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RESUMEN

El sindrome de Tolosa-Hunt es una entidad poco frecuente cuya etiopatogenia y
mecanismos fisiopatolégicos se mantienen controversiales. La cefalea asociada a
paralisis de uno o mas pares craneales, asi como diplopia, estrabismo y ptosis
palpebral causan un gran temor en el paciente que la padece. Su diagnéstico es por
exclusion. Con el objetivo de describir y actualizar el conocimiento sobre esta
enfermedad se presenta el cuadro de una paciente que acudié a consulta por cefalea
marcada y dolor retroocular. Los hallazgos clinicos y la resonancia magnética
confirman el diagndstico del sindrome de Tolosa Hunt.
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ABSTRACT

The Tolosa-Hunt syndrome is a few frequent entity whose etiopathogeny and physio-
pathological mechanisms are still controversial. The headache associated to the
paralysis of one or more cranial paired nerves, and also diplopia, strabismus, and
palpebral ptosis cause a great fear in patients suffering it. Its diagnosis is by exclusion.
With the objective of describing and up-dating the knowledge on this disease, it is
presented the history of a patient who assisted the consultation because of remarked
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headache and retro-ocular pain. The clinical findings and magnetic resonance confirm
the diagnosis of Tolosa-Hunt syndrome.

Key words: painful ophtalmoplegia, Tolosa-Hunt syndrome.

INTRODUCCION

El sindrome de Tolosa Hunt (STH) fue descrito en 1954, por el neurocirujano Eduardo
Tolosa, en una paciente con oftalmoplejia dolorosa provocada por un proceso
inflamatorio granulomatoso inespecifico; que comprometia el seno cavernoso y la
porcion cavernosa de la arteria carotida interna. Siete afios después Hunt publicé una
serie de seis pacientes determinando los elementos clinicos mas sobresalientes de esta
afeccion, y propone los siguientes criterios para el diagndstico de este sindrome:

Dolor orbitario unilateral persistente durante semanas sin tratamiento.
Paralisis de uno o mas de los nervios oculomotores (I1, IV o VI par craneal) o la
evidencia de un granuloma del seno cavernoso por resonancia magnética o por
biopsia.

e La oftalmoparesia es coincidente con el inicio del dolor o aparece en menos de
dos semanas de iniciado este.

e El dolor se resuelve en 72 h cuando se instaura tratamiento con esteroides.

e Se excluyen otras entidades causantes de los sintomas del paciente mediante la
realizacion de los estudios adecuados.*?

Con el objetivo de describir los hallazgos oftalmolégicos mas comunes de esta
afeccion se presenta un caso.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 20 afios que acudid con cuadro de cefalea intensa hemicranea izquierda
con irradiacion ocular, de un mes de evoluciéon sin predominio de horario que no alivia
con los analgésicos habituales. Por lo cual fue internado en el Servicio de Neurologia.

Examen fisico
Se observd paciente vigil, orientada con funciones superiores normales, durante su
evolucion se mantiene el cuadro de cefalea por lo cual se realiza interconsulta con el

Servicio de Oftalmologia para evaluar fondo de ojo; el que evidencié dilatacion venosa
con marcada rectificacion y compresion de los vasos, papila de bordes definidos.

Se incrementa la cefalea y el dolor retroocular por lo que se realiz6 nueva evaluacion
por el Servicio de Oftalmologia, al examen se aprecid0 esotropia (estrabismo
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convergente) ojo izquierdo; paralisis del recto lateral, ojo derecho con diplopia en la
posicion de campo de acciéon del recto lateral. Agudeza visual (AV) ojo derecho 1.0, y
ojo izquierdo 0,6. El fondo de o0jo se mantuvo sin cambios en relacion con el examen
anterior

Se realiz6 Tomografia Axial Computarizada de craneo simple que mostré quiste
aracnoideo temporal izquierdo que no provocaba signos radiolégicos de hipertension
endocraneana. Se le realizé resonancia magnética (RM) y se observd engrosamiento
de la mucosa de revestimiento del seno esfenoidal derecho, el cual se encontraba
ocupado parcialmente por proceso inflamatorio que involucraba el sifén carotideo,
aunque este se mantenia aparentemente permeable.

Los examenes de laboratorio solicitados se encontraban dentro de parametros
normales.

Se sospechd sindrome de Tolosa Huntal excluyendo otras entidades y se impuso
tratamiento con prednisona 50 mg/d por via oral durante cuatro semanas con
resolucion clinica de la sintomatologia. Actualmente solo persiste la paresia del
musculo recto lateral derecho.

