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Sindrome de Tolosa Hunt: presentacion de caso clinico
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RESUMEN

El sindrome de Tolosa-Hunt es una entidad
poco frecuente cuya etiopatogenia Yy
mecanismos fisiopatolégicos son
controversiales, se caracteriza por cefalea
asociada a paralisis de uno o mas nervios
craneales, diplopia, estrabismo y ptosis
palpebral, ocasionados por el compromiso del
seno cavernoso o la fisura orbitaria superior. Su
diagnostico es un reto y se aborda dentro de los
diagndsticos diferenciales de las oftalmoplejias
dolorosas. Con el objetivo de describir y
actualizar el conocimiento sobre esta
enfermedad se presenta el caso de una paciente
de 14 afios que acudié a consulta por cefalea
intensa, dolor ocular y afeccion de nervios
craneales. Los hallazgos clinicos y la resonancia
magnética confirmaron el diagndstico del
sindrome de Tolosa Hunt.
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ABSTRACT

The Tolosa-Hunt syndrome is a few frequent
entities whose etiopathogeny and physio-
pathological mechanisms are still controversial.
The headache associated to the paralysis of one
or more cranial nerves, diplopia, strabismus, and
palpebral ptosis, all these because by the
involvement of the cavernous sinus and/or the
superior orbital fissure. It Is considered a benign
and rare disorder. Its Diagnosis is challenging
among the long list of differential diagnoses of
painful ophthalmoplegia and the most frequent
causes some of them more severe must be ruled
out. Given The few reports available in literature,
we present a series of 4 Cases that met the
clinical and radiological criteria for a diagnosis of
THS.

KEY WORDS: painful  ophtalmoplegia,
cavernous sinus, Tolosa-Hunt Syndrome,
Steroid

INTRODUCCION

El sindrome de Tolosa Hunt fue descrito por
Tolosa en 1954 y Hunt en 1961, tiene una
incidencia aproximada de 1-2 casos por millon,
no hay predileccion de género en los adultos con
picos maximos en la primera y octava década de
la vida. En la poblacion pediatrica es
extremadamente rara, pero sigue un Ccurso
similar a los adultos, sin embargo, la edad de
aparicion mas frecuente es a los 11 afos,
aungue hay reportes en pacientes mas jovenes
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(6 aflos de edad) y suele afectar mas a nifias
gue a nifios (1-4,9). El sindrome de Tolosa Hunt,
se engloba en el conjunto de entidades
conocidas como oftalmoplejias dolorosas,
clinicamente se manifiesta con dolor peri
orbitario o hemicraneano, paralisis ipsilateral del
lll, 1V, VI nervios craneales. Se ha descrito el
compromiso del VII nervio craneal siendo poco
frecuente su afeccion en la edad pediatrica, asi
mismo la inervacion simpatica de la pupila se
puede ver afectada ocasionalmente y trastornos
sensitivos del territorio correspondiente a la
primera y segunda rama del trigémino. Se
caracteriza por una inflamacion granulomatosa
idiopatica del seno cavernoso y/o fisura orbitaria
superior (5,6).

El diagnostico se basa en los criterios que se
definieron en 1988 y fueron revisados en el 2004
y 2013 por la clasificacion internacional de los
desordenes de cefalea (ichd version beta) (Ver
tabla 1).

Es de suma importancia hacer diagnostico
diferencial con otras patologias con
manifestaciones similares (Ver tabla 2)
(1,5,6,10).

A continuacion, presentamos el caso de una
paciente femenina de 14 afos con cuadro
clinico y radiol6gico compatible con un sindrome
de Tolosa Hunt.

CASO CLINICO

Se trata de paciente femenina de 14 afios,
producto de padres no consanguineos, sin
antecedentes personales, ni familiares de
relevancia. Se presenta al servicio de
emergencia del Hospital Mario Catarino Rivas,
con historia de cefalea y dolor ocular izquierdo
de 1 mes de evolucion que se extiende a region
temporal izquierda de intensidad severa,
punzante, de predominio vespertino
acompafado ocasionalmente de nausea vy
vOmitos.
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Tabla 1. Diagnostico ichd version beta

A) Dolor unilateral que cumpla con el criterio ¢

B) ambos de los siguientes:

1) Inflamacidn granulomatosa del seno
cavernoso, fisura orbitaria superior u érbita,
que se demuestre en resonancia magnética o
biopsia.

2) Paresia de uno o mas de los siguientes nervios
craneales

11,1V Vl ipsilateral.

C) Evidencia de la relacion de causalidad
demostrada por ambos de los siguientes:

1) Cefalea que precede la paresia del llI, IV, VI
nervio craneal al menos 2 semanas o inicia
simultaneamente.

2) Dolor de cabeza que se localiza alrededor de
la frente y en el ojo ipsilateral al sitio de la
lesion granulomatosa.

En caso que no se cumplan los criterios b1, haber
sido evaluado clinica y radiologicamente por al
menos 2 afios

C) No se explica mejor por otro diagnéstico ichd3

Fuente: modificado de Séanchez Ifiigo y Navarro
Gonzéalez, 2014 y mullen et al.,2017 Sindrome de
Tolosa Hunt: reporte de 4 casos y revision de la
literatura Ricardo Mora, Sergio Scollo, Ricardo
Alonso y Nora Fernandez liguero, neurolol arg.
2020;12(1):49-521

Al examen fisico se observan pupilas
anisocoricas, lado izquierdo con menor reaccion
a la luz que la pupila derecha, junto con
fotosensibilidad y ptosis de lado izquierdo. Al
fondo de ojo se observa el nervio éptico, papila
normal en ambos lados, también se observa
paralisis completa de los nervios craneales llI,
IV, VI izquierdos, fuerza muscular y reflejos de
estiramiento muscular se encuentran normales
al igual que el resto de la exploracion
neurologica.

