UN PACIENTE CON...

Oftalmoplejia dolorosa
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RESUMEN

La oftalmoplejia dolorosa es una entidad poco frecuente que se caracteriza por dolor orbitario
asociado a paralisis oculomotora ipsilateral, en algunos casos con afectacién simpatica ocular
y alteraciones sensitivas a nivel de los territorios inervados por las ramas maxilar y oftalmica del
trigémino. Puede ser causada por gran nimero de procesos, entre ellos, alteraciones vascula-
res, traumatismos, enfermedades tumorales o infecciones. Presentamos el caso de un varén de
83 afnos que acude por cuadro de cefalea en region frontal izquierda que englobaba la regién
orbitaria, asociada a sensacién de hipoestesia y ptosis palpebral ipsilateral. Fue diagnosticado
de sindrome de Tolosa-Hunt, una inflamacién granulomatosa idiopatica a nivel del seno caver-
noso de causa desconocida. Se inici6 tratamiento empirico con corticoides presentando una
rapida e importante recuperacion.

PALABRAS CLAVE: Oftalmoplejia, Sindrome de Tolosa-Hunt, cefalea.
ABSTRACT

Painful ophthalmoplegia.

Painful ophthalmoplegia is a rare entity characterized by orbital pain associated with ipsilateral
oculomotor paralysis, and sometimes with ocular sympathetic involvement and sensitive impair-
ment in the areas supplied by the maxillary and ophthalmic branches of the trigeminal nerve.
It can be caused by numerous conditions, among them, vascular alterations, traumas, tumor
diseases, or infections. We present the case of an 83-year-old man with headache in the left
frontal region including the orbital region, associated with hypoesthesia and ipsilateral ptosis.
He was diagnosed with Tolosa-Hunt syndrome, an idiopathic granulomatous inflammation of
the cavernous sinus of unknown cause. Empirical treatment with corticosteroids was initiated,
resulting in a rapid and significant recovery.
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INTRODUCCION

La oftalmoplejia dolorosa es un cuadro caracterizado por dolor en region
orbitaria y/o en hemicraneo con paralisis ipsilateral oculomotora’, que pue-
de asociar trastornos pupilares e hipoestesia y/o hiperalgesia en la zona de
inervacion de la rama oftalmica del nervio trigémino y, ocasionalmente, de
la rama maxilar superior de dicho nervio'. Puede ser causada por distintos
procesos, que van desde traumatismos, alteraciones vasculares a procesos
tumorales e infecciones.

CASO CLiNICO

Varon de 83 afios con antecedentes personales de hipertensién arterial e hi-
potiroidismo. Portador de marcapasos DDR por BAV completo e intervenido
5 afos antes por neoplasia vesical, actualmente en remisién completa. Se
encontraba en tratamiento con lansoprazol 15 mg, imidapril 20 mg, AAS 100
mg, tamsulosina 0.4 mg y tiroxina 100 mcg. Acude a consulta de atencion
primaria por un cuadro de una semana de evolucién, caracterizado por ce-
falea en regién frontal izquierda que englobaba la regién orbitaria, asociada
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a sensaciéon de hipoestesia. Cinco dias después,
refiere aparicion de ptosis palpebral ipsilateral. No
habia presentado fiebre, nauseas ni vomitos. Ne-
gaba traumatismos o cuadros infecciosos previos.

El paciente se encontraba hemodinamicamente
estable y afebril. La exploraciéon cardiopulmonar
era normal. El abdomen era blando, depresible y
no doloroso. Los ruidos hidroaéreos eran norma-
les y no presentaba visceromegalias. Se objetivd
ptosis palpebral completa y miosis izquierdas, con
limitacién de la movilidad ocular en la adduccién
e infraduccién (fig.1A). Ademas, referia parestesias
en region frontal izquierda y cefalea local. Dada la
necesidad de realizacion de pruebas complemen-
tarias, el paciente fue derivado al servicio de urgen-
cias hospitalarias.

