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Oftalmoplejia dolorosa: sindrome de Tolosa

Hunt. Caso clinico

Painful ophthalmoplegia: Tolosa Hunt syndrome. Case report
Oftalmoplegia dolorosa: sindrome Tolosa Hunt. Caso clinico
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Resumen

La oftalmoplejia dolorosa es un cuadro clinico de
origen muy variado, heterogéneo. Una de las cau-
sas es el sindrome de Tolosa-Hunt, que se caracteri-
za por presentar dolor orbitario unilateral recurren-
te asociado a paralisis del III, IV y/o VI par craneal,
compromiso también de la primera y, a veces, de
la segunda rama del trigémino. Es de etiologia in-
flamatoria no especifica de tipo granulomatosa del
seno cavernoso y/o de la fisura orbitaria superior,
siendo la resonancia magnética con gadolinio el
método complementario “gold standart” a realizar.
Presenta la particularidad de responder a los este-
roides exitosamente dentro de las 72 horas de efec-
tuado el tratamiento.

Palabras clave: oftalmoplejia dolorosa, sindrome
de Tolosa Hunt.

Abstract

Painful ophthalmoplegia is a clinically varied hete-
rogeneous origin. One of the reason is Tolosa Hunt
sindrome that is characterized by recurrent unila-
teral, orbital pain associated with paralysis of the
III, IV and/or VI cranial nerve involvement also first
and sometimes the second branch of the trigemi-
nal. Itis a nonspecific granulomatous inflammatory
etiology of cavernous sinus and/or the superior or-
bital fissure, being magnetic resonance with gado-
linjum the gold standard complementary method
to perform. It has the particularity of steroid suc-
cessfully respond within 72 hours of treatment per-
formed.

Key words: Painful ophthalmoplegia, Tolosa Hunt
sindrome.

Resumo

O oftalmoplegia dolorosa é um quadro clinico
muito variado, origem grande; uma das razdes é
a sindrome de Tolosa Hunt que se caracteriza por
dor recorrente unilateral, orbital associada a pa-
ralisia do III, IV e / ou VI envolvimento de nervos
cranianos também em primeiro lugar, e as vezes o
segundo ramo do trigémeo. E inespecifica etiologia
inflamatdria granulomatosa do seio cavernoso e/
ou fissura orbital superior, gadolinio ressonancia
magnetica ser o padrao ouro para executar método
complementar. Tem a particularidade de esterdide
responder com éxito dentro de 72 horas de trata-
mento realizado.

Palavras-chave: Oftalmoplegia dolorosa, sindrome
de Tolosa Hunt.

Introduccion

La oftalmoplejia dolorosa clinicamente se pre-
senta con dolor orbitario o periorbitario, paralisis
oculomotora ipsilateral, compromiso de la rama of-
talmica y, en algunas ocasiones, de la rama maxilar
del trigémino. Es importante conocer que la fisio-
patogenia esta basada en el compromiso del seno
cavernoso y/o de la fisura orbitaria superior; dentro
de ella encontramos: traumatismo (fractura de base
craneo); causas vasculares (trombosis del seno ca-
vernoso, aneurisma de la carétida interna intraca-
vernosa, aneurisma de la arteria cerebral posterior,
fistula de la cardtida cavernosa, neuropatia diabé-
tica); infecciosas (micdticas, tuberculosis, sifilis,
actinomicosis); tumores primarios (meningioma,
craneofaringioma, adenoma hipofisario) y metas-
tasicos (nasofaringeos, linfoma, mieloma mdultiple);
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enfermedades granulomatosas especificas (gra-
nulomatosis de Wegener, sarcoidosis, arteritis de
células gigantes, lupus eritematoso sistémico) e
inespecificas (sindrome de Tolosa Hunt -STH-, seu-
dotumor orbitario).

