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Una presentacion infrecuente
de un sindrome poco frecuente

@ CrossMark

An uncommon presentation of a syndrome
very rare

Vardn de 82 afos, con antecedentes de diabetes y fibrila-
cion auricular, en tratamiento con anticoagulantes orales.
Consultoé por cefalea hemicraneal izquierda, tipo punzadas
de segundos de duracion. El examen fisico general y neuro-
logico fue anodino y se inicid tratamiento sintomatico con
mala evolucion del dolor, motivo por el cual tuvo que ser
derivado en varias ocasiones al servicio de urgencias hospi-
talarias, siguiendo los criterios de derivacion expuestos en
el consenso entre neurologia y atencion primaria’, en dicho
servicio fue diagnosticado de neuralgia del trigémino.

Tras semanas de evolucion, presenté aumento de su cefa-
lea, asociado a dolor periorbitario izquierdo con mareos y
nauseas. Al examen fisico destaco lesiones dérmicas vesicu-
losas en region frontal izquierda, edema blando palpebral
izquierdo, hiperemia bulbar y queratitis. Bajo el diagnos-
tico de infeccion por virus del herpes zoster (VHZ), con
afectacion oftalmica (primera rama del trigémino), se inicié
tratamiento con antivirales.

Present6 buena evolucion de las lesiones herpéticas tras
2 semanas de tratamiento con antivirales, pero se intensi-
fico su cefalea, a la que ademas se le asocio dolor intenso
y punzante en ojo izquierdo. En la exploracion fisica pre-
sento: ptosis palpebral, abduccion extrema permanente a la
mirada neutra, imposibilidad para aduccion superior e infe-
rior, limitacion para realizar la infraaduccion, midriasis del
ojo ipsilateral, asi como disestesia de territorio cutaneo de
V1. Por todo ello precisé ingreso hospitalario bajo el diag-
nostico probable de paralisis del i par craneal?, secundario
a infeccion por VHZ.

Durante su ingreso, entre las principales pruebas comple-
mentarias realizadas destacaron; Ac IgG anti-virus herpes
simplex 1 y 2 positivo, Ac 1gG anti-VHZ positivo y Ac IgM
anti-VHZ negativo. La tomografia cerebral fue informada
como: ocupacién de seno esfenoidal izquierdo, con engro-
samiento de la cortical, sin poder valorar los senos venosos.
Dada la sospecha clinica, se realizo RMN cerebral, infor-
mada como: leve aumento de grosor del seno cavernoso
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izquierdo, que podria estar en relacién con cambios infla-
matorios/infecciosos locorregionales (figs. 1y 2).

Se realizé puncion lumbar que descart6 infeccion por
VHZ, asi como la ausencia de enfermedades granulomatosas-
inflamatorias. Con toda la informacion disponible se llego al
diagnostico de sindrome de Tolosa-Hunt (STH) y se pautd
tratamiento con corticoides con evolucion favorable de la
clinica a partir del tercer dia de inicio del tratamiento.

Durante los siguientes 4 meses, la evolucion fue favo-
rable con mejoria importante de los signos y sintomas. En
la actualidad el paciente se encuentra asintomatico y sin
recurrencias.

El sindrome de Tolosa-Hunt, fue descrito por primera
vez en 1954 por un neurocirujano espafol llamado Eduardo
Tolosa y el epdnimo «sindrome de Tolosa-Hunt» se aplicd
en 1966 por Smith®“. Es una entidad infrecuente, puede
presentarse a cualquier edad y es una causa impor-
tante de oftalmoplejia dolorosa®>¢. Caracterizada por una
inflamacion granulomatosa dentro del seno cavernoso. El
compromiso de los pares craneales es variable, siendo la
afectacion del 'y v par los mas frecuentes, seguidos por el
vi par y la rama oftalmica del v par craneal®.

El diagndstico de esta entidad, se realiza mediante
una anamnesis exhaustiva y el examen fisico caracteris-
tico, configurando la primera aproximacion para la sospecha
diagndstica®. Los criterios diagndsticos del STH fueron
descritos en la clasificacion internacional de las cefaleas
(ICDH-11) del 2004 y fueron modificados en el 2013 en la
nueva clasificacion internacional de las cefaleas (ICDH-3
beta) y las detallamos a continuacion®:

A. Cefalea unilateral que cumple el criterio C.
B. Las 2 caracteristicas siguientes:
1. Inflamacion granulomatosa del seno cavernoso, la
fisura orbitaria superior o la 6rbita demostrada por
RMN o biopsia.
2. Paresia de uno mas de los pares craneales i, v y/o vi
homolaterales.
C. Lacausalidad queda demostrada mediante los 2 criterios
siguientes:
1. La cefalea es simultanea o antecede la paresia de los
pares craneales i, Iv y/o vi en un plazo inferior o igual
a 2 semanas.
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Figura 1 RMN craneal: se observa una asimetria de senos
cavernosos, estando mas engrosado el seno izquierdo.

