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RESUMEN

Introduccidn: El sindrome de Tolosa-Hunt es la entidad nosoldgica de causa desconocida y
diagnostico por exclusion caracterizada por oftalmoplejia dolorosa y/o trastornos sensitivos
del territorio correspondiente a la rama oftalmica del nervio trigémino del mismo lado.
Presentacion del caso: Paciente de sexo femenino de 72 afios de edad con antecedentes de
hipertension arterial y diabetes mellitus tipo 2 que refirié 7 dias previos, cefalea hemicraneal
izquierda, pulsatil, continua, irradiada a Orbita izquierda, sin alivio con analgésicos, asociada
a ptosis palpebral izquierda y diplopia al lateralizar la mirada hacia la derecha. Se demostro
por estudios de imagen, ocupacion inflamatoria en fisura orbitaria superior izquierda y se
diagnostico sindrome de Tolosa-Hunt. Recibié tratamiento esteroideo con evolucion
satisfactoria y remision total.

Conclusiones: El sindrome de Tolosa-Hunt presenta como cuadro clinico fundamental la
cefalea hemicraneal o periorbitaria asociada a oftalmoplejia, con demostracion de inflamacion
granulomatosa en seno cavernoso, fisura orbitaria superior, apex orbitario u Orbita. LosS
corticoides sistémicos resultan de eleccion para su diagnostico y evolucion satisfactoria.
Palabras clave: sindrome de Tolosa-Hunt; nervio oculomotor; nervio trigémino; seno
cavernoso; resonancia magnética de imagen.

ABSTRACT

Introduction: Tolosa-Hunt syndrome is the nosological entity of unknown cause and diagnosis by
exclusion characterized by painful ophthalmoplegia and/or sensory disorders of the territory

corresponding to the ophthalmic branch of the trigeminal nerve on the same side.

Case report: The case of a 72-year-old female patient with history of high blood pressure and type
2 diabetes mellitus was reported, who 7 days before, had continuous, pulsating left hemicranial
headache, radiating to the left orbit, with no relief with analgesics, associated with left eyelid ptosis
and diplopia when lateralizing gaze to the right. Imaging studies showed inflammatory occupation
in the left superior orbital fissure and Tolosa-Hunt syndrome was diagnosed. She received steroid

treatment with satisfactory evolution and total remission.
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Conclusions: Tolosa-Hunt syndrome presents as its fundamental clinical condition hemicranial or
periorbital headache associated with ophthalmoplegia, with demonstration of granulomatous
inflammation in the cavernous sinus, superior orbital fissure, orbital apex or orbit. Systemic
corticosteroids are of choice for diagnosis and satisfactory evolution.

Keywords: Tolosa-Hunt syndrome; oculomotor nerve; trigeminal nerve; cavernous sinus;
magnetic resonance imaging.
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Introduccién
El sindrome de Tolosa-Hunt (STH) es la entidad nosoldgica caracterizada por oftalmoplejia
dolorosa (dolor periorbitario o hemicraneal acompafiado de parélisis de nervios oculomotores
ipsilaterales independientes o combinados), sindrome de Claude-Bernard-Horner y/o
trastornos sensitivos del territorio correspondiente a la rama oftalmica del nervio trigémino
del mismo lado, con demostracion por técnicas de imagen o biopsia de una inflamacion
granulomatosa localizada en seno cavernoso, fisura orbitaria superior, apex orbitario u
6rbita®. Al tomar en consideracién la ubicacién anatémica donde confluyen los nervios
craneales en cuestion (111, 1V, VI y rama oftalmica del V nervios craneales) se comprende la
condicién patolégica que determina las manifestaciones clinicas.?
La causa del STH ain no se ha definido y en la actualidad resulta un diagndstico por
exclusion. En 1954, Eduardo Tolosa describio un paciente con dolor orbitario izquierdo y
oftalmoplejia ipsilateral con un proceso inflamatorio granulomatoso del seno cavernoso y
arteriografia cerebral que mostro estenosis del sifon carotideo, en una porcion distal del seno
cavernoso.®
En 1961, William Hunt planted los criterios clinicos de oftalmoplejia dolorosa y demostro la
eficacia del tratamiento sistémico con corticoides con una importante mejoria de los aspectos
semiolégicos.”” En 1966, Smith y Taxdal introdujeron el epénimo sindrome de Tolosa-Hunt,
al reportar una serie de casos con oftalmoplejia dolorosa y confirmar la relevancia del
tratamiento esteroideo a altas dosis como métodos diagndstico y terapéutico.®
En cuanto a la incidencia anual se estima de 1 a 2 casos por millon de habitantes sin
predileccién de sexo, con un rango de edad entre los 20 y los 40 afios,® aunque existen
reportes de casos en poblaciones pediatrical” y geriétrica.®
El presente trabajo tiene el objetivo de describir los elementos para su diagnostico y
evolucién con la terapéutica propuesta a partir de un caso infrecuente en la préactica clinica
dado por el diagndstico de sindrome de Tolosa-Hunt.

