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Ninguno Objstivo. Reportar dos casos de Sindrome de Tolosa-Hunt y
hacer una revision de esta patologia. Descripcion. Caso 1. Pa-
ciente femenina de 29 afios de edad con cefalea hemicrania
izguierda y oftaimoplejia izquierda con RM cerebral con en-
grosamignto del seno cavernoso izquierdo, que responde al
uso de corticoides. Caso 2. Paciente masculino de 53 afios de
edad con cefalea hemicrania izquierda y oftalmoplejia izquier-
da con BM cerebral normal que responde al uso de corticoi-
des. Conclusiones. El Sindrome de Tolosa-Hunt es una entidad
poco frecuente caracterizada por cefalea asociada a paralisis
de uno 0 més pares craneales, generalmente unilateral. Su
diagnastico es por exclusion, la RM es el examen de neuro-
imagenes de eleccion. Los corticoides son el tratamiento de
el=coion, con respuesta inmediata de |a cefalea y posterior re-
cuperacion de la oftalmoplejia; puede presentar recurrencias
por 1o que el seguimiento de estos pacientes es fundamental.
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ACUTE HEADACHE AND PAINFUL
OCULAR PARALYSIS: THE TOLOSA-HUNT

SYNDROME

SUMMARY

Objective. Report two cases of Tolosa-Hunt syndrome and a
review of this pathology. Description. Case 1. Female patient
aged 29 with hemicrania headache left and left ophthal-
moplegia, brain MRI reveal thickening of the left cavernous
sinus, which responds to steroids. Case 2. Male patient,
53 years of age with left hemicrania headache and left
ophthalmoplegia with normal brain MRI, which responds to
steroids. Conclusions. The Tolosa-Hunt syndrome is a rare
entity characterized by headache associated with paralysis
of one or more cranial nerves, usually unilateral. Diagno-
sis is by exclusion, MRI is the neuroimaging test of choice.
Corticosteroids are the treatment of choice, with immediate
response of headache and subsequent recovery of ophthal-
moplegia, recurrences can be present, therefore monitor
these patients is essential.
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CEFALEA AGUDA Y PARALISISOCULAR
DOLOROSA: SINDROME
DE TOLOSA-HUNT

INTRODUCCION

La cefalea es la primera causa de atencion en el consul-
torio externo de neurologia, y la tercera causa de consulta
neurolégica en los servicios de emergencia, solo es supe-
rada por la enfermedad cerebrovascular y la epilepsia (*);
la cefalea tiene multiples causas. La forma de presentacion
mas frecuente es la cefalea primaria, seguida por la secun-
daria, que considera multiples etiologias?.

La cefalea aguda de gran intensidad asociada a sintomas
neurologicos requiere un enfoque diferente al tratamien-
to sintomético, el mismo que debe se estar orientado al
estudio de la causa de la cefalea, en base a los sintomas
neuroldgicos asociados a la cefalea?®,

La cefalea aguda asociada a pardlisis ocular, por su forma
de presentacion, causa un gran temor en el paciente que la
padece, por el compromiso visual asociado; caracterizado
por diplopia, estrabismo y/o ptosis palpebral; asimismo se
asocia a dificultad en el tratamiento de la cefalea por falta
de respuesta a los analgésicos, por lo que es primordial
que el paciente sea hospitalizado para realizar el estudio
completo del caso e instalar el tratamiento adecuado®.

Presentamos dos casos de pacientes atendidos en la con-
sulta externa de neurologia de la Clinica Internacional sede
Lima, con cefalea aguda y parélisis ocular dolorosa, refrac-
taria a tratamiento analgésico, que requirieron hospitaliza-
cion para confirmar el diagnostico e iniciar el tratamiento
respectivo.

