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2015; 8(2): 73-78. a nivel del seno cavernoso derecho con compromiso

vasculonervioso. Se inicia tratamiento corticoideo con
buena evolucion clinica e imagenoldgica.

Discusion: El sindrome de Tolosa-Hunt, oftalmople-
jia dolorosa causada por una inflamacién del seno ca-
vernoso de etiologia desconocida, debe diferenciarse
de procesos tumorales, infecciosos, vasculares y otras
etiologias inflamatorias basadas en la clinica, en la
neuroimagen y en la respuesta favorable al tratamien-
to con corticoides.

Palabras clave: sindrome de Tolosa-Hunt, oftalmo-
plejia dolorosa, corticoides.

Tolosa-Hunt syndrome: a case report
Abstract

Objective: To describe a case of Tolosa-Hunt syn-
drome and make a literature review.

Description: 75-year-old hypertensive and diabetic
male patient presenting with orbitofrontal headache
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of 10 days of evolution not relieved with ordinary
analgesics and binocular diplopia. Ophthalmologic
examination revealed incomplete right third cra-
nial nerve palsy. Laboratory tests yielded negative
inflammatory, immunologic and tumoral profile in
cerebrospinal fluid. Gadolinium-enhanced brain
MRI evidenced right cavernous sinus thickening with
vessel-nerve involvement. After initiation of cortico-
steroid therapy, there is good clinical and imaging
evolution.

Discussion: Tolosa-Hunt syndrome, a painful oph-
thalmoplegia caused by cavernous sinus inflamma-
tion of unknown etiology, should be distinguished
from tumoral, infectious, vascular processes and oth-
er inflammatory etiologies based on clinical exam-
ination, neuroimaging and on the favorable response
to corticosteroid therapy.

Keywords: Tolosa-Hunt syndrome, painful ophthal-
moplegia, corticosteroids.

Sindrome de Tolosa-Hunt: apresentacao
de um caso

Resumo

Objetivo: Descrever um caso de sindrome de Tolo-
sa-Hunt e revisao da literatura.

Descrigao: Paciente masculino de 75 anos de idade,
hipertenso, diabético, apresenta cefaleia orbitofron-
tal de 10 dias de evolugdo —que ndo cede com anal-
gésicos comuns— e diplopia binocular. A partir do
exame oftalmoldgico se evidencia paralise de III par
cranial direito incompleto. No laboratdrio: liquido
cefalorraquideo perfil inflamatério, imunolégico e
tumoral negativo. A RMN de cérebro com gadolinio
revela engrossamento no nivel do seio cavernoso
direito com compromisso vasculonervoso. Inicia-se
tratamento corticoide com boa evolugdo clinica e
imagenologica.

Discussao: A sindrome de Tolosa-Hunt, oftalmo-
plegia dolorosa causada por uma inflamagao do seio
cavernoso de etiologia desconhecida, deve se dife-
renciar de processos tumorais, infecciosos, vascu-
lares e outras etiologias inflamatérias baseadas na
clinica, na neuroimagem e na resposta favoravel ao
tratamento com corticoides.

Palavras chave: sindrome de Tolosa-Hunt, oftalmo-
plegia dolorosa, corticoides.
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Introduccion

El sindrome de Tolosa-Hunt (STH) es poco fre-
cuente y su incidencia se estima en uno a dos casos
por millén por afo', no tiene predileccién por sexo
y puede presentarse en cualquier etapa de la vida
desde la primera hasta la octava década'~ con una
preponderancia hacia la quinta década®. Fue des-
crito por primera vez en el afio 1954 por el neu-
rocirujano espafiol Eduardo Tolosa y posterior-
mente, en 1961, por el neur6logo norteamericano
William Edgard Hunt, por lo que se conocié anos
mas tarde como sindrome de Tolosa Hunt**. Este
sindrome se caracteriza por oftalmoplejia dolorosa
unilateral de etiologia atin desconocida'>> cuyo
sustrato patologico consiste en una inflamacién
granulomatosa idiopatica del seno cavernoso, de
la fisura orbitaria superior o de la 6rbita, demos-
trado por resonancia magnética nuclear (RMN) o
biopsia'*. Esta inflamacién incluye infiltrado lin-
focitario de células plasmaticas y granulomas de
células gigantes con proliferacion de fibroblastos™”
que producen la presién y disfuncion secundaria
de las estructuras incluyendo a los nervios cra-
neales III, IV, VI, asi como las divisiones superio-
res del nervio trigémino®®®. En raras ocasiones
provocan disfuncion del nervio 6ptico, afeccion
del VII y VIII par craneal e inervacion simpatica
de la pupila®®°.

