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Espasmo hemifacial: experiencia en un centro terciario

Hemifacial spasm: our experience in a tertiary referral hospital

Eduard D. Neumann R.', Alfons Gutiérrez B., Julia De Juan B.",
Albert Pujol O.", Maria del Prado Venegas P, César Oriis D."

Resumen

El espasmo hemifacial consiste en un infrecuente trastorno del movimiento que afecta
a la musculatura inervada por el nervio facial, en especial la de la hemicara superior.
Existen dos formas clinicas, una primaria en la que la causa subyacente estd representa-
da por un conflicto neurovascular, y una secundaria, en la que la alteracién del nervio
facial es producida por algtn tipo de lesién ocupante de espacio. Resulta de especial in-
terés para el otorrinolaringdélogo conocer esta entidad y ser capaz de diferenciar ambas
formas clinicas dado el diferente enfoque terapéutico que pueden requerir. Aportamos
una vision general de esta patologia repasando su epidemiologia y fisiopatologia, ade-
mds, de nuestra experiencia en forma de una serie de cuatro casos que ilustran las va-
riadas formas de presentacién de esta entidad, asi como los signos y sintomas de alarma
que pueden ayudar a realizar un correcto diagnéstico y manejo.

Palabras clave: espasmo hemifacial, trastorno movimiento, conflicto neurovascular,
nervio facial.

Abstract

Hemifacial spasm consists of an unfrecuent movement disorder involving facial muscles,
especially those from the upper half of the face. Two different clinical presentations are
described. Primary hemifacial spasm is defined by a neurovascular conflict, and secondary
occurs when facial nerve is damaged by a space occupying lesion. It is of special interest for
the otorhinolaryngologist to get to know about this condition and to be able to acknowledge
its clinical presentations due to the different therapeutical approach that may be needed for
each of them. We contribute with a general vision of this entity reviewing its epidemiology
and patophysiology. Furthermore, we show our experience by sharing a four-case series
which we believe to illustrate the different ways of presentation as well as the alarm signs
and symptoms that may be helpful in order to accomplish an accurate diagnose and treat-
ment.
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Introduccion

El espasmo hemifacial consiste en un tras-
torno del movimiento de la musculatura facial
caracterizado por contracciones involuntarias
de los musculos inervados por el nervio facial.
Las contracciones pueden ser breves y loca-
lizadas o bien ocurrir en salvas e incluso ser
persistentes provocando una contractura de
toda la hemicara de forma ténica. La muscu-
latura que con mads frecuencia se ve afectada
es la orbicular de los ojos y el drea cigomética'.

El primer caso descrito de esta entidad
sea posiblemente el de una mujer de 56 afios
descrito por el Dr. Schultze en 1875. El estudio
post mortem de la paciente revel6 un aneurisma
gigante de la arteria vertebral que comprimia
el nervio facial. Pocos anos después, el Dr.
Gowers en 1899 también describié un caso
similar’. Aunque su prevalencia es dificil de
estimar dado el infradiagnoéstico, la literatura
estd de acuerdo en que la prevalencia es aproxi-
madamente de 9,8/100.000 habitantes. La edad
media de inicio del cuadro suele estar entorno
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a la 42-62 década de la vida segtn la mayoria
de las series. Existe ademds una diferencia de
incidencia en cuanto a sexos, estando definida
una predominancia del sexo femenino con
una ratio de hasta 3:1 segtn la serie**. Casos
familiares han sido descritos, aunque repre-
sentan como mucho un 2%-3% en las series
mads amplias'.

Existen dos formas clinicas de espasmo
hemifacial: una primaria y una secundaria. La
primaria es el resultado de una compresién
vascular sobre el nervio facial. Las formas se-
cundarias agrupan un conjunto de entidades
en las que ocurre una alteracién del propio
nervio facial a lo largo de su recorrido desde
el conducto auditivo interno hasta el foramen
estilomastoideo®. Entre ellas, lesiones del
angulo pontocerebeloso o malformaciones
arteriovenosas que afecten al tronco cere-
bral®. También infecciones como una otitis
media descontrolada o un colesteatoma con
afectacion de fosa craneal posterior pueden
corresponder a la causa subyacente en las
formas secundarias.

