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Oftalmoparesia dolorosa episodica asociada a

rinosinusitis aguda recurrente. Un caso de sindrome de Tolosa Hunt

Painful episodic ophtalmoparesis associated to acute recurrent rhinosinusitis.

A case of Tolosa Hunt Syndrome

Javiera Perelli 8', Maximiliano Vergara V2, Ethel Ciampi D3, Rodrigo Cabezdn A%, Reinaldo Uribe S3.

RESUMEN

El sindrome de Tolosa Hunt es un cuadro inflamatorio del seno cavernoso, idio-
patico y caracterizado por uno o mas episodios de dolor orbital unilateral asociado o
seguido de paresia oculomotora (afeccion del Ill, 1V y VI nervio craneal) y en ocasiones
con compromiso de la rama maxilar del nervio trigémino. Nosotros presentamos un
hombre de 27 afios con episodios de oftalmoparesia dolorosa derecha concomitantes a
cuadros de rinosinusitis agudas. Su estudio fue negativo y en una de sus recurrencias
se encontro en la RM de alta resolucion de senos cavernosos, compromiso inflamatorio
con captacion de gadolinio de los nervios I, IV, V2 y VI derechos. Dado los hallazgos,
se planteo el diagnostico de STH exacerbado por la rinosinusitis e inicio tratamiento
corticoidal prolongado.
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ABSTRACT

Tolosa Hunt Syndrome is the idiopathic inflammation of cavernous sinus, characte-
rized by one or more episodes of unilateral orbital pain followed by ophtalmoparesis (111,
IV o VI nerve palsy) and sometimes the affection of maxillary branch of the trigeminal
nerve. We describe the case of a 27 years old man with episodes of painful right ophtal-
moparesis associated with acute rhinosinusitis. On high resolution MR/ there was infla-
mmation of the 11, IV, V2 and VI right nerves with gadolinium enhancement. We propose
the THS diagnosis exacerbated by rhinosinusitis and started on chronic steroid therapy.
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INTRODUCCION

El sindrome de Tolosa Hunt (STH) corresponde a un
cuadro hasta el momento idiopatico, caracterizado
por uno 0 mas episodios de dolor orbital unilateral
asociado o sequido de paresia oculomotora por
afeccion en general del III, IV, VI nervio craneal y
ocasionalmente de la rama maxilar del V. Es una
entidad infrecuente, con una incidencia anual
estimada de 1 por millén de habitantes al afio y no
presentadiferencias por géneroniedad. Respondeal
uso de corticoides, aunque puede recurrir de forma
ipsi 0 contralateral’. A continuacién presentamos
un paciente, que ha tenido exacerbaciones del
STH concomitantes con cuadros de rinosinusitis
agudas, asociacién escasamente descrita en la
literatura®.

CASO

Hombre de 27 afios, sin antecedentes marbidos
relevantes, se hospitalizd6 por cuadro de una
semana de evolucion, iniciado por fiebre y cefalea
holocranea, insidiosa, que luego se asocia a
descarga posterior y congestion nasal. Al tercer
dia present6 dolor hemifacial y ocular derechos
asociados a ptosis y diplopia en todas las
direcciones. Al examen neuroldgico se observo
paresia de los musculos inervados por el tercer,
cuarto y sexto nervio craneal derecho.

El paciente refiere presentar al menos 3 epi-
sodios previos de ptosis derecha autolimitada, sin
clara diplopia, pero concomitantes a cuadros de
rinosinusitis agudas que recibieron tratamiento
antibiético y corticoidal, con resolucién completa
de las molestias.

Se realiz extenso estudio donde destacaban
examenes generales y marcadores de autoinmu-
nidad normales o negativos. Serologia para VIH y
sifilis negativa. Analisis de liquido cefalorraquideo
normal (Tabla 1). Las imagenes de RM con énfasis
en oOrbitas y angio-RM de cerebro fueron normales.
El TAC de cavidades paranasales (CPN) mostrd
signos de pansinusitis y desviacion de septo nasal.
El test de Edrofonio fue negativo.

