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Resumen

Objetivo: Determinar la prevalencia de torticolis en
pacientes con sindrome de Down (SD).

Métodos: Se realiz6 un estudio oftalmolégico com-
pleto a 760 pacientes con SD, incluyendo agudeza vi-
sual, refraccién y motilidad ocular, asi como posicién
de la cabeza respecto al eje corporal.

Resultados: 75 pacientes (9,86%) presentaban al-
guna forma de torticolis. El 80% de ellos era con men-
tén elevado o con la cabeza inclinada sobre uno de los
hombros. En 28 pacientes (37,33%) el torticolis co-
existia con un nistagmus y en 11 casos (14,66%) lo ha-
cia con una paresia del cuarto par craneal. En 23 pa-
cientes (30,66%) no se encontrd patologia ocular que
justificara la posicién anémala de la cabeza.

Conclusiones: El torticolis es mas frecuente en los pa-
cientes con SD que en la poblacién general. La paresia
del cuarto par craneal y el nistagmus fueron las causas
oculares mds frecuentes en nuestro grupo de pacientes.

Palabras Clave: Estrabismo. Nistagmus. Sindrome de
Down. Torticolis.

Ocular torticolis in Down syndrome

Abstract

Purpose: To ascertain the prevalence of torticollis in
patients with Down syndrome (DS).
Methods: 760 patients with confirmed DS

underwent complete ophthalmologic examination,
which included visual acuity, refraction, ocular motility
and head position.

Results: Torticollis was present in 75 patients
(9.86%). 80% of them were found to have an up or
toward a shoulder head tilt. Out of 28 patients with
torticollis (37.33%) had a nystagmus, and 11 (14.66%)
had a fourth nerve palsy. In 23 patients (30.66%) no
ocular etiology for the abnormal head position could be
identified.

Conclusions: Abnormal head positions are more
common in patients with DS than in general
population. Superior oblique muscle paresis and
nystagmus have been the most common ocular
etiologies in our group of patients. Another patients
seem to have no ocular reasons for their head tilt.
Torticollis doesn’t form a part of DS phenotype so, we
have to look for its aetiology.

Key words: Down syndrome. Nystagmus. Strabismus.
Torticollis.

Introduccion

El torticolis es una posicién anémala de la cabeza
respecto al resto del organismo. Segun el eje del espa-
cio sobre el que se produce la rotacién de la cabeza, se
habla de:

— Eje horizontal: torticolis con mentén elevado o
deprimido.
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— Eje vertical: torticolis con cara girada a la derecha
o0 a la izquierda.

— Eje antero-posterior: torticolis con la cabeza sobre
el hombro derecho o izquierdo.

El torticolis puede estar producido por causas muy
diversas. Se denomina torticolis ocular cuando esta po-
sicion de la cabeza tiene como objetivo mejorar la ca-
lidad visual del sujeto. Las causas mds frecuentes de
torticolis ocular son:

® Ptosis palpebral
® Paralisis o restriccion oculomotora
® Nistagmus

La cirugia sobre la musculatura extraocular puede
mejorar el torticolis cuando éste estd producido por al-
guna forma de estrabismo o por un nistagmus con posi-
cién de bloqueo total o parcial.

Se han analizado los torticolis presentes en un grupo
de pacientes con sindrome de Down (SD), con el fin
de averiguar si existe alguna diferencia en su frecuen-
cia y forma de presentacién respecto a la poblacién ge-
neral.

Material y método

Se han estudiado 760 pacientes con SD, provenien-
tes de la Fundaci6 Catalana Sindrome de Down
(FCSD). Todos los pacientes tenian menos de 14 afios
en el momento de la primera exploracion.

En todos los casos se realiz6 una exploracién oftal-
moldgica completa, incluyendo agudeza visual, refrac-
cidén bajo cicloplejia, funduscopia, motilidad ocular ex-
trinseca y posicion de la cabeza.

Resultados

En 75 de esos 760 nifios (9,86%) se observo tortico-
lis. Segin la posicién de la cabeza, la frecuencia de
cada uno de los torticolis fue la siguiente:

Cara hacia la derecha: 3 (0,39%).
Cara hacia la izquierda: 9 (1,18%).
Mentén deprimido: 3 (0,39%).
Mentén elevado: 19 (2,5%).

Sobre hombro derecho: 20 (2,63%).
Sobre hombro izquierdo: 21 (2,76%).