Fisiopatologia

Elnervio facial surge del tronco del encéfalo
en una zona situada entre la protuberancia y
el bulbo raquideo. La porcién de nervio que
emerge del tronco recibe el nombre de root
exite zone (REZ). Al final de dicha zona de
emergencia, existe lo que se conoce como fran-
sition zone (TZ), donde se produce la transicién
de oligodendrocitos (mielina central) a células
de Schwann (mielina periférica). Esta zona es
especialmente vulnerable a la compresion dado
que no presenta una cobertura de epineuro ni
perineuro?.

En las formas primarias, el conflicto neu-
rovascular suele deberse a un loop arterial. Las
series cldsicas sugieren que la arteria protago-
nista en la mayoria de los casos es la arteria
cerebelosa antero inferior (AICA), seguida de
la arteria cerebelosa postero inferior (PICA)
y de la arteria vertebral. Sin embargo, en una
revisién del aio 20177 que incluye 11 series
(n =2.829 casos), el vaso que mds frecuente-
mente se vio implicado fue la PICA (47,2%)
seguido de la AICA (45,9%) v la arteria ver-
tebral (17,5%). No obstante, los porcentajes

ofrecidos por los diferentes autores son, en
ocasiones, dispares. El trabajo revisado ar-
gumenta que este hecho puede deberse a una
dificultosa identificacién intraoperatoria del
vaso involucrado’.

La forma en que esta hiperexcitabilidad
se propaga estd en debate. Existen dos teorias
defendidas. La teoria periférica sugiere que la
compresién vascular provoca una desmieli-
nizacién responsable de descargas nerviosas
ectopicas y espontaneas. Esta teoria propone,
ademas que dichos impulsos se transmiten de
forma lateral entre las diferentes ramas del
nervio facial, a través de lo que se conoce en
laliteratura como cross-talk que precisamente
seria mas factible en la TZ, donde recordemos,
las fibras nerviosas no disponen de tejido
conectivo y son mas susceptibles a la compre-
sion. A nivel electromiogréfico esta respuesta
puede determinarse y se conoce como lateral
spread response (LSR)%. Al estimular la rama
temporal, se obtiene una respuesta directa en
el musculo frontal y una respuesta anormal
(LSR) en el musculo inervado por la rama
mandibular. De esta manera se pone de
manifiesto este fenémeno de comunicacién
nerviosa'. La teoria central propone que la
hiperexcitabilidad viaja de forma retrégrada
hasta el nicleo motor del nervio facial a través
del cual, las LSR, se transmiten de forma re-
trégrada hacia otras neuronas de otras ramas
del nervio facial'.

Diagnéstico y formas secundarias en ORL

Las contracciones involuntarias de la he-
micara superior son ficilmente identificables y
el “otro signo de Babinski” es un hallazgo que
ha demostrado tener gran sensibilidad (86%)
y especificidad (100%) en el diagnéstico del
espasmo hemifacial. Consiste en la contraccién
simultdnea e involuntaria de la musculatura
orbicular de los ojos y la musculatura frontal
provocando un cierre del ojo a la vez que se
eleva la ceja del paciente®.

Herramientas como la EMG y la reso-
nancia magnética (RM) son esenciales para
confirmar el diagnéstico y diferenciar las
formas primarias de las secundarias. La RM
de alta resolucién con secuencias en T2 y T1
con contraste son imperativas hoy en dia, es-
pecialmente en el contexto de la planificacion
quirurgica®.
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La historia clinica, junto con una explo-
racién fisica y las pruebas complementarias
adecuadas, facilitaran el proceso del diagnos-
tico diferencial del espasmo hemifacial. Entre
ellos, cabe mencionar el blefarospasmo, el
espasmo pospardlisis y las mioquimias. Otras
entidades como los espasmos psicégenos, los
tics faciales o las distonias oromandibulares
pueden dificultar el proceso diagnéstico por
ser entidades imitadoras™*.

Como otorrinolaring6logos nos interesa
identificar aquellos casos que puedan tratarse
de un espasmo hemifacial secundario. Deben
llamar la atencién datos clinicos de la anamne-
sis como la hipoacusia, los actifenos o la otorrea
que acompaiien a un espasmo hemifacial. En
el mismo sentido, un espasmo hemifacial que
progresa a paralisis facil debe alertarnos. En
estos casos, es obligada la realizaciéon de una
RM para descartar la presencia de lesiones que
afecten al nervio facial como, por ejemplo, una
lesién que ocupe el angulo ponto cerebeloso.