Figura 2 RMN craneal con otra proyeccion: se observa tam-
bién el engrosamiento del seno cavernoso izquierdo.

2. La cefalea se localiza en torno al parpado y el ojo
homolaterales.
D. Sin mejor explicacion por otro diagnéstico de la ICHD-III.

En estos nuevos criterios diagnosticos se incluye la loca-
lizacion de la cefalea que tiene que ser en torno al parpado
y ojo ipsilateral, aunque en el estudio de Rui H. et al.
se debate esta inclusion porque en una serie de casos fue
dificil describir la localizacién exacta del dolor en este sin-
drome; no obstante recomendaron realizar mas estudios al
respecto®.

Para el diagnostico de certeza de STH, es necesario que se
cumplan los 4 criterios anteriormente descritos; tal y como
ocurre en el caso clinico que describimos, ya que el paciente
presenté cefalea hemicraneal izquierda y dolor periorbitario
que precedio a la lesion de los pares craneales ipsilaterales.
También se demostré inflamacion del seno cavernoso en la
RMN realizada (figs. 1y 2) y se excluyo otras posibles causas
como procesos tumorales, infecciosos, vasculares o trauma-
ticos, siendo esto esencial para el diagnostico de STH*®.

Es de especial relevancia destacar que en los criterios
diagnosticos antiguos se consideraba como criterio la res-
puesta completa al tratamiento con corticoides a las 72 h de
inicio de este®’. A pesar que nuestro caso clinico tuvo res-
puesta favorable a las 72 h de tratamiento con corticoides,
consideramos que esto no puede ser un criterio diagnéstico,
puesto que, el tratamiento con esteroides no consiguid una
remision completa de la sintomatologia del paciente. La eli-
minacion de este criterio diagnostico esta también avalada
por multiples estudios en los que se evidenciaron una mejo-
ria de la sintomatologia, pero no su resolucion completa a
las 72 h en pacientes con diagnostico de STH y tratados con
corticoides®®’.

La etiologia de este sindrome es desconocida®®. En el
€aso que nos ocupa, el paciente presentd una infeccion por
VHZ previo al desarrollo de STH, aunque esta relacion no se
pudo comprobar en su totalidad, puesto que, la serologia
para infeccion aguda para el VHZ resultd negativa tanto en
el suero del paciente como en el LCR. Se sabe que, una de las
complicaciones de una infeccion por VHZ es la oftalmoplejia
por afectacion de los pares craneales i-iv y vi, y que esta
se presenta independiente de la edad y de la severidad de
las manifestaciones cutaneas’; no obstante, la infeccion por
VHZ no cumple los demas criterios diagndsticos del STH.

En la bibliografia consultada no se ha demostrado una
clara relacion entre el STH y una posible etiologia de origen
infecciosa, salvo en la publicacion realizada por Okawa S
et al. en el que, relaciona una infeccion respiratoria de un
paciente con serologia positiva para citomegalovirus, previa
al desarrollo de STH>.

También se describié una posible relacion infecciosa en
un caso clinico, pero esta vez la infeccion fue posterior al
diagnédstico de STH, donde se realiz6 una biopsia de seno
cavernoso y se aislo en dicho cultivo Actinomyces israelii'®.

Otra posible relacion, pero esta vez de etiologia infla-
matoria, fue publicada por Prakash P. et al., en el que el
diagnostico de STH fue secundario a una diseminacion sisté-
mica de un linfoma®.

Lo novedoso e interesante del caso clinico que presen-
tamos, es el comienzo tan infrecuente del STH tras una
infeccion por VHZ con compromiso oftalmologico, ya que
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esta asociacion como explicamos anteriormente, no se ha
descrito en la bibliografia consultada.

Todos los autores, han contribuido intelectualmente al
trabajo, relnen las condiciones de autoria, declaran la no
existencia de conflicto de interés, no se cuenta con nin-
gln tipo de financiacion y han aprobado la version final del
mismo.
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Confidencialidad de los datos. Los autores declaran que en
este articulo no aparecen datos de pacientes.

Derecho a la privacidad y consentimiento informado. Los
autores declaran que en este articulo no aparecen datos de
pacientes.
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