El paciente fue tratado con amoxicilina mas aci-
do clavulanico y corticosteroides orales. Evolucio-
né con resolucion completa del déficit neuroldgico.

Sin embargo, presentd dos recurrencias durante
un afio de seguimiento; ambas asociadas a reapa-
ricion de los sintomas rinosinusales (Figura 1B).
Se repitio el estudio inmunolégico que fue negativo
y posterior al tratamiento antibidtico y corticoidal,
presentd esta vez mejoria parcial de los sintomas,
persistiendo con paresia parcial de la musculatura
extraocular, sin alteraciones del fondo de ojo ni
de la agudeza visual y con hipoestesia de la rama
maxilar del trigémino (Figura 1A). Se realiz6 una
RM de alta resolucién de los senos cavernosos,
la que mostré compromiso inflamatorio con cap-
tacion de gadolinio de los nervios IlI, IV, V2 y VI
derechos (Figuras 1C y D). Dado los hallazgos, se
planted el diagndéstico de STH e inici6 tratamiento
corticoidal prolongado.

DISCUSION

Descrita inicialmente en 1954 por el neurocirujano
espafol Eduardo Tolosa, en un paciente con dolor
orbitaly compromiso del 11, [V, V2y VI nervio craneal
izquierdo, se observd compromiso de la carétida
intracavernosa en la angiografia, pero sin mayores
hallazgos en la exploracion quirdrgica paraselar. El
paciente fallecio 3 dias después de la intervencion
y en la anatomia patoldgica se observo inflamacion
granulomatosa del seno cavernoso®. Siete afios

mas tarde, el neur6logo estadounidense William E.

Hunt, presento seis casos similares a los de Tolosa,

estableciendo los primeros criterios diagnésticos

y remarcando la buena respuesta a tratamiento

corticoidal®. Este término aceptado actualmente

por la Sociedad Internacional de Cefaleas (IHS)
tiene los siguientes criterios diagnosticos®.

a) Unoomas episodios de dolor orbitario unilateral
que persiste durante semanas sin tratamiento.

b) Pardlisis del 1ll o IV nervios craneales o
ambos, o del VI par craneal, o demostracion de
granulomas mediante RM cerebral o biopsia.

c) La oftalmoparesia coincide con el comienzo
del dolor o aparece durante las siguientes dos
semanas.

d) Eldolory la pardlisis se resuelven en 72 horas
cuando se instaura un correcto tratamiento
corticoideo.

e) Exclusion de otras causas mediante investi-
gaciones adecuadas.
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Tabla 1. Resumen de los examenes del paciente

Examen Alingreso Control posalta Valores de referencia
Examenes generales
Hematocrito (%) 419 43,4 41-53
Recuento leucocitos 4.400 6.100 4.500-13.500
Recuento neutréfilos 2.300 3.500 1.800-7.700
Recuento linfocitos 1.300 1.900 1.000-4.800
Recuento plaguetas 211.000 268.000 140.000-400.000
VHS (mm a la hora) 18 2 1-14
PCR (mg/dL) 0,88 Indetectable Menor de 1
BUN (Mg/dL) 18 13 8.25
Creatininemia (mg/dI) 0,99 0,93 0,7-1,2
Sodio (mEq/L) 139 142 135-145
Potasio (mEg/L) 39 41 3,5-5,0
Cloro (mEg/L) 96 99 100-108
Glucosa (mg/ dl) 84 77 60-100
Calcio (mEq/L) 94 10,2 8,5-10,5
Fésforo (mEg/L) 3,4 2,7 2,6-4,5
Estudio inmunoldgico
ANA Negativo Negativo Negativo
C3 98,3 70-150
C4 11,3 13,5-45
ANCA Negativo Negativo Negativo
Anti RO Negativo Negativo Negativo
Anti La Negativo Negativo Negativo
Scl 70 Negativo Negativo Negativo
Anti Jo Negativo Negativo Negativo
Anti RNP Negativo Negativo Negativo
Anti Sm Negativo Negativo Negativo
Factor reumatoideo Negativo Negativo Negativo
Actividad de ECA Normal
Estudio infeccioso
Elisa VIH Negativo Negativo
RPR No reactivo
Estudio LCR
Glucosa (mg /dl) 60 Mayor a 50% plasma
Proteinas (mg/dl) 32
Células Ausentes
Apariencia Claro Claro
Cultivo Negativo Negativo
Otros
Prueba de Edrofonio Negativa Negativa
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Figura 1. Imagenes representativas del paciente. A. Oculomotilidad extrinseca en una de las recaidas del paciente, con ptosis y
oftalmoparesia vertical y horizontal parcial derecha. B. TAC de cavidades paranasales que muestra extensa panrinosinusitis. C.
Secuencia T2 en RM que muestra compromiso inflamatorio de los nervios Ill, IV, V2 y VI derechos D. Secuencia T1 en RM que
muestra captacion homogénea de gadolinio en el seno cavernoso derecho.