Manejo: médico y quirtdrgico

El objetivo del manejo médico es el de
reducir el nimero y la magnitud de las contrac-
ciones musculares anémalas. El enfoque que se
plantea de forma inicial se basa en la utilizacién
de la toxina botulinica, que evita la conduccién
de impulsos neuromusculares provocando asi
una pardlisis muscular transitoria’.

Segtin la literatura se trata de un tratamien-
to efectivo y con pocos efectos secundarios. A
saber, se han descrito ptosis palpebral (15%),
paresia facial transitoria o leves asimetrias
(23%)°. El tipo de toxina mds utilizada es la
toxina tipo A y se suele inyectar entre 10-34
unidades en la musculatura orbicular de los
0jos, en el corrugado frontal, en la muscula-
tura cigomadtica, en buccinador y masetero. El
contrapunto principal de este tratamiento es
su efecto temporal’.

En un nimero importante de trabajos entre
los que destaca un estudio multicéntrico de 10
afios de duracidn, se reportan tasas de éxito que
van desde el 75% hasta el 100%>"".

El enfoque quirtrgico se puede plantear
en pacientes en los que la toxina botulinica no
ha sido efectiva o que directamente rechazan
esa opcion, asi como en los casos severos. La
microdescompresién vascular (MVD, por
sus siglas en inglés) persigue evitar el con-
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tacto entre el vaso y el nervio facial. Algunos
trabajos® defienden que las LSR desaparecen
de forma intraoperatoria al realizarse esta
intervencién.

La tasa de éxito segun series grandes es de
entre el 85%-90%. No obstante, es importante
tener en cuenta los potenciales riesgos de este
tipo de intervencion que, recordemos, se rea-
liza de forma electiva en una entidad benigna.
Entre ellos cabe resaltar el propio riesgo anes-
tésico, la paralisis facial permanente (1%-2%),
la hipoacusia permanente (2%-3%) y la fistula
de liquido cefalorraquideo (< 2%)".

Casos Clinicos

En nuestro servicio contamos con cuatro
casos de espasmo hemifacial de los cuales tan
solo el primero corresponde a un espasmo
hemifacial primario. Los datos relevantes de
cada caso se encuentran resumidos en la ta-
bla adjunta (Tabla 1). Resulta especialmente
relevante el progreso clinico de los espasmos
hemifaciales hacia paralisis facial observado en
el 50% de los casos. En el proceso diagnéstico
fue crucial el papel de la RM en todos los casos.

Conclusion

El espasmo hemifacial es una entidad poco
frecuente, pero pensamos que, desde el punto
de vista otorrinolaringolégico, mds alld del
debate en torno a la fisiopatologia, debemos
conocer su existencia y saber diferenciar sus
formas clinicas primarias y especialmente
las secundarias. Las formas clinicas secun-
darias deben ser sospechadas si existe clinica
acompanante. El estudio mediante RM es de
obligada realizacién en estos casos. Los casos
expuestos pretenden hacer visible las diferentes
formas de presentaciéon que puede tener esta
enfermedad, asi como los signos de alarma que
nos deben alertar. Por otro lado, pretenden
mostrar que la indicacién quirtrgica debe
adecuarse siempre a la magnitud de los sinto-
mas dadas las potenciales secuelas. Ademas,
remarcar que el tratamiento médico basado
en toxina botulinica tipo A puede ser una
opcidn satisfactoria a pesar de no representar
una alternativa curativa.
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Tabla 1. Relacion detallada de los casos descritos. EH espasmo hemifacial, MVD descompresion microvascular

Numero Género Forma clinica Sintoma inicial Etiologia Tratamiento Estado actual
y edad
1 H 62 EH EH AICA Toxina botulinica Sin sintomas
primario superior Cirugia MVD
2 H 45 EH EH progresivos a Recidiva Petrosectomia Asimetria facial
secundario pardlisis colesteatoma neurorrafia XII-VII
congénito
3 H 40 EH Hipoacusia Neurinoma Exéresis Paralisis
secundario EH progresivos Intra translaberintica facial House-
a paralisis canalicular neurorrafia XII-VII Brackmann Il
4 M 62 EH Hipoacusia Neurinoma Toxina botulinica Control de
secundario acufenos intra periédica sintomas
inestabilidad canalicular
EH
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