Presentacion de caso
Se presenta una paciente de sexo femenino de 72 afios de edad con antecedentes de
hipertension arterial y diabetes mellitus tipo 2, ambas controladas y en tratamiento
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farmacoldgico, que acudi6 a Consulta Externa de Neurologia del Hospital Clinico Quirdrgico
Docente Hermanos Ameijeiras con presencia de cefalea hemicraneal izquierda, 7 dias previos,
pulsétil, continua, irradiada a Orbita izquierda, sin alivio con medicamentos analgésicos,
asociada a ptosis palpebral izquierda y diplopia al lateralizar la mirada hacia la derecha. Negd
otros sintomas y no se recogid al interrogatorio acerca de habitos toxicos, alergias
medicamentosas, transfusiones, traumatismos o intervenciones quirdrgicas.

Elementos de interés al examen fisico: paralisis de la musculatura extrinseca inervada por el
I11 nervio craneal izquierdo: elevador del parpado, recto superior, recto inferior, recto medial
y oblicuo inferior y musculo inervado por IV nervio craneal izquierdo: oblicuo superior. No
alteraciones de musculatura intrinseca: constrictor de la pupila y ciliar. No alteracion de VI
nervio craneal izquierdo. Diplopia a la lateralizacion de la mirada hacia la derecha.
Hipoestesia de la region frontal izquierda correspondiente a la inervacion de la rama oftalmica
del V nervio craneal izquierdo. No se recogieron otras alteraciones neuroldgicas o de otros
sistemas de 6rganos (fig. 1).

Fig. 1- Ptosis palpebral izquierda por paralisis de musculos inervados
por el 111 nervio craneal izquierdo.

Se indicaron examenes complementarios para esclarecer las causas de oftalmoplejia dolorosa
como: vasculares, metabdlicas, tumorales, granulomatosas, infecciosas. Se realizd un
hemograma completo de eritrosedimentacion y quimica sanguinea: glucemia, pruebas de
funcion y enzimas hepaticas y funcién renal, perfil lipidico, hormonas tiroideas, ANA, ANCA
cyp, C3, C4, prueba de Mantoux; por lo que no tuvo alteraciones en sus parametros. Se
realiz6 una ecografia de Orbita y se precisd engrosamiento difuso de la pared posterior del
globo ocular izquierdo de 3 mm y no se encontraron alteraciones de ambas Orbitas, con
paquete vasculonervioso bilateral conservado.

Se realizd una resonancia magnética de imagen (IRM) simple de craneo de 0,23 T y se
observé en sefial FLAIR, atrofia cortical difusa y una imagen hipointensa en fisura orbitario
superior izquierda de 5 x 10 mm.

De acuerdo a los hallazgos imagenoldgicos y ultrasonograficos, el cuadro clinico
caracteristico de la oftalmoplejia dolorosa con toma de nervios craneales: oculomotor, troclear
y rama oftalmica del nervio trigémino, asi como la exclusion de causas vasculares,
metabolicas, infecciosas, autoinmunes y tumorales. Se hizo el diagnéstico de sindrome de
Tolosa-Hunt, el cual es de causa desconocida y su diagnostico es por exclusién (fig. 2).
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Fig. 2- IRM simple de craneo de 0,23 T. Seflal FLAIR. Imagen hipointensa en fisura orbitaria superior
izquierda de 5 x 10 mm.

Se instaur0 un tratamiento con corticoides por via endovenosa (metilprednisolona, 500 mg
diarios) por 5 dias, el cual mostro resultados efectivos a las 72 h con recuperacion paulatina
de la musculatura ocular afectada, que transitd de la parélisis a la paresia del musculo
elevador del parpado izquierdo y musculos rectos medial, inferior, superior y oblicuos
superior e inferior con las maniobras de seguimiento de objetos con la mirada. A su egreso, se
orientd terapéutica esteroidea con prednisolona 40 mg diarios por via oral con reduccion
escalonada de este medicamento y con un seguimiento por Consulta Externa de Neurologia

(fig. 3).

