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COMUNICACION CLINICA
Sindrome de Tolosa-Hunt

Tolosa-Hunt syndrome
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Introduccion

La oftalmoplejia dolorosa es un cuadro clinico causado
por distintos procesos, entre los que destaca la neuro-
patia diabética, la migrana oftalmopléjica, la arteritis de
células gigantes y la enfermedad del seno cavernoso. Esta
Ultima comprende causas traumaticas, vasculares, tumora-
les y procesos infecciosos o inflamatorios. El sindrome de
Tolosa-Hunt es una inflamacion granulomatosa idiopatica del
seno cavernoso que afecta predominantemente a los pares
craneales tercero y quinto en su recorrido por el interior del
mismo, manifestandose con frecuencia en forma de oftal-
moplejia dolorosa. Aunque es sumamente infrecuente, los
clinicos debiéramos estar al corriente de sus caracteristi-
cas dado que el diagnostico frecuentemente se realiza sobre
bases clinicas.

Caso clinico

Varon de 78 afos, ex-fumador, con un consumo acumulado
de 60 paquetes/ano, antecedentes de diabetes mellitus tipo
2 de 4 anos de evolucidn, cardiopatia isquémica y fibrilacion
auricular permanente. Consultd por cefalea de localizacion
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orbitaria, maxilar y mandibular derecha, con paroxismos
lancinantes de una semana de evoluciéon, acompanada de
diplopia. No presentaba debilidad de cinturas, claudicacion
mandibular, fiebre, astenia, anorexia, pérdida de peso,
disminucion de agudeza visual, sintomatologia respiratoria,
otorrinolaringolégica, abdominal ni otra anadida a lo
descrito. No referia traumatismos previos. Los pulsos de las
arterias temporal y carétida eran normales y no presentaba
hipertension arterial, lesiones cutaneas ni otros hallazgos.
En la exploracion neuroldgica destacaba la afectacion del i
par craneal derecho con paresia del recto interno superior e
inferior y ptosis palpebral ipsilateral con reflejos pupilares
respetados, sin otros hallazgos. La fundoscopia directa, asi
como el resto de la exploracion oftalmoldgica era normal.
Dentro de las pruebas complementarias realizadas que
incluyeron analitica sistematica de sangre y orina, estudio
de autoinmunidad, enzima conversora de angiotensina,
hemoglobina glicada y reactantes de fase aguda, solo resul-
taron patoldgicas la velocidad de sedimentacion globular
(50mm/h) y la proteina C reactiva (10mg/l). La radiografia
de térax Unicamente mostré hiperinsuflacion pulmonar. La
tomografia axial computarizada craneal y la ecografia de
arterias temporales fueron normales. La resonancia mag-
nética craneal y de seno cavernoso descartd la presencia
de masas y evidenci6 una asimetria entre ambas ramas
mandibulares del v par craneal, a nivel del agujero oval,
con aumento de la rama derecha, y tras la administracion
de contraste intravenoso, un realce de dicha rama desde el
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Figura1 Se realizd un estudio convencional del craneo, senal
secuencial coronal en T2 con cortes finos y estudio con contraste
intravenoso (CIV) en 3D BRAVO. En la imagen se muestra un
corte fino coronal en T2 centrado en seno cavernoso. No se
identifican masas. Se aprecia asimetria entre ambas ramas man-
dibulares del V par craneal a nivel del agujero oval, observando
un aumento del tamano de la rama derecha respecto de la
izquierda. Tras la administracion de CIV se observa también un
realce de esta rama derecha desde el seno cavernoso hasta
la hendidura esfenopalatina. Orbitas y senos paranasales sin
hallazgos resenables.

seno cavernoso hasta la hendidura esfenopalatina (fig. 1).
Se administraron empiricamente 3 pulsos diarios de 500 mg
de metilprednisolona intravenosa. Inmediatamente después
de los bolos de prednisona se practico una biopsia de
3cm de la arteria temporal derecha, que no evidencio
anomalias histologicas. Se continud con prednisona oral a
dosis de 60 mg diarios con respuesta clinica favorable; el
dolor remitié en la primera semana y la paresia cedi6 en
menos de un mes; las resonancias magnéticas de control
demostraron la normalizacion de las alteraciones descritas y
el paciente se ha mantenido asintomatico tras la reduccion
paulatina de prednisona, que al ano del alta se mantiene en
2,5mg/dia. Ante la localizacion del proceso se descarto la
practica de una biopsia del v par craneal. Dada la presencia
de neuropatia craneal multiple con afectacion del my v par
craneal, el resultado negativo de la biopsia de arteria tem-
poral, los hallazgos de la resonancia magnética, y la rapida
respuesta al tratamiento esteroideo se estableci6 como
muy probable el diagnostico de sindrome de Tolosa-Hunt.

Discusion

El sindrome de Tolosa-Hunt’2 es un proceso inflamato-
rio de etiologia desconocida, consistente en infiltrado
linfocitario de células plasmaticas y granulomas de célu-
las gigantes en el interior del seno cavernoso. Presenta una
incidencia anual de un caso por milldon de habitantes, y su
forma mas comdn de presentacion es una cefalea orbitaria
episodica por afectacion del v par craneal, acompanada de
paralisis oculomotora por afectacion de los pares craneales
m, v o vi. El diagnostico diferencial se plantea con las cau-
sas de oftalmoplejia dolorosa mencionadas previamente, y
de forma mas especifica, cuando presenta neuropatia cra-
neal multiple con la enfermedad del seno cavernoso, por
donde anatdmicamente transcurren estos pares craneales
en un espacio muy angosto. La resonancia magnética cen-
trada en el seno cavernoso®* resulta esencial para excluir
procesos tumorales, infecciosos, vasculares o traumaticos.
Es de senalar que todos los procesos localizados en el seno
cavernoso que presenten cualquier forma de obstruccion del
drenaje venoso proveniente de las venas oftalmicas hacia el
seno (trombosis séptica o vascular por trombofilia, tumo-
res extensos, fistulas cardtido-cavernosas), se manifestaran
con alguna forma de congestion ocular retrograda, visible en
la exploracion fisica y en ocasiones muy llamativa. Este no
es el caso del sindrome de Tolosa-Hunt, por lo que su ausen-
cia es otro dato que incrementa la sospecha clinica. El
esquema de tratamiento empirico con esteroides es simi-
lar al de la arteritis de células gigantes. La historia natural
de la enfermedad incluye recaidas hasta en el 50% de los
pacientes en el ano siguiente al diagnostico, que responden
nuevamente al tratamiento. Dada la localizacion anatomica
del proceso granulomatoso, es excepcional que se obtenga
muestra para confirmacion histopatolégica.
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