La International Headache Society actualizd
los criterios diagnosticos de este sindrome en su
tercera edicion, version beta en: The international
classification of headache disorders>presentadas en
la tabla 1.

Descripcion del caso clinico

Paciente de sexo masculino de 75 afios de edad,
hipertenso controlado, diabético tipo 2 insulino-
rrequiriente desde hace 2 afnos. Presenta cefalea
orbitofrontal de 10 dias de evolucién de intensi-
dad 8/10 que no cede a analgésicos comunes y
agrega diplopia binocular.

Al examen oftalmolégico: agudeza visual 6/10
en ambos ojos, vision cromdtica conservada,
presién intraocular normal, mirada primaria
desconjugada con ojo derecho (OD) en infra-
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Figura 1. RMN de cerebro con secuencia T1.

A) Axial de cerebro sin contraste donde se evidencia asimetria isointensa a nivel del seno cavernoso y
estrechamiento focal de arteria carétida interna.

B) Axial de cerebro con gadolinio con captacion a nivel del seno cavernoso derecho, aumento de volumen
y compromiso del componente vasculonervioso (cardtida interna, nervio craneal Ill, IV, VI, V1, V2).

() Coronal de cerebro con gadolinio se observa engrosamiento y mayor captacion de gadolinio.
D) Paciente con ptosis palpebral derecha (pardlisis del Il par incompleto).

dextroduccion asociada a blefaroptosis, movi-
mientos extraoculares con limitaciéon de OD para
la aduccién, infraduccion y supraduccion; a la
biomicroscopia: pupilas isocdricas intermedias
de 3 mm, reflejo fotomotor y consensual conser-
vado, hallazgos correspondientes a paralisis del
IIT par craneal derecho incompleto. Al fondo de
ojo: ausencia de retinopatia diabética, sindrome
vascular hipertensivo grado 2. Resto de evalua-
cién clinica: sin alteraciones.

Laboratorio: hemograma, VSG, ECA, perfil
inmunoloégico, HIV, VDRL negativo, puncién
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lumbar sin alteraciones con anatomia patoldgica
negativa para proceso tumoral.

Se realiza RMN de cerebro con gadolinio (fig.
1) donde se evidencia engrosamiento a nivel del
seno cavernoso derecho con compromiso vas-
culonervioso y aumento de captaciéon de gadoli-
nio. Se inicia tratamiento con prednisona 40 mg/
dia con mejoria de la cefalea, paresia del III par
craneal y de la diplopia. El control de RMN de
cerebro (fig. 2) a los 2 meses muestra disminu-
cién del engrosamiento a nivel del seno cavernoso
derecho con leve captacion de gadolinio.
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Figura 2. RMN de cerebro control con gadolinio.

A) Secuencia T1 axial Jl IB)
els

Secuencia T1 coronal con gadolinio, muestran disminucion del engrosamiento
eno cavernoso derecho con menor captacion de contraste.

() Paciente con mejoria de la paresia del Il par craneal.

Discusion

El STH se caracteriza clinicamente por oftalmo-
plejia dolorosa y es el dolor uno de los sintomas
caracteristicos, que clasicamente es orbitario con
extension a region retroorbitaria, frontal y tem-
poral'*. Puede comenzar varios dias antes de la
oftalmoplejia y llega incluso a presentarse hasta
30 dias previos; el tiempo promedio entre el inicio
de los sintomas y la pardlisis craneal fue de dos
dias segtin concluyé un estudio®. En nuestro caso
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el dolor orbitofrontal de intensidad 8/10 que no
cedid con analgésicos comunes se presentd 10 dias
antes de la paralisis oculomotora, la oftalmoplejia
ipsilateral al dolor se manifesté como paralisis del
III par craneal derecho sin afectacion pupilar. El
STH puede comprometer uno o mas pares cranea-
les"®, el III par craneal es el afectado con mayor
frecuencia que llega a alcanzar hasta un 85% de
los casos™ .

El diagndstico del STH se realiza por exclusion®
89 ya que una serie de patologias pueden presen-



Oftalmologia Clinica y Experimental

Tabla 1.

Tabla 2.

Criterios diagnosticos del STH.

Diagnéstico diferencial de oftalmoplejia dolorosa.