Representa un desafio diagnostico, debiendo
descartarse enfermedades de etiologia muy dispar
mediante un detallado estudio basado en la clini-
ca y los métodos complementarios. La resonancia
magnética (RMN) cerebral con contraste propor-
ciona una deteccion sensible de las anormalidades
estructurales, siendo el método de primera linea
para el diagndstico y seguimiento, donde es posible
visualizar un engrosamiento asimétrico del seno ca-
vernoso, pudiendo ser isointenso en las imagenes
ponderadas T1 y T2 respecto a la sustancia gris,
mientras que la tomografia computada (TC) cere-
bral de alta resolucién es menos sensible debido a
los artefactos producidos por el tejido dseo. De to-
dos modos es importante destacar que un porcen-
taje de neuroimdgenes se presenta sin hallazgos
patologicos (1,2).

El STH es una entidad poco frecuente que cursa
con oftalmoplejia dolorosa, causado por un proceso
inflamatorio de etiologia desconocida del seno ca-
vernoso y fisura orbitaria superior. El dolor retroor-
bitario acompanado de la paralisis de los III, IV y
VI pares craneales, asi como la primera y segunda
rama del trigémino, es tipico del cuadro. Enla RMN
de cerebro con contraste se puede identificar una
inflamacion granulomatosa inespecifica en el seno
cavernoso y/o fisura orbitaria superior; de todos
modos en la mitad de los pacientes con diagndstico
de STH no se halla imagen patoldgica. Se denomina
STH benigno al que cursa con neuroimagenes nor-
males (1). La respuesta inmediata a los corticoides
es un sello distintivo (1,3). La evolucion del STH
es variable, puede remitir espontdneamente en un
40% de los casos o ser recurrente, con apariciones
frecuentes en meses y a veces en afios. Por lo tan-
to un seguimiento clinico e imagenoldgico a través
de la RMN es necesario hasta por dos afios, por si
reaparecen sintomas o una imagen patologica que
obliguen nuevamente a evaluar las diferentes alter-
nativas diagnosticas.

Caso clinico

Paciente masculino de 34 afios de edad sin an-
tecedentes personales patoldgicos ni tdxicos, pre-
sentd clinicamente dolor orbitario, retroorbitario y
hemicranial izquierdo de 3 semanas de evolucidn,
de intensidad progresiva, sin respuesta a los antin-
flamatorios no esteroideos, acompafiado de ptosis

palpebral, diplopia, epifora e hipoestesia hemicra-
nial ipsilateral. Al examen fisico neurolégico era
un paciente vigil, orientado en tiempo, espacio y
persona, con ptosis palpebral izquierda, incapaci-
dad en la elevacion del parpado, pupilas reactivas y
motilidad ocular conservada. También presentaba
hipoestesia hemicraneal izquierda y epifora ipsila-
teral. El resto del examen fisico era normal.

Estudios complementarios: Laboratorio: cito-
légico completo, glucosa, eritrosedimentacion,
funcion renal, APP, KPTT, plaquetas, anticuerpos
anticardiolipinas y B2 glicoproteina; dentro de
los limites normales. La TC de alta resolucién ce-
rebral mostr6 engrosamiento de la mucosa de los
senos maxilares inferiores en relacion reborde libre
y convexo, probablemente por quiste de retencion,
y asimetria en el tamafno de los senos cavernosos,
levemente mas prominente el del lado izquierdo

(Figuras 1y 2).

Figuras 1y 2. Tomografia de alta complejidad, cortes corona-
les. Las flechas indican el engrosamiento del seno cavernoso
izquierdo.

La angiorresonancia cerebral, el eco-doppler de
los vasos del cuello y el fondo de ojo estaban dentro
de los limites normales.

Se indic6 meprednisona a razén de 1 mg/kg/
dosis diaria, disminuyendo de forma escalonada
la dosis cada 7 dias por un mes, manteniendo una
dosis de base de 16 mg por dos meses mas hasta
reducirla la tiltima semana a 8 mg, completando asi
los tres meses de tratamiento. También se indicé
como analgesia tramadol (37,5 mg) asociado a pa-
racetamol (325 mg) por 48 horas. Presenté mejoria
inmediata del dolor orbitario- hemicraneal en las
24 horas de iniciado el tratamiento, mientras que la
ptosis palpebral y el resto de los sintomas mejora-
ron a la semana. Luego de los tres meses de termi-
nado el tratamiento se encontro el paciente libre de
sintomas. Se realizd, a los 90 dias de comenzado el
tratamiento, una RMN cerebral con contraste para
control evolutivo, donde se observo engrosamiento
del seno cavernoso izquierdo isodenso a las partes
blandas que realzaba con gadolinio (Figuras 3 y 4).
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Figuras 3 y 4. Resonancia magnética nuclear. Las flechas
indican el engrosamiento del seno cavernoso izquierdo, nétese
el realce con gadolinio.

