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Palabras clave Resumen

= Sindrome Tolosa-Hunt
= Oftalmoplejia

El sindrome de Tolosa-Hunt es una enfermedad rara de causa desconocida que cursa con oftalmoplejia junto
paralisis oculomotora. Para su diagnostico requiere una prueba de imagen o biopsia que objetive inflamacion

granulomatosa del seno cavernoso. Presentamos una paciente que debuta con clinica de oftalmoplejia e hi-
poestesia en hemicara izquierda siendo diagnosticada de esta enfermedad mediante resonancia magnética.

Keywords Abstract

= Tolosa-Hunt syndrome
= Ophthalmoplegia

Tolosa-Hunt syndrome is a rare illness of unknown origin that develops painful ophthalmoplegia combined with ocular
motor nerve palsies. Neuroimaging or biopsy is required to confirm granulomatous swelling in the cavernous sinus. We

present a woman with ophthalmoplegia and hypoesthesia on the left side of the head. MRI confirmed diagnosis.

\

El sindrome de Tolosa-Hunt consiste en una inflamacién granulomatosa
del seno cavernoso.

Es un sindrome a tener en cuenta ante clinica de oftalmoplejia y afectacién
de pares craneales.

El tratamiento es corticoides.

\

\

Introduccion

El sindrome de Tolosa-Hunt es una enfermedad rara con una incidencia esti-
mada de 1-2 casos por millén. Es de etiologia desconocida y afecta de igual
forma a cualquier sexo y edad.

La clinica consiste en oftalmoplejia acompanada de paresia de nervios oculomo-
tores ademds de afectacién de otros pares craneales como el trigémino y el facial.
Los criterios diagndsticos fueron actualizados en The International Classification
of Headache Disorders, 3rd edition (ICHD-3) realizada por la International Heada-
che Society"2.

Caso clinico
Antecedentes, enfermedad actual y exploracion fisica

Mujer de 40 afos de edad que acudié a Urgencias por hipoestesia en he-
micara izquierda. Como antecedentes era fumadora de unos 20 cigarrillos
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al dia, hipercolesterolemia controlada mediante tratamiento dietético sin
otros factores de riesgo cardiovascular. En estudio por nédulo tiroideo. Su
tratamiento habitual era Ranitidina a dosis de un comprimido de 300 mi-
ligramos al dia.

Un afo antes del ingreso, presentd un cuadro de 10 dias de evolucion de hi-
poestesia en region malar izquierda, que se extendié posteriormente, a las 3 ra-
mas del trigémino. Fue asociado a patologia dentaria y mejord con tratamiento
antibidtico. En los dltimos 3 meses referia tos matutina, con expectoracion ver-
dosa y rinorrea ocasionalmente purulenta.

El mismo dia que acudié a Urgencias presentaba un cuadro de hipoeste-
sia en el ala izquierda de la nariz y en regién del pémulo que se extendia
posteriormente a toda la cara y se acompafaba con sensacion subjetiva de
disminucion del campo visual izquierdo y alteracion de la vision sin clara di-
plopia. Presentaba, asi mismo, dolor con la movilidad del ojo sin otros signos
inflamatorios.

A la exploraciéon neuroldgica presentaba afectacion del V, VI 'y VIl par objetivan-
do limitacién visual temporal en ojo izquierdo refiriendo dolor con los movi-
mientos, una leve asimetria facial con minimo borramiento del surco nasoge-
niano izquierdo sin clara paresia, y una hipoestesia en territorio del trigémino
izquierdo con minima asimetria en la movilidad ocular extrinseca con leve des-
viacion nasal del ojo izquierdo. El resto de la exploracion era anodina. El fondo
de 0jo no presentaba alteraciones.
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Pruebas complementarias

En la analitica, tanto en la bioquimica como en el hemograma, los valores ana-
liticos estaban dentro de la normalidad. No presentaba elevacion de reactantes
de fase aguda, la velocidad de sedimentacién globular era normal y un estudio
de autoinmunidad resulté negativo. Serologia de virus de la inmunodeficiencia
humana vy sifilis negativos. La radiografia de térax no presentaba alteraciones.

Se solicité una tomograffa axial computarizada (TC) craneal en la que se obser-
vé engrosamiento mucoso del seno esfenoidal izquierdo sugerente de patolo-
gfa inflamatoria sin otros hallazgos sugerentes de patologia aguda intracraneal
(Figura 1).

Figura 1. TC corte axial. Se observa engrosamiento mucosos del seno
esfenoidal izquierdo.