Durante su hospitalizacion se realizan
examenes de laboratorios: hemograma
completo, tiempos de coagulacion, quimica
sanguinea con valores normales para su edad;
estudios inmunoldgicos negativos. Ante la
presencia de una oftalmoplejia dolorosa y la
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Tabla 2. Diagnostico diferencial de oftalmoplejia

dolorosa
Vascular Neoplasia Infecciosas Inflamatorias
Diseccion Cordoma Fingicas Arteritis de
carctidea células gigantes
Angioma Meningiomas Tuberculosis | Sarcoidosis
cavemoso
Fistula Condrosarcomas Bacterias Oftalmople]la
carotidea- tircidea

cavemosa

intracavernosa

Trombosis Linfomas Granulomatosis
carotidea- de Wegener
Cavemosa

Aneurisma de Tumaores Sindrome de

la cardtida nasofaringeos Tolosa Hunt

Aneurisma Tumores para Paguimeningitis
gigante de la selares hipertréfica
arteria cerebral idiopéatica
posterior
Adenomas
pituitarios
cranecfaringioma
Fuente: modificado de Gladstone Y Dodick

Sindrome de Tolosa Hunt: reporte de 4 casos y
revision de la literatura Ricardo Mora,- Sergio
Scollo,Ricardo Alonso y Nora Fernandez Liguori,
neurolol arg. 2020;12(1):49-52

sospecha clinica de un sindrome de Tolosa Hunt
se realiza estudio de resonancia magnética
cerebral donde se observa afeccion del seno
cavernoso izquierdo con  reforzamiento
moderado del mismo, tras la administracion de
gadolinio. (Ver figura 1)

Con las manifestaciones clinicas del paciente y
hallazgos en la imagen cerebral se corrobora el
diagnostico de sindrome de Tolosa Hunt y se
inicia manejo con esteroides; pulsos de
metilprednisolona 1 gramo al dia por 5 dias y
posteriormente el traslape a via oral, con
mejoria clinica notable en las primeras 48 horas
desde el inicio del tratamiento, se egreso y se
dio seguimiento por consulta externa con una
evolucion estable y favorable.

CASO CLINICO

FIGURA 1: A /B engrosamiento del
cavernoso izquierdo
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Fuente: Expediente clinico del paciente en estudio.
DISCUSION

El sindrome de Tolosa hunt pertenece al grupo
de las oftalmoplejias dolorosas, consiste en un
cuadro de cefalea o dolor peri-orbitario o
hemicraneal, combinado con pardlisis ipsilateral
de los nervios oculomotores (lll, 1V, VI) y en
ocasiones pardlisis del sistema nervioso
simpético y/o pérdida de sensibilidad en la
distribucion de la rama oftalmica y/o maxilar del
trigémino, la afeccion pupilar es rara, pero
puede estar presente. En cuanto a la
epidemiologia no se ha visto preferencias de
sexo en la edad adulta, aunque en la edad
pediatrica suele ser mas frecuente en el sexo
femenino (2,7). Nuestro caso se trataba de una
paciente sexo femenino con 14 afios, la cual
present6 cuadro de cefalea con afeccion
simultanea de I, IV, VI nervios craneales
izquierdos 'y afeccibn pupilar izquierda
concordando con lo mencionado en la literatura.
A pesar de los estudios realizados la etiologia
no esta claramente establecida, se admite que
es secundario a un proceso inflamatorio
inespecifico en el seno cavernoso, fisura
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orbitaria superior o apex. El diagnostico del
sindrome de Tolosa-Hunt requiere un estudio
exhaustivo que permita descartar; patologia
vascular, traumatica, tumoral e infecciosa,
ademas de los criterios diagndsticos que se han
establecido por la International Headache
Society, el uso de la resonancia magnética
cerebral junto con la buena respuesta al
tratamiento corticoide (2,5,8-10). En nuestra
paciente, la concordancia clinica, la buena
respuesta al tratamiento con corticoides en 48
horas y la exclusion de otras posibles entidades
causantes de oftalmoplejia dolorosa mediante
los pertinentes estudios analiticos y de
neuroimagen, permitieron  establecer el
diagnéstico de sindrome de Tolosa-Hunt. (Ver
figura 2).

Figura 2. A: paciente al momento del ingreso
B: 48 horas después de la aplicacion del
esteroide.

Fuente: Foto tomada a la paciente del caso clinico

Sin embargo, aunque el prondstico es bueno y
la resolucion del dolor es completa con o sin
tratamiento, la recurrencia es frecuente en estos
pacientes, sucede entre un 30-40% de los
casos, y puede ser ipsilateral, contralateral y
bilateral, aunque de forma mas inusual. No
obstante, pese a la buena evolucion y a la
resolucion completa del dolor, en algunas
ocasiones pueden persistir anomalias en la
motilidad ocular o palpebral como secuelas del
cuadro (2).
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