Discusion

El STH representa la tercera causa de oftalmo-
plejia dolorosa, precedida por causas traumaticas y
tumorales, respectivamente. Dada la amplia gama
de diagndsticos diferenciales la Sociedad Interna-
cional de Cefalea establecié criterios diagnosticos
en 1988 (modificados en 2004), que son los que de-
terminan el diagndstico del STH (2-6):

1) Uno o mas episodios de dolor orbitario unilateral
persistente durante semanas de no mediar trata-
miento.

2) Paralisis de uno o mas de los pares craneales III,
IV y/o VI y/o demostracién de un granuloma por
la RMN o biopsia.

3) La paralisis coincide con el inicio del dolor, o le
sigue en un intervalo de dos semanas.

4) El dolor y la paresia desaparecen en 72 horas,
cuando se trata adecuadamente con esteroides.

5) Se han excluido otras causas.

Mediante una buena recoleccién de datos clini-
cos y estudios complementarios se arribara al diag-
nostico correcto.

La RMN con contraste es de eleccion para des-
cartar principalmente las causas tumorales que in-
filtran y provocan edema de las estructuras del seno
cavernoso. La trombosis séptica del seno cavernoso
cursa con una imagen hipointensa, que correspon-
deria al trombo sanguineo, ademas de presentar el
paciente sintomas infecciosos sistémicos.

Recordar que el STH se visualiza como una ima-
gen isodensa a las partes blandas que realza con el
contraste, en el seno cavernoso y/ o fisura orbitaria
superior. Uno de los diagndsticos diferenciales del
STH mas dificiles es con el pseudotumor orbitario,
que cursa también con compromiso de los pares
craneales, es recidivante y responde al tratamien-
to con corticoesteroides. La diferencia radica en la
localizacion, confinada a la 6rbita, donde observa-

remos, en la RMN, engrosamiento de los vientres
musculares y tendones de la 6rbita, con aspecto de
tabulo (6).

Tanto en la granulomatosis de Wegener, la of-
talmoplejia diabética y migrafiosa como en el STH
benigno, no se haya masa intracavernosa ni en el
apex de la orbita. Por medio de la arteriografia y
de la angiorresonancia cerebral descartaremos
problemas vasculares tales como aneurismas de la
cardtida intracavernosa y fistulas arteriovenosas.
Para causas traumaticas sera de eleccién la TC de
alta resolucién cerebral y de orbita. El andlisis del
liquido cefalorraquideo nos orientard a procesos
infecciosos como meningitis y procesos neoplasicos
también. Los examenes de laboratorio, como la ci-
tologia completa, glucemia, funcion renal, funcion
tiroidea, ionograma y serologia para enfermedades
autoinmunes y sifilis, serdn necesarios para comple-
tar el estudio minucioso (2).

Como conclusion, el cuadro clinico de oftalmo-
plejia dolorosa es un desafio al momento de estable-
cer el diagnostico, mediante criterios establecidos
por la Sociedad Internacional de Cefalea. Llegare-
mos al diagnostico del STH con la ayuda esencial de
los métodos complementarios de laboratorio e ima-
genes. Como podemos ver en el caso clinico pre-
sentado, el paciente respondié al tratamiento con
corticoesteroides en un periodo de tres meses, pre-
sentandose asintomatico pero el control con RMN
contrastada a los 90 dias no demostro resolucién de
la inflamacién inespecifica en el seno cavernoso, lo
que nos lleva a mantener un seguimiento y control
estricto del paciente ante una probable recaida futu-
ra. En la literatura de revision se recomienda un se-
guimiento del paciente por un periodo de dos afos,
y el control con RMN cada dos meses hasta que se
resuelva imagenologicamente.
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