Se planted el diagnéstico diferencial de oftalmoplejia junto a hipoestesia facial.
Teniendo en cuenta la clinica de meses de evolucién con tos, expectoracion y
rinorrea, sumado a la imagen del TC craneal, una de las posibles causas que se
considerd fue la sinusitis con afectacion contigua al seno cavernoso.

La causa vascular mas frecuente que da lugar a oftalmoplejia es el aneurisma
de la arteria carotida intracavernosa. También hay que tener en cuenta otras
patologias como: un aneurisma de la arteria cerebral posterior, una neoplasia
intracraneal o una metdéstasis cerebral que invada al seno cavernoso.

La migrana o las cefaleas trigeminales pueden cursar también con oftalmople-
jiay paresia de los nervios oculomotores que se puede mantener hasta sema-
nas después del cese de cefalea; sin embargo, la paciente no refieria episodios
de cefalea previa. El sindrome de Tolosa-Hunt también cuadraria con la clinica
que presentaba la paciente'.

Finalmente, se solicitd una resonancia magnética (RM) de crdneo y orbitas
con contraste. En ella se observd una leve asimetria en senos cavernosos
siendo ligeramente mayor el del lado izquierdo, con captacion de contraste
(Figuras 2 y 3). No se apreciaba extension anterior a fisura orbitaria superior,
exoftalmos, ni dilatacién de la vena oftélmica superior. Los hallazgos des-
critos podrian corresponder a patologia inflamatoria como el sindrome de
Tolosa Hunt (STH).

Figura 2. RM corte axial. Se aprecia asimetria de ambos senos cavernosos
siendo el mayor izquierdo.

Figura 3. RM corte axial fase T1. Se aprecia que el seno cavernoso
izquierdo el ligeramente mayor que el derecho.

Evolucion

Tras los resultados de la RM se inicié tratamiento con corticoides a dosis de
80 mg al dia con descenso progresivo posterior cada 2 semanas con mejoria
clinica posterior.

Diagnostico

Sindrome de Tolosa-Hunt.
Discusion y conclusion

El sindrome de Tolosa-Hunt es una enfermedad rara con una incidencia esti-
mada de 1-2 casos por millén® descrita por primera vez hace mas de 50 afos
por Tolosa y, afios después, por Hunt. Afecta por igual a cualquier sexo y no esta
relacionada con la edad. De etiologia desconocida, es causada por un proceso
inflamatorio crénico con proliferacién de fibroblastos e infiltracion del seno
cavernoso por linfocitos y células plasméticas.
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El sintoma principal que afecta a estos pacientes es la oftalmoplejia que puede
permanecer durante semanas si no se tarta de forma correcta. El dolor perior-
bital puede extenderse a zona retroorbital, temporal y frontal. Se acompara de
paresia de cualquiera de los nervios oculomotores que puede aparecer al mis-
mo tiempo que el dolor o transcurridas hasta 2 semanas del inicio del mismo.
Puede haber también afectaciéon de la pupila ya sea por afectacién de la via
simpatica o parasimpatica. En ocasiones pueden verse afectados otros pares
craneales (trigémino y facial).

El curso clinico es impredecible; puede durar de dfas a semanas y, hasta en la
mitad de los pacientes, recurre al cabo de meses o anos de forma ipsilateral,
contralateral o, raramente, bilateral. Puede persistir una pardlisis de un nervio,
pero es algo infrecuente'.

Los criterios diagnosticos se han ido modificdndo a lo largo de los afos segun
los casos*. La International Classification of Headache Disorders, 3rd edition
(ICHD-3) realizada por la International Headache Society (IHS) refleja los crite-
rios diagnosticos del STH (Tabla 1)'.

Cefalea orbital o periorbital.

Inflamacion granulomatosa del seno cavernoso, fisura orbitaria superior u
érbita demostrada por RM o biopsia.

Paresia de uno o més nervios oculomotores ipsilaterales.

Evidencia de que la cefalea es ipsilateral a la inflamacion granulomatosa y
de que precede a la paresia de los nervios oculomotores dos semanas o se
genera con ella.

No cuadra mejor con otro diagnoéstico de la ICHD-3.

Tabla 1. Criterios diagnésticos del Sindrome de Tolosa-Hunt.
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El tratamiento es con corticoides. Con ellos se objetiva tanto mejoria clinica como
radioldgica de las lesiones producidas. La cefalea puede llegar a mejorar en 72 horas,
mientras que las alteraciones neurolégicas requieren hasta 6-8 semanas v las alte-
raciones radioldgicas pueden permanecer hasta meses®. La dosis empleada habi-
tualmente es 1 mg/kg seguido de un descenso progresivo posterior por semana’.
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