DESGRIPCION

CASO 1: Paciente de sexo femenino de 29 afos de edad,
sin antecedentes de importancia, que ingresé por con-
sultorio externo de neurologia refiriendo un tiempo de
enfermedad de 40 dias caracterizado por cefalea inten-
sa hemicranea izquierda tipo punzada, asociada a dolor
periorbitario izquierdo, mareos y nauseas; posteriormente
se agregd diplopia intermitente, dos semanas antes de la
consulta la diplopia se hizo persistente; el dolor se exacer-
bé progresivamente y no mejord con el uso de analgésicos,
por lo que fue hospitalizada. Al examen fisico se evidencio
ptosis palpebral izquierda parcial y oftalmoplejia completa
del ojo izquierdo sin compromiso pupilar, el resto del exa-
men neuroldgico fue normal. Los examenes de bioquimica
sanguinea fueron normales, se realizé puncion lumbar con
Liquido Cefalorraquideo (LCR) con resultados normales. en
la Resonancia Magnética (RM) se evidencidé engrosamien-
to e hiperintensidad de sefial en seno cavernoso izquierdo
(Fig.3), con captacion de sustancia de contraste (Fig.4); la
tomografia y angiotomografia cerebral fueron normales.
Se inicid tratamiento con prednisona 50 mg por dia via
oral, con disminucién marcada de la cefalea al cabo de dos
dias, a los 3 dias del ingreso a hospitalizacion presentd
intenso dolor en hemicara izquierda, alodinia, hiperalgesia
y dificultad para masticar, se inicio tratamiento con ftra-
madol 50 mg tid endovenoso y oxcarbazepina via oral en
forma progresiva hasta 300 mg tid con adecuado control
del dolor facial, fue dada de alta al cabo de 8 dias. La pa-
ciente evoluciond en forma favorable, la cefalea no volvio
a presentarse, la motilidad ocular del ojo izquierdo mejord
progresivamente hasta normalizarse al cabo de aproxima-
damente 2 meses, se disminuyd progresivamente la dosis
de prednisona; el dolor de hemicara izquierda se encuentra
controlado con oxcarbazepina 300 mg tid, pudiendo reinte-
grarse a sus actividades laborales sin limitaciones.

Paciente de sexo masculino de 53 afios de edad, con an-
tecedente de hipertension arterial (HTA) y Diabetes melli-
tus (DM), que acude por consultorio externo de neurologia
refiriendo un tiempo de enfermedad de 11 dias caracte-
rizado por cefalea, pesadez, cansancio visual, ptosis pal-
pebral izquierda y diplopia; la cefalea no mejoré con uso
de analgésicos, por lo que fue hospitalizado. Al examen
fisico se evidencio ptosis palpebral izquierda, paresia del
recto interno del ojo izquierdo, no compromiso pupilar. Se
realizé puncion lumbar con LCR normal. La bioguimica
sanguinea fue normal. Se realizd TAC cerebral con con-
traste y RM cerebral con coniraste con resultados nor-
males. Se inici6 tratamiento con prednisona 50 mg por
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dia por via oral, con disminucion de la cefalea el primer
dia del tratamiento y desaparicion completa al cabo de
dos dias, la ptosis palpebral y la paresia ocular mejoraron
progresivamente hasta su normalizacion al cabo de dos
meses, se disminuyo progresivamente la dosis de pred-
nisona. El paciente pudo reincorporarse a sus actividades
laborales sin limitaciones.

DISCUSION

La cefalea asociada a oftalmoplejia dolorosa debido al sin-
drome del seno cavernoso presenta mltiples causas, que
incluyen las lesiones inflamatorias, tumorales, vasculares y
trauméticas. Una de las causas inflamatorias la representa
el Sindrome de Tolosa-Hunt (STH), que se considera una
paquimeningitis granulomatosa idiopética del seno caver-
noso y de la fisura orbitaria superior que se presenta como
una oftalmoplejia dolorosa®®, de probable origen autoin-
mune; siendo indispensable para su diagnostico el descar-
te de todas las causas que pueden simular el sindrome del
seno cavernoso®’,

El STH, tiene un diagndstico definido segin la Gltima
clasificacion de las cefaleas del 2004 de la International
Headache Asociation (Tabla 1)®%, EI STH afecta por igual
a hombres y mujeres, como en nuestros casos que fueron
de ambos géneros. Es un sindrome que se diagnostica por
exclusion de otras patologias con un cuadro clinico simi-
lar. La etiologia del STH se desconoce; es probable que el
pseudotumor inflamatorio de la drbita y el proceso inflama-
cion idiopatico del seno cavernoso sean la misma entidad
nosoldgica™.

El examen de neuroimagenes de eleccion para establecer
el diagnostico es la RM'™'2, En nuestro reporte el caso 1
tenia una RM cerebral con engrosamiento del seno caver-
noso izquierdo (Fig.3), que captaba contraste tras la ad-
ministracion de gadolineo (Fig.4), hallazgos reportados en
pacientes con STH'"'2, mientras que el caso 2 tuvo TAC
cerebral y RMN cerebral normales, lo que también pue-
de observarse en estos pacientes y que podria deberse al
menor tiempo de evolucion del cuadro clinico en relacion
alcaso 1.

