parpado supe-
rior, sin la constelacién de sintomas de com-
promiso de via simpatica del SH'.

En resumen concluimos que a pesar de
lo infrecuente del SH en nifios, la anamnesis
y el recorrido de la via simpatica nos ayu-
dan a una clasificacion temporal (congénito
y adquirido), topografica (periférico y cen-
tral) y preganglionar y postganglionar. Esto
es esencial para dirigir el estudio con ima-
genes de la zona precisa. En la revisiones
encontradas en la literatura asi como en
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nuestro seguimiento se insiste en utilizar al
maximo signos como heterocromia, hemian-
hidrosis o equivalentes en lactante (obstruc-
cién nasal ipsilateral, hemivasodilatacion
contralateral) y sintomas agregados al SH
para dirigir el estudio. En todos los SH con-
génitos aislados se sugiere descartar neuro-
blastoma, lo que puede realizarse midiendo
acido vanillimandélico en orina o cintigrafia
con MIBG.
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