En la analitica no se apreciaba leucocitosis ni ane-
mia. La funcién renal, iones y perfil hepatico eran
normales. La creatininquinasa (CK) era de 100
umol/l y la proteina C reactiva (PRC), de 1.2 mg/
dl. La radiografia de térax no mostraba infiltrados
pulmonares ni cardiomegalia. En la tomografia
axial computarizada (TAC) cerebral urgente solo se
apreciaban signos de atrofia cerebral y leucoence-
falopatia vascular difusa. Se decidié ingreso hospi-
talario para completar el estudio.

El paciente no tenia antecedentes de migrafa y
tanto las glucemias en ayunas como la hemoglo-
bina glicada (HbAc1) eran normales. Los pulsos
temporales no presentaban alteracién, no habia
presentado fiebre y la velocidad de sedimentacién
globular (VSG) era de 15 mm/h. No presentaba
disminucién de la agudeza visual ni enrojecimien-
to conjuntival. El fondo de ojo (FO) era normal, sin
presencia de edema papilar. Ampliamos la analiti-
ca con marcadores tumorales (CEA, AFP, PSA, Ca
19.9 y Ca 15.3), anticuerpos antinucleares (ANA) y
serologias para brucella, sifilis y VIH; siendo todo

negativo. Los niveles de Vitamina B12 y &cido foli-
co eran normales; al igual que la b2-microglobulina
y el proteinograma. Se realizé una puncion lumbar,
obteniendo liquido cristal de roca con glucosa con-
servada, sin presencia de células ni proteinorra-
quia. Esto permitié descartar, de forma razonable,
la afeccion infecciosa o inflamatoria del SNC. La
enzima convertidora de angiotensina (ECA) era nor-
mal tanto en suero como en liquido cefalorraquideo
(LCR). También se realiz6 proteinograma y citome-
tria de flujo en LCR, que solo describe presencia de
escasos linfocitos T sin aberraciones inmunofeno-
tipicas, haciendo poco probable la posibilidad de
linfoma del sistema nervioso central (SNC). El TAC
realizado en urgencias habia descartado la presen-
cia de tumoraciones o lesiones 6seas a nivel cra-
neal, por lo que nos planteamos la posibilidad de
alguna patologia infiltrativa-inflamatoria o vascular
a nivel del seno cavernoso izquierdo que pudiera
justificar la sintomatologia de nuestro paciente.
Se realiz6 una ecografia de troncos supradrticos,
donde solo se obijetivé leve ateromatosis difusa sin
estenosis ni alteraciones en el flujo. Ante la impo-
sibilidad de realizar una RMN por ser portador de
MCP, solicitamos angioTAC cervical que no mos-
tré patologia vascular ni captaciéon anémala a nivel
de seno cavernoso. Habiendo sido negativos todos
los estudios previamente realizados, planteamos
la posibilidad de que se tratase de un cuadro de
Sindrome de Tolosa-Hunt. Se decidié realizar una
prueba terapéutica, pautando prednisona a dosis
de 1 mg/kg/dia. A las 48 horas cedio la cefalea y al
5° dia de tratamiento se resolvio la ptosis (fig.1B).
El paciente fue dado de alta con cierta limitacién en
la motilidad ocular que, durante el control ambula-
torio a las 2 semanas, se habia resuelto. Iniciamos
descenso progresivo de corticoides hasta suspen-
derlo totalmente a los tres meses. Ha seguido revi-
siones en consulta externa sin datos de recidiva ni
aparicion de nueva clinica tras mas de un afo de
seguimiento.
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Figura 1. A) Paciente con cefalea y ptosis parpebral izquierda diagnosticado de sindrome de Tolosa-Hunt. B) Resolucion

de la ptosis tras tratamiento.
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DISCUSION

El paciente acude a urgencias por un cuadro de
oftalmoplejia dolorosa, destacando que entre las
causas mas frecuentes que deben descartarse en
ausencia de traumatismo, son la neuropatia diabé-
tica, la migrana oftalmopléjica, la arteritis de células
gigantes y la enfermedad del seno cavernoso?, que
engloba a su vez un gran nimero de entidades. En
nuestro caso, el paciente no tenia antecedentes de
migrafa, las glucemias y la HbAc1 fueron norma-
les, por tanto, se descarté la posibilidad de presen-
cia de diabetes. Los pulsos temporales se palpa-
ban correctamente, sin alteraciones. Ademas, no
contaba fiebre y presentaba una VSG de 15 mm/h,
con lo cual era muy poco probable que se tratase
de un cuadro de arteritis de células gigantes.