Del cuadro clinico, el dolor seria debido a neu-
ralgia de la rama oftdlmica del V par. La oftalmo-
paresia puede ser simultanea al dolor o aparecer
hasta dos semanas mas tarde. La afeccion de los
nervios craneales es ll: 79%, VI: 45%, IV: 32% y
V: 25%, siendo mdltiple en el 70% de los casos.
También hay compromiso simpatico o parasimpa-
tico, evidenciado por las alteraciones pupilares. El
compromiso del nervio dptico no forma parte del
cuadro tipico del STHe.

Este sindrome, sin una causa hasta el momen-
to establecida, corresponde a la inflamacion de las
paredes del seno cavernoso, con infiltrado linfo-
citario, plasmocitario y presencia de granulomas
con células gigantes multinucleadas asociado a
proliferacion fibroblastica. La RM cerebral con én-
fasis en las orbitas y con gadolinio es la imagen de
eleccion, donde se visualiza el engrosamiento del
seno cavernoso y de la orbita afectada, con realce

homogéneo tras la administracion de contraste.
Aunque existen casos sin alteracién en la RM, se
han reportado sensibilidades mayores al 90%®.
Las imdgenes junto con el estudio sistémico,
inmunolégico y del LCR, ayudaran en el descarte
del diagnoéstico diferencial que comprende lesio-
nes vasculares (aneurismas, trombosis venosa y
fistulas); neoplasias locales (meningeomas, tumo-
res hipofisiarios, carcinomatosis, etc.); infecciones
(hongos, bacterianas, etc.); enfermedades granu-
lomatosas (sarcoidosis, Wegener, pseudotumor
orbitario, etc.) u otras como diabetes o la migrafia
oftalmopléjica.

Interesantemente, algunas de las patologias
mencionadas, funcionan como desencadenante 0
descompensante del STH, por ejemplo se han des-
crito infecciones por Actinomyces’, postraumati-
cos® o enfermedades autoinmunes, como anemia
hemolitica o lupus®™. En nuestro caso, la conco-
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mitancia con el compromiso rinosinusal (clinico e
imagenoldgico), ha sido descrito sélo en un caso?,
pero no en forma recurrente como se presentd
nuestro paciente.

El tratamiento de eleccion continda siendo la
terapia inmunosupresora con corticosteroides, sin
embargo, las dosis y protocolos de administracion
son muy variables, pudiendo ser prednisona 1 mg/
kg o el uso de metilprednisolona 1 gr iv''. En casos
refractarios, se han reportado el uso de terapias
como metotrexato, azatioprina, infliximab'2 o inclu-
so radioterapia'. Se desconoce el tiempo de man-
tencion de la terapia, pero en general oscila entre
semanas a meses (3-4 en la mayoria de los casos),
siempre y cuando exista una buena respuesta,
como el cese del dolor dentro de las primeras 72
horas, recuperacion progresiva de la oftalmopare-
sia y las neuroimagenes, aunque la resolucion de
estas Gltimas suele ser mds tardia. La recurrencia
puede aparecer meses 0 varios afios después™, en
general afectando el mismo lado y nervios, aunque
se han descrito compromiso contralateral™.
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