En 23 de esos 75 nifos (30,66%) no se encontrd nin-
guna alteracién oculomotora que justificara la presen-
cia del torticolis. En el resto de las ocasiones, las pato-
logias de la motilidad ocular que podian explicar el
cuadro se agruparon de la siguiente manera:

Cara a la derecha
3 nifios: nistagmus con bloqueo en levoversion.
® (Cara a la izquierda
8 nifios: nistagmus con bloqueo en dextrover-
sion.
1 nifio: pardlisis parcial del III nervio craneal de-
recho.
Ment6n deprimido
1 nifio: nistagmus horizontal con bloqueo en ele-
vacion.
2 nifios: sin patologia oculomotora objetivable.
Mentén elevado
9 pacientes: nistagmus que se bloquea en depre-
sion.
5 pacientes: endotropia con patrén en “A”, que
presentan ortotropia en la mirada hacia abajo.
1 paciente: ptosis.
4 pacientes: sin patologia oculomotora objetiva-
ble.
® (Cabeza sobre hombro derecho
5 pacientes: paralisis del oblicuo superior iz-
quierdo.
- uno de ellos con nistagmus que se bloquea en
esa posicion de torticolis.
3 pacientes: nistagmus.
2 pacientes: desviacion vertical disociada.
2 pacientes: endotropia que aumenta al hacer la
maniobra de Bielschowski sobre el hombro con-
trario.
8 pacientes: sin patologia oculomotora objetiva-
ble.
® (Cabeza sobre hombro izquierdo
6 pacientes: pardlisis del oblicuo superior dere-
cho.
3 pacientes: nistagmus.
3 pacientes: endotropia que aumenta al hacer la
maniobra de Bielschowski sobre el hombro con-
trario.
1 paciente: desviacion vertical disociada.
9 pacientes: sin patologia oculomotora objetiva-
ble.

Los datos relativos a la motilidad ocular extrinseca
de este grupo de pacientes, ya publicados por nuestro
grupo de trabajo (1) y de gran trascendencia para este
articulo, son los siguientes:

1. Estrabismo

El 46,05% de nuestros pacientes (350 de los 760)
presentaba un estrabismo horizontal, vertical o ambos.
De ellos, el 82% (287 pacientes) padecia un estrabismo
exclusivamente horizontal, el 2,28% (8 pacientes) ex-
clusivamente vertical y el 15,71% (55 pacientes) una



SD

10 REVISTA MEDICA INTERNACIONAL SOBRE EL SINDROME DE DOWN

2006: vol. 10, ndm. 1, pp. 8-12

asociacién de ambos. La distribucién de las frecuen-
cias, segun el tipo de estrabismo, fue la siguiente:

1.1. Estrabismos horizontales.

Endotropia constante 97 (12,76%)
Endotropia intermitente 87 (11,44%)
Endotropia variable 55 (7,23%)
Endotropia esporadica 38 (5%)
Endotropia acomodativa 5 (0,65%)
Exotropia 23 (3,02%)
Microtropia 37 (4,86%)
1.2. Estrabismos verticales.
Microtropia 37 (4,86%)
Sindrome de Brown 4 (0,52%)
DVD 6 (0,78%)
Hiperaccién OI 22 (2,89%)
Hiperaccién OS 2 (0,26%)
Hipertropia 2 (0,26%)
Paralisis de los elevadores 3 (0,39%)
Parélisis OS 11 (1,44%)

Aungque los pacientes con patologia de oblicuos pre-
sentaban patrén alfabético de acuerdo a la regla, en 14
pacientes con patrén en “A” no se encontrd patologia
alguna de los musculos oblicuos.

2. Nistagmus. En nuestra serie, un 15,65% (119 pa-
cientes) presentaba nistagmus. Segun los tipos de nis-
tagmus las frecuencias fueron las siguientes:

e Constante: 76 (10%)

® Disociado: 8 (1,05%)

® Latente: 27 (3,55%)

® Manifiesto latente: 8 (1,05%)
Discusion

Los nifios con SD presentan con frecuencia una hi-
potonia generalizada, que se pone mds de manifiesto en
los primeros afios de la vida. Esto, unido a la hiperlaxi-
tud de sus articulaciones, sobre todo de la atlantoaxoi-
dea, constituye un factor de riesgo para adoptar posi-
ciones andmalas de la cabeza.

Si analizamos las causas manifiestas del torticolis en
estos pacientes, en primer lugar destaca el nistagmus.
El nistagmus horizontal es una patologia frecuente en
los nifios con SD y su prevalencia oscila entre un 4,5%
y un 20% de los mismos, segin diferentes estudios (2,
3, 4). De los 119 pacientes con nistagmus, en nuestra
serie, 28 presentaban torticolis. En todos nuestros casos
se trata de un nistagmus horizontal. Aunque hay 11 pa-

cientes en los que el bloqueo se produce en una latero-
version, llama la atencién que en 9 casos el bloqueo del
nistagmus horizontal se produce en depresion, lo que
provoca torticolis con el mentén hacia arriba para asi
mantener en la mirada al frente los ojos hacia abajo. En
uno de estos pacientes el bloqueo del nistagmus se re-
aliza en elevacion, por lo que el nifio adopta un tortico-
lis con el mentén deprimido. En 7 nifios el nistagmus
disminuye al inclinar la cabeza sobre un hombro, lo
que provoca el torticolis torsional. Habitualmente los
nistagmus idiopaticos congénitos son horizontales y
cuando existe una posicién de bloqueo en la que la in-
tensidad del nistagmus disminuye ésta es casi siempre
en lateroversion, existiendo en ocasiones un pequefio
componente de torsion, pero los bloqueos en depresion
o torsion puros son excepcionales en los nifios sin SD
(5). Generalmente la posicion de torticolis en los nis-
tagmus de los nifios sin SD se hace mas evidente al in-
tentar fijar su mirada en un objeto que requiera su ma-
xima visién (6), por ello se exploran haciéndoles mirar
optotipos pequefios. Sin embargo, el torticolis del nis-
tagmus que presentan los nifilos con SD lo manifiestan
habitualmente, tanto mds cuanto mas relajados se en-
cuentran.