Ante la sospecha de enfermedad del seno caver-
noso, la evaluacién inicial siempre debe incluir
una prueba de imagen. La tomografia axial com-
putarizada de cerebro y 6rbitas® es la prueba mas
adecuada, pues nos permite detectar la presencia
de tumores o alteraciones éseos como fracturas,
erosiones, hiperostosis, calcificaciones periselares
o alteraciones de los senos paranasales?. Estas le-
siones podrian ser las responsables de algun tipo
de compresién o irritacién nerviosa que ocasiona-
ra la clinica de oftalmoplejia dolorosa. En nuestro
caso, la TAC realizada en urgencias descarto las
patologias antes mencionadas. Asi mismo, realiza-
mos una puncién lumbar, obteniendo un LCR nor-
mal, acelular, sin consumo de glucosa ni aumento
de proteinas, lo que descartaba la posibilidad de
infeccion a nivel del SNC. Posteriormente, la eco-
grafia doppler de troncos supraadrticos y el angio-
TAC cervical descartaban alteraciones vasculares
aneurismaticas, trombosis o estenosis a nivel del
seno cavernoso que justificaran el cuadro clinico.

Igualmente, los ANAs eran negativos y no presen-
taba aumento de reactantes de fase aguda, alejan-
do la posibilidad de un proceso autoinmune subya-
cente. Por Ultimo, se descartaron procesos menos
frecuentes como sarcoidosis o linfoma del sistema
nervioso central. Habiendo realizado el estudio
mencionado, planteamos la posibilidad de que se
tratase del Sindrome Tolosa-Hunt.

El Sindrome de Tolosa-Hunt es una entidad rara y
poco frecuente, con una prevalencia de un caso
por millén de habitantes?. Se considera un diagnos-
tico de exclusion dentro de la enfermedad del seno
cavernoso. Se trata de un proceso inflamatorio de
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etiologia desconocida, consistente en un infiltrado
linfocitario de células plasmaticas y granulomas de
células gigantes en el interior del seno cavernoso?®.
Se presenta como una cefalea orbitaria episddica
por afectacién del V par craneal, acompafada de
pardlisis oculomotora por afectacién de los pares
craneales lll, IV o VI2. No tiene predileccion por nin-
gun sexo o edad. Fue descrito por primera vez en
el ano 1954 por el neurocirujano espanol Eduardo
Tolosa y en 1988 fue aceptado como entidad no-
solégica por la Sociedad Internacional de Clasifi-
cacioén de Cefaleas*. Sus criterios diagndsticos han
sido modificados por Ultima vez en el afio 2013 y
son los siguientes:

A. Dolor unilateral o que cumpla el criterio C.

B. Ambos: 1) inflamacién granulomatosa del seno
cavernoso, fisura orbitaria superior u 6rbita,
que se objetiva mediante resonancia magné-
tica o una biopsia. 2) Paresia de uno o mas de
los llla, IV y/o VI pares craneales ipsilaterales.

C. Evidencia de relacion de causalidad demostra-
da por ambos de los siguientes: 1) Dolor de ca-
beza que precede la paresia del lll, IV y/o VI par
craneal al menos 2 semanas o ambas a la vez.
2) Dolor de cabeza que se localiza alrededor de
la frente y en el ojo ipsilateral.