DISCUSION

En 1988 la Sociedad Internacional de Cefaleas incluyé el STH entre las neuralgias
craneanas. En el 2004 los criterios para la clasificacion del sindrome fueron definidos,
pero debido a la ausencia de un marcador biolégico especifico es obligatoria la
exclusion de otras causas de oftalmoplegias dolorosas principalmente cuando existe la
posibilidad de una enfermedad maligna.?

La cefalea asociada a oftalmoplegia dolorosa debido al sindrome del seno cavernoso
incluye multiples causas, entre las que se encuentran las lesiones inflamatorias,
tumorales y vasculares, también se ha descrito la aparicion del sindrome secundario a
un traumatismo que implique el vértice de la drbita o la fisura orbital superior donde el
nervio éptico puede ser dafiado.®>*

Entre las causas inflamatorias se encuentra el STH que se presenta como una
oftalmoplegia dolorosa de probable origen autoinmune secundaria a una
paquimeningitis granulomatosa idiopatica, que compromete el seno cavernoso, fisura
orbitaria y 4pex de la orbita. Aunque se han descrito muy bien otras localizaciones
inusuales como la temporo- parietal o hemicraneal, resulta indispensable para su
diagnéstico descartar todas las causas que puedan simular el sindrome del seno
cavernoso.>®

La caracteristica patolégica del STH esta dada por un proceso inflamatorio inespecifico
con infiltracion de fibroblastos, linfocitos y plasmocitos que pueden ser encontrados en
la pared de los senos cavernosos, también ha sido descrita la infiltracion de
granulocitos y células gigantes; estos elementos son los que han catalogado la
enfermedad como de etiologia autoinmune.”’
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El STH constituye solo del 2,9 al 3,4 % de las oftalmoplegias dolorosas, es rara la
presentacion bilateral (4,1 %). Se caracteriza por dolor orbitario, que generalmente
precede a la paralisis de los nervios craneales, o aparece dias después, el dolor es
dificil de describir; algunos pacientes lo sefialan como un dolor retroocular progresivo,
constante, como “roer”, puede ser intenso, lancinante y se acompafa de diplopia.

En el examen neurolégico se puede hallar compromiso del Il par craneal, (85 %); del
VI par craneal, (70 %); y del IV par craneal, (29 %), asi como la rama oftalmica del V
par craneal, siendo muy tipicos de la afeccién. El nervio 6ptico puede afectarse pero no
es lo comun. El sindrome de Horner se presenta en 20 % de los casos por compromiso
de las fibras simpaticas periarteriales. Es mas frecuente en la edad media de la vida.
Con una relacién mujer/ hombre 2/1.%

Hung, et al.® sefialan que los marcadores imagenolégicos para discriminar las
oftalmoplegias dolorosas del STH estan ausentes, el diagndstico basado Unicamente
en la clinica y en los resultados de la imagenologia no son especificos y pueden
corresponder con muchas otras entidades oftalmopéaticas dolorosas.

Hao, et al.® estudian 22 pacientes con diagnoéstico de oftalmoplegia dolorosa y STH, el
dolor se presenta en 22 pacientes (100 %), y la diplopia en 91 %; el nervio simpéatico
estuvo involucrado en 6 pacientes (27 %). Las imagenes en la RM revelaron lesiones
granulomatosas en 20 pacientes, (91 %) localizadas en el seno cavernoso, en la fisura
orbital superior o en el vértice de la érbita. El dolor se alivié a las 72 h en el 91 % de
los pacientes y no existe remision completa de la paralisis de los nervios craneales.

El tratamiento de eleccion son los glucocorticoides que aceleran la resolucion del
cuadro, si bien no existe una clara evidencia de cual es la dosis, ruta de
administracion, o tiempo de tratamiento mas eficaz.'®

La presencia de cefalea refractaria con dolor retroocular y parélisis de uno o mas pares
craneales se puede presentar a cualquier edad, constituye un desafio diagnéstico y
obliga a descartar entre otras afecciones el sindrome de Tolosa Hunt. El diagnéstico se
realiza a través de criterios establecidos, los estudios imagenolégicos permiten arribar
con mas precision al diagnodstico, siendo la RM el examen de neuroimagenes de
elecciéon. El tratamiento con corticoides sistémicos permiten una rapida remision del
cuadro clinico y constituyen un pilar diagndstico.
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