A. Cefalea unilateral que cumple el criterio C.

Trauma

B. Las dos caracteristicas siguientes:

Vascular

1. Inflamacién granulomatosa del seno cavernoso, fisura
orbitaria superior o la drbita demostrada por RMN o
biopsia.

2. Paresia de uno 0 més de los pares craneales I, IV y/o VI
homolaterales.

(. La causalidad queda demostrada mediante los dos criterios
siguientes:

1. La cefalea es simultdnea o antecede a la paresia de los
pares craneales IIl, IV y/o Vl en un plazo inferior o igual a
dos semanas;

2. La cefalea se localiza en torno del parpado y el ojo
homolaterales.

D. Sin mejor explicacion por otro diagndstico de la ICHD-III.

tarse como sindrome de oftalmoplejia dolorosa
(tabla 2) y deben ser descartados con métodos
complementarios de laboratorio (hemograma
completo, eritrosedimentacion, proteina C reac-
tiva, factor reumatoideo, niveles de complemento,
glucosa, hemoglobina Al C, anticuerpos antinu-
cleares, anticitoplasma de neutroéfilos, anti ADN,
anti Sm, VDRL), neuroimagen cerebral (resonancia
magnética o tomografia computada con contraste)
y mejoria clinica e imagenologica al tratamiento
con corticoides". El antecedente de diabetes en este
paciente hizo que en primera instancia se consi-
derara una neuropatia diabética; sin embargo, la
RMN cerebral mostré engrosamiento y compro-
miso del paquete vasculonervioso del seno caver-
noso derecho con mayor realce con contraste y
exclusion de otras patologias mediante estudios
de laboratorio en sangre, liquido cefalorraquideo,
cultivo y serologia que orientaron el diagndstico de
STH?. La RMN cerebral es esencial para la evalua-
cion de los pacientes con oftalmoplejia dolorosa,
principalmente para excluir otras causas'*"’. Los
hallazgos mas relevantes en resonancia muestran
un aumento del tejido del seno cavernoso, isoin-
tenso en T1 e iso o hipointensas en T2, con mayor
captacion de contraste, estrechamiento focal de la
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« Aneurisma (arteria cerebral posterior, comunicante
posterior y cardtida intracavernosa)

- Fistula car6tido cavernosa

- Trombosis carotido cavernosa

Neoplasia

« Tumores primarios (meningioma, adenoma hipofisario,
craneofaringioma, otros)

- Condroma

- Metastasis local (tumor nasofaringeo, carcinoma de
células escamosas)

- Metastasis a distancia (linfoma, mieloma mdiltiple,
carcinomatosis meningea)

Infecciosa

« Bacterianas (absceso, sinusitis contigua, sfilis,
tuberculosis, enfermedad de Lyme)

+ Viiral (herpes zoster)

« Flngica (mucormicosis, actinomicosis)

Otras causas

- Migrafa oftalmopléjica

- Oftalmoplejia diabética

+ Arteritis de células gigantes

- Sarcoidosis

- Sindrome de Tolosa Hunt

« Granulomatosis de Wegener

« Lupus eritematoso sistémico

« Pseudotumor orbitario

arteria carétida interna en segmento intracaver-
noso®, estos hallazgos no son especificos para el
STH, observandose similares caracteristicas en
otras patologias como el linfoma o la sarcoido-
sis’. La tomografia computada también muestra
cambios de sefial a nivel del seno cavernoso en el
STH pero es menos sensible que la RMN cerebral .

Los corticoides han sido el tratamiento reco-
mendado para el STH, teniendo utilidad diag-
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nostica y terapéutica® °, pero no esta clara ain
la dosis necesaria y la duracién del tratamiento;
estos aceleran rapidamente la resolucion del dolor
orbitario, pero en la mejoria de la oftalmoplejia no
hay una evidencia clara si la recuperacion puede
tener o no relacion con el tratamiento. Existen
casos reportados sin respuesta al tratamiento'®.
Informes del STH sin tratamiento mostraron
resolucion espontanea de los sintomas después de
alrededor de ocho semanas®. El uso de corticoides
endovenosos estan recomendados y la via oral es
eficaz: la dosis recomendada es de 80 a 100 mg
hasta la mejoria del dolor orbitario, con un des-
censo gradual que incluso puede llegar a meses"’.
En el caso de nuestro paciente se inicié con dosis
de 40 mg diarios via oral con buen resultado den-
tro de los primeros 5 dias, mejorando la cefalea
y la diplopia, manteniendo esa dosis hasta el dia
10 y disminuyendo gradualmente hasta los dos
meses, con franca mejoria de la oftalmoplejia,
asi como del estrechamiento arterial de la arte-
ria carétida, evidente disminucién del engrosa-
miento del seno cavernoso y menor captacion de
contraste demostrada en resonancia cerebral de
control a los dos meses.

Aungque el STH se considera una enfermedad
benigna, se pueden producir déficits neurolédgi-
cos permanentes y las recaidas son comunes. A
menudo requieren de tratamiento inmunosupre-
sor prolongado.
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