La corticoterapia es el tratamiento de eleccion y la rapida
respuesta de la cefalea podria ser considerada una prueba
terapeditica, lo que evitaria la necesidad de una exploracion
quirdrgica, que no es necesaria para confirmar el diagnos-
tico. La dosis de corticoides se ha establecido entre 40 a
60 mg de prednisona oral por dia por aproximadamente 3
meses®'3, algunos pacientes pueden presentar una recai-
da que suele resolverse con un nuevo ciclo de tratamiento
similar de 3 meses™'%; en estos casos es indispensable re-
petir todos los estudios en busca de una etiologia diferente
que explique el cuadro clinico.

En nuestro reporte el caso 1 presentd neuralgia del
trigémino, con respuesta adecuada a los farmacos de
eleccion, mientras que el caso 2 no tuvo esta compli-
cacion. Esta observacion nos debe tener alertas, debido
a que la sintomatologia del STH puede ser muy variada
y s6lo una vez que se tengan todos los examenes auxi-
liares incluida la puncion lumbar normales, deberia de
iniciarse la corticoterapia, con una respuesta del alivio
del dolor espectacular en uno o dos dias, controlando el
sintoma doloroso del paciente, mientras que la remision
del compromiso oculomotor es mas prolongada'®, en
nuestros dos pacientes la remision demord alrededor de
dos meses, tiempo durante el cual debe de mantenerse
el tratamiento.

Si bien el STH tiene una excelente respuesta a los corticoi-
des, pueden quedar algunas secuelas neurologicas, como
oftalmoparesia residual; en nuestro caso 1, la paciente
presentd neuralgia del trigémino secuelar, que continda
en tratamiento medicamentoso al momento del reporte; lo
que nos mantiene vigilantes en su seguimiento; por lo que
la realizacion de examenes de RM cerebrales de control
son indispensables.

De acuerdo a las sugerencias de la tltima revision de los
criterios diagnosticos del STH de la Internacional Heada-
che Asociation, se realizo en los dos casos puncién lumbar
para estudio de LCR y examenes auxiliares sanguineos
que descarten procesos inflamatorios o infecciosos, lo que
deberia de convertirse en una norma antes de iniciar el
tratamiento con corticoides®'®.

Es importante realizar el seguimiento de estos pacientes
hasta dos afios después de la remision de los sintomas?;
por lo menos una vez después de la remision completa
del cuadro deberia de realizarse una RM cerebral de con-
trol que permita descartar alglin proceso inflamatorio o
tumoral; debe tenerse en cuenta que algunos estudios
han reportado recaidas hasta en la mitad de los pacien-
tes; por lo que una conducta expectante y la repeticion de
los estudios y del tratamiento estan indicados en todos
los pacientes con este sindrome cuando presentan una
recaida'®.

Como conclusién el STH es una entidad poco frecuen-
te caracterizada por cefalea aguda refractaria asociada
a paralisis de uno 0 mas pares craneales, generalmente
unilateral y que se presenta a cualquier edad. Su diag-
ndstico es por exclusion, siendo la RM el examen de neu-
roimagenes de eleccion. Los corticoides sistémicos son
el tratamiento de eleccion; con respuesta inmediata de la
cefalea y lenta y progresiva recuperacion de la oftalmo-
plejia; hasta la mitad de los pacientes pueden presentar
recurrencias por lo que el seguimiento de estos pacientes
es fundamental.




Mirada a la izquierda con ptosis palpebral y paralisis ocular
izquierda en el Caso 1.

Mirada a la derecha con ptosis palpebral y paralisis ocular iz-
quierda en el Caso 2.

Imagen de Resonancia Magnética cerebral corte coronal en 3

secuencia T1 con gadolineo del caso 1 donde se evidencia
captacion de sustancia de contraste en seno cavernoso iz-

quierdo. 4,

1.

Imagen de Resonancia Magnética cerebral corte axial en secuencia T1 del
caso 1 donde se evidencia engrosamiento e hiperintensidad de seno caver-
noso izquierdo.

TABLA 1

Criterios diagnosticos del Sindrome de Tolosa-Hunt

Uno o més episodios de dolor orbitario unilateral que
persiste durante semanas sin tratamiento.

Pardlisis de uno 0 méas de los nervios oculomotores (lll,
IV 0 V1) y/o demostracion de granuloma en RM cerebral
o biopsia.

La oftalmoparesia coincide con el inicio del dolor o le
sigue en menos de dos semanas de inicio del dolor.

El dolor se resuelve en 72 horas cuando se instaura un
correcto tratamiento corticoideo.

Exclusion de otras causas mediante examenes auxilia-
res adecuados.
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