Fig. 3- Oftalmoparesia izquierda con toma de musculatura extrinseca inervada por 111 y IV nervios
craneales izquierdos, 72 h después de iniciado el tratamiento.

En la consulta de evaluacion a los 4 meses se observo desaparicion del dolor, la diplopia y la
oftalmoparesia residual de manera que presenté una remision de la entidad. Se mantuvo
tratamiento esteroideo por el riesgo de eventos recidivantes hasta completar los 6 meses y no
se reportaron recidivas en ese ultimo periodo (fig. 4).
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Fig. 4- Recuperacion de la fuerza de la musculatura ocular extrinseca izquierda.
4 meses después del tratamiento esteroideo.

Discusion

El STH ha sido descrito como una oftalmoplejia dolorosa recidivante y remitente secundaria a
una infiltracion granulomatosa idiopatica en el seno cavernoso, fisura orbitaria superior,
vértice orbitario u érbita. Se ha reportado una forma bilateral en 4,1 %-5 % de los casos. En el
85 % de los casos el nervio oculomotor esté involucrado: el 70 % el nervio abductor, el 30 %
la primera rama del nervio trigémino y el 29 % el nervio troclear.®) En esta paciente se
cumple la toma del Il y IV nervios craneales izquierdos y la primera rama del nervio
trigémino con respeto del VI nervio craneal implicado en la fisiopatologia.
La oftalmoplejia dolorosa es considerada la manifestacion principal y se puede encontrar en
otras causas como: neuropatia diabética, migrafia oftalmopléjica, vasculitis sistémicas,
tumores, traumas, procesos inflamatorios, infecciosos y vasculares. Por lo que es necesario y
decisivo un estudio exhaustivo e individualizado previo a la realizacion del diagndstico por
exclusion del STH.
Causas de oftalmoplejia dolorosa®

Vasculares:

- Aneurisma de carétida intracavernoso

- Aneurisma gigante de la arteria cerebral posterior, basilar o del comunicante posterior
- Diseccidn carotidea

- Fistula carotideo-cavernosa

- Trombosis carotideo-cavernosa

- Angioma cavernoso.

Inflamatorias:

- Pseudotumor orbitario
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- Sarcoidosis

- Sindrome de Tolosa-Hunt

- Arteritis de células gigantes
- Oftalmopatia tiroidea

- Granulomatosis de Wegener
- Paquimeningitis hipertrofica.

Otras:

- Traumas

- Mono o polineuropatia diabética
- Neuropatias craneales

- Migrafa oftalmopléjica.

Infecciosas:

- Fangicas (mucormicosis, actinomicosis)

- Micobacterias (tuberculosis)

- Bacterianas (extension de sinusitis, celulitis, otitis, mastoiditis, absceso dentario).

Neoplasias primarias:

- Tumores paraselares primarios
- Adenomas pituitarios

- Meningiomas

- Craneofaringioma

- Tumor epidermoide

- Cordoma

- Condrosarcoma.

Metastasis locales o distantes:

- Metéastasis de mama, prostata, melanoma y otros 6rganos sélidos
- Linfoma

- Carcinoma de células escamosas

- Tumores nasofaringeos.

El Comité de Clasificacion de las Cefaleas de la Sociedad Internacional de las Cefaleas“” en
su tercera edicion (ICHD-3, por sus siglas en inglés) propuso los criterios diagnosticos de esta
entidad nosologica:

- Dolor unilateral o con evidencia de la relacion de causalidad demostrada por ambos
de los siguientes:
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1. Cefalea que precede la paresia o plejia del Ill, IV y/o VI nervio craneal al
menos 2 semanas 0 ambas a la vez.
2. Cefalea de localizacion frontal u ocular ipsilateral.

- Ambos de los siguientes:

1. Inflamacion granulomatosa del seno cavernoso, fisura orbitaria superior o
hendidura esfenoidal, apex orbitario u drbita que se observa mediante
resonancia magnética o biopsia.