D. No se explica mejor por otro diagnéstico
ICHD-3.

El diagnostico, frecuentemente, se realiza sobre
bases clinicas?, siendo el sintoma principal el do-
lor periorbitario irradiado hacia la regién frontal y
temporal®*. Suele ser unilateral, intenso, punzante
y recurrente®4. La oftalmoplejia se produce como
consecuencia de la inflamaciéon granulomatosa
que afecta a los nervios craneales lll, IV y VI dentro
o en la vecindad del seno cavernoso®. Los casos
de compromiso multiple de pares craneales llegan
al 70 %*. En algunos casos puede desarrollarse
diplopia por paresia de nervios oculomotores o
puede observarse disfuncién pupilar que estaria
relacionada con el dafio de fibras simpaticas en
la porcion cavernosa de la arteria carétida interna
o fibras parasimpaticas alrededor del lll par®. A la
exploracién, en el FO la papila puede ser normal,
aunque en algunos casos puede estar algo edema-
tizada o pdlida’.

No existe ninguna prueba de laboratorio que con-
firme esta entidad. Las alteraciones analiticas son
muy inespecificas, destacando como las mas fre-
cuentes leucocitosis leve, elevacion de la velocidad
de sedimentacién globular y/o proteina C reactiva.
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El LCR usualmente es normal; sin embargo, en al-
gunos casos se ha descrito ligera proteinorraquia®.
Una de las herramientas diagnosticas mas impor-
tantes es la resonancia magnética®, incluida entre
los criterios diagndsticos. Su importancia radica
en la capacidad de detectar anormalidades en el
seno cavernoso como el aumento del tamario o la
hipercaptacién del medio de contraste del seno ca-
vernoso afectado®. Hasta un 35 % de los pacientes
tiene cambios inflamatorios no especificos en la
RMNS®. Esto demuestra que la normalidad de esta o
la imposibilidad de su realizacion, como sucedié en
nuestro caso, no descarta el diagnéstico de sindro-
me de Tolosa-Hunt. Basta con cumplir 3 de los 4
criterios para la confirmacién diagndéstica. Es decir,
ante un paciente que acude a nuestra consulta en
atencién primaria con un cuadro clinico sugerente
de esta patologia, en el que hemos descartado las
entidades clinicas mas frecuentes como traumatis-
mos, migrana, diabetes o arteritis de la temporal,
podemos iniciar tratamiento empirico para Sindro-
me de Tolosa-Hunt y valorar la respuesta al mismo.

Con respecto al tratamiento, el pilar del manejo del
Sindrome de Tolosa-Hunt son los corticoesteroi-
des, aunque no existe consenso ni guia sobre la
forma farmacéutica que se debe usar ni el tiem-
po de duracion del tratamiento®. Se recomienda
utilizar prednisona oral a dosis de 1 mg/kg/dia y
en casos severos se puede iniciar el uso de me-
tilprednisolona endovenosa (dosis: 500-1000 mg/
dia por 3 dias), continuando el tratamiento con
prednisona oral durante 3-4 semanas adicionales?.
Posteriormente, se aconseja la reduccién gradual
de su dosis hasta su suspension. La respuesta al
tratamiento es usualmente rapida, mostrando una
mejoria del dolor antes de 72 horas, sin embargo, la
oftalmoplejia puede demorar semanas o meses en
resolversed. Generalmente, el prondstico es bueno,
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con una respuesta satisfactoria al tratamiento en
el 70-75 %°® de los casos. Si no hubiera respuesta
al mismo, debera valorarse el uso de otros inmu-
nomoduladores como metotrexate, azatioprina o
infliximab.

Las recaidas son relativamente frecuentes, alcan-
zando alrededor de un 40 % durante el primer
afo?, por lo que algunos autores recomiendan la
realizacién de RMN cerebral de control cada 6 me-
ses durante los primeros 2 anos.

En conclusioén, el Sindrome de Tolosa-Hunt es una
entidad poco frecuente que se caracteriza por cli-
nica de oftalmoplejia dolorosa. Es un diagnéstico
de exclusién, por lo que el conocimiento de los
diferentes diagnosticos diferenciales es de suma
importancia para evitar errores’. Nuestro paciente
cumplia 3 de los 4 criterios diagnésticos y, dado
que fue imposible realizar la RM, decidimos reali-
zar una prueba terapéutica con corticoesteroides,
presentando resolucion casi inmediata del cuadro.
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