Hemos encontrado 5 pacientes que mantienen un
torticolis con el mentén elevado con ortotropia en esa
posicién, pero con endotropia en posicidn primaria que
aumenta con la elevacioén de la mirada, lo que con-
forma un patrén en “A” pero sin patologia de misculos
oblicuos (Fig. 1). Ese patrén en “A” sin anomalias de
los musculos oblicuos lo hemos encontrado en 14 pa-
cientes del total de los que padecian estrabismo, lo que
representa una frecuencia mucho mads alta que en el
resto de la poblacién (5). Este alto porcentaje de patrén
en “A” podria estar asociado a la situacién de inciclo-
torsiéon de las orbitas de los pacientes con SD. Este
mismo hallazgo ha sido publicado por Paysse, que re-
laciona las hendiduras oblicuas hacia arriba con el pa-
trén en “A” (7).

El torticolis con la cabeza inclinada sobre uno de los
hombros estaba presente en 41 nifios. Entre ellos desta-
can 3 patologias. La primera es la pardlisis del oblicuo
superior (Fig. 2), presente en el 1,4 % del total de estos
nifios (11 de ellos), lo que constituye una prevalencia
inusualmente alta. Una posible explicacién seria la de-
formacidn orbitaria que presentan estos pacientes, con
la inciclorrotacién del contenido orbitario, lo que favo-
receria un tendén laxo del oblicuo superior y la consi-
guiente hipofuncién del mismo. En segundo lugar
llama la atencién que en 17 de los nifios con un tortico-
lis constante sobre uno de los hombros no se ha encon-
trado ninguna causa oftalmolégica que lo justifique. No
hemos observado ninguna anomalia oculomotora, ni al
ponerles la cabeza en posicién primaria ni al inclinarla
sobre el hombro contrario, por lo que la consideramos
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Figura 1: Posicién de torticolis con el mentén elevado, para mantener
los ojos en depresion, situacién en la que no existe desviacién (1a). En po-
sicién primaria existe endotropia, que aumenta al mirar hacia arriba (1b, 1c,

d).

[

Figura 2b: Al efectuar la maniobra de Bielschowski sobre el hombro
contrario aparece la desviacion vertical, causada por la parilisis del oblicuo
superior derecho.

un héabito de comodidad al que no conseguimos darle
una explicacion. En tercer lugar debemos destacar esos
5 pacientes en los que su endotropia aumenta al incli-
narles la cabeza sobre el hombro contrario. Lueder y
colaboradores describen 6 pacientes con SD cuya en-
dotropia disminuye al inclinar la cabeza sobre un hom-
bro (8). En todos ellos consigue la resolucién o la me-
joria del torticolis, simplemente realizando la cirugia de
la desviacién horizontal, pero no da una explicacién
concluyente a este hecho. Nosotros consideramos que
podria tratarse de endotropias de dngulo variable, en las
que el dngulo de desviacién desaparece o disminuye
cuando el nifio estd relajado, en su posicién de comodi-
dad sobre un hombro, y que cuando se le impide estar
en esa posicién el enfado o la incomodidad que le pro-
duce es la causa de que aumente el dngulo de desvia-
cién. Esa podria ser también la causa de algunos nis-
tagmus que aumentan al inclinar la cabeza sobre el
hombro opuesto. Es decir, primariamente existiria una
posicién de comodidad y relajacién con la cabeza incli-
nada sobre un hombro, y cuando se les forzara a incli-
narla sobre el otro se desencadenaria un mayor nistag-
mus o un aumento del dngulo de desviacion,
simplemente por una mayor excitacién cerebral. As{
mismo, una endotropia de dngulo variable podria ser la
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3b

Figura 3: Torticolis con la cabeza inclinada sobre el hombro izquierdo,
posicién en la que no existe desviacion (3a),pero al inclinarla sobre el hom-
bro derecho aparece una endotropia (3b).

causa de los torticolis con mentén elevado que realizan
un patrén en “A”, por apariciéon de una endotropia
cuando sale de esa posicién de comodidad.

En nuestro estudio casi un 10% de los pacientes con
SD presentaron torticolis, siendo mds frecuentes sobre
uno de los hombros (en similar proporcién sobre el de-
recho que sobre el izquierdo) y con el mentén elevado.
Las causas mds invocadas han sido la paralisis del obli-
cuo superior y los nistagmus con bloqueo en depresion.
En 23 nifios, sin embargo, no se ha podido encontrar

una causa oculomotora que justifique el torticolis. Es
posible que en muchos nifios sea simplemente un ha-
bito de comodidad y que al obligarles a mantener la po-
sicién contraria aumenten los impulsos neurolégicos
que exageran el dngulo de desviacién o la intensidad
del nistagmus.
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