2. Paresia o plejia de uno 0 més de I11, IV y VI nervios craneales ipsilaterales.

- En caso de no cumplir el criterio de inflamacion granulomatosa del seno cavernoso,
fisura orbitaria superior, &pex orbitario u Orbita haber sido evaluada clinica y
radiolégicamente por al menos 2 afios.

- No se explica mejor por otro diagnostico de la ICHD-3.

En el presente caso se cumplen los criterios diagnosticos propuestos por la ICHD-3 y la edad
de presentacion es infrecuente segtin datos epidemiolégicos.® En la literatura consultada®**?
aparece la evidencia de otros nervios craneales afectados como el nervio facial y el
vestibulococlear con un probable mecanismo fisiopatologico caracterizado por la extension
del proceso inflamatorio al segmento protuberancial inferior con toma canalicular y
laberintica. Esta alteracion no fue encontrada en el caso estudiado.

En esta paciente se demostro el compromiso de la fisura orbitaria superior por IRM que en
orden de frecuencia se ubica en el segundo lugar de mayor incidencia y se corresponde con lo
reportado por otros autores.®*® Llama la atencién que existieron reportes de casos®” que no
demostraron alteraciones imagenologicas del seno cavernoso, hendidura esfenoidal, apex
orbitario u orbita y se realizé el diagnostico de STH al excluir el resto de las causas descritas.
Se confirmo con la instauracion del tratamiento con corticoides a altas dosis y con respuesta
de la musculatura ocular afectada a los 3 a 5 dias.

Los autores del caso en discusion declaran que la calidad de las técnicas imagenoldgicas
empleadas es decisiva para observar el proceso sugestivo de inflamacién granulomatosa de
dichas estructuras craneoencefalicas. El empleo de IRM simple de craneo de bajo campo o
tomografia computarizada simple de craneo son dependientes de la precision de su realizacion
y la experiencia del observador. Aungque en ocasiones se garantizan estos aspectos y no se
demuestra la inflamacion granulomatosa por las caracteristicas de los instrumentos de
neuroimagen. Por lo cual, ante la sospecha de STH, la exclusion de otras causas de
oftalmoplejia dolorosa y no se demuestre inflamacién granulomatosa, se propone el empleo
del tratamiento esteroideo por via endovenosa y evaluar la respuesta en los proximos dias.

El presente caso sostuvo una buena respuesta a la terapéutica de primera linea con corticoides
en las primeras 72 h. Los criterios diagndsticos de STH que anteceden a los actuales,
incluyeron la respuesta a los esteroides como uno de los elementos para su confirmacion.
En los actuales™ no se incluye, y sus causas probables se han descrito por los sesgos
recogidos en las enfermedades tumorales o inflamatorias que responden a dicha terapéutica,
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como pobre respuesta al tratamiento en un determinado grupo de casos o intolerancia a las
reacciones adversas medicamentosas."*® En estos casos se ha requerido el manejo con otros
tipos de medicamentos como la azatioprina (empleada en la retinopatia serosa central
asociada a STH) o metotrexato.™"

En determinadas situaciones, los corticoides no resultan efectivos, motivo por el cual surgen
nuevos tratamientos y prometedoras tecnologias. En Halabi y otros®® utilizaron la medicacién
con 300 mg de infliximab y mostraron signos de recuperacion en pacientes con cefalea y
diplopia recurrentes al desescalonar la prednisona o en aquellos con efectos adversos no
tolerables relacionados con el uso crénico del esteroide.

En el contexto actual se practica la radiocirugia con el bisturi gamma (gamma knife en inglés)
que ofrece una mejoria considerable con la aplicacion de la radiacion focalizada a la lesion
con discreta afectacién de los tejidos vecinos. Esta opcion puede ser utilizada en la
intolerancia a los esteroides, recidivas 0 casos que presenten eventos adversos de
relevancia.!*®)

El caso actual respondié al tratamiento de primera linea y no fue necesario recurrir a otras
alternativas terapéuticas.

Se concluye que el STH presenta como cuadro clinico fundamental de la cefalea hemicraneal
0 periorbitaria asociada a la oftalmoplejia, con una demostracion de inflamacién
granulomatosa en el seno cavernoso, en la fisura orbitaria superior, en el apex orbitario u
Orbita. Por tanto los corticoides sistémicos resultan de eleccion para su diagndstico y
evolucion satisfactoria. El seguimiento posterior a la remision del cuadro es indispensable
para la reduccién escalonada del tratamiento esteroideo para prevenir las recurrencias.
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