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Caso clinico de interés

Oftalmoplejia dolorosa, un desafio diagnostico:
a proposito de un caso clinico de Tolosa-Hunt
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RESUMEN: Arch Med Interna 2012 - 34(2): 60-63

El clinico frente a una oftalmoplejia dolorosa, debe encarar diferentes alter-
nativas diagnoésticas, donde la disciplina semiologica y los estudios image-
nolégicos, son de capital importancia para arribar al diagnoéstico. El sindrome
de Tolosa-Hunt es una probable etiologia, donde el uso de critérios diagndsti-
cos, el estudio por resonancia magnética y la remision con tratamiento corti-
coideo, son fundamentales para llegar al mismo, sabiendo que el seguimento
evolutivo es de suma importancia para descartar los diagnésticos diferen-
ciales.
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ABSTRACT: Arch Med Interna 2012 - 34(2): 60-63
The clinician faced with a painful ophthalmoplegia, must deal with diagnostic
alternatives where semiotic discipline and imaging studies are of paramou-
nt importance to arrive at diagnosis. The Tolosa-Hunt syndrome is a likely
etiology, where the use of diagnostic criteria, magnetic resonance study, and
remission with corticosteroid therapy are essential to achieve diagnosis,
knowing that the evolutionary track is very important to rule out various di-

fferential diagnoses.
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INTRODUCCION

La oftalmopatia dolorosa se caracteriza por presentar
dolor periorbitario y hemicraneo del mismo lado, se agrega
compromiso ipsilateral de Il par, con afectaciéon de la rama
sensitiva oftalmica del V par. En esta entidad existen una am-
plia gama de entidades, dificiles de diferenciar, ya que com-
parten atributos clinicos. Una de las etiologias probables, es
el Sindrome de Tolosa-Hunt (STH)™.

El STH es una rara afeccién , siendo su incidencia de 1
caso por millén anual, se caracteriza por ser una oftalmople-
jia dolorosa; puede ser recurrente; generalmente unilateral,
con paralisis oculomotora ipsilateral, de etiologia idiopatica
debida a una inflamacion granulomatosa no especifica del
seno cavernoso o del apex de la érbita, con rapida respues-
ta al tratamiento corticoideo . Esta afeccion determina una
amplia gama de planteos diferenciales, uno de los mas di-
ficiles, es con el pseudotumor orbitario (PTO), dado que
también se afectan los pares craneanos, tiene caracter reci-
divante, responde a los corticoides; la diferencia radica en la
localizacion estando este Gltimo, confinado a la 6rbita, siendo
el diagnostico solo imagenologico 2.

Algunos autores describen, que puede ser la misma enti-
dad, debido a que se ha documentado pacientes con ambas
afecciones; ademas de no hallarse evidencia clinica- tera-

péutica para tal distincion('-2.

La oftalmoplejia dolorosa constituye un desafio diagnos-
tico para el clinico que obliga a descartar enfermedades de
etiologia muy dispar, ya sea traumatica, vascular, infecciosa,
autoinmune, neoplésica, las que pueden presentarse de for-
ma similar.

Es el objetivo de este trabajo, presentar un caso de of-
talmoplejia dolorosa, analizar las dificultades diagnosticas y
realizar una revision del tema, haciendo énfasis en el STH.

CASO CLiNICO

Paciente de sexo femenino, 36 afios, con antecedentes
personales de sindrome depresivo, tratada con ansioliticos
y sertralina. Consulta por un cuadro de 20 dias de evolucion
de instalacion espontanea y progresiva de dolor retro y pe-
riorbitario intenso derecho, que calma parcialmente con anal-
gésicos no esteroideos, acompafiado de cefalea no pulsatil,
gravativa de hemicraneo derecho.

Examen fisico: Vigil, orientada con funciones superio-
res indemnes; pares craneanos: Il par - asimetria palpebral
dada por ptosis derecha, estrabismo divergente a derecha,
paralisis del masculo recto interno y superior, sin compromiso
de la oculomotricidad intrinseca; V par - hipoestesia del terri-
torio de la rama oftalmica del trigémino derecho. Fondo de
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ojo: normal. Resto de examen clinico no presenta elementos
destacables.

Los examenes de laboratorio solicitados fueron: recuen-
to hematolégico, glicemia, azoemia, creatininemia, uricemia,
ionograma, hepatograma, test de funcion tiroidea, todos, sin
elementos particulares a destacar. También se solicité prue-
bas para descartar enfermedades reumatoldgicas y del co-
lageno que fueron negativas. Test de sifilis, serologia para
el virus de inmunodeficiencia adquirida (VIH). El estudio del
liquido cefalorraquideo mostrd presion de apertura, protei-
nas, glucorraquia,y celularidad dentro de limites normales.
La tomografia de térax y electrocardiograma no presentaron
hallazgos patolégicos .

Con planteo de oftalmoplejia dolorosa de posible etiolo-
gia vascular o tumoral se solicita:

Resonancia magnética encéfalica y de 6rbita con
angiorresonancia (Figuras 1y 2)

Identifica un proceso sélido que ocupa el vértice de la érbi-
ta derecha. Compromete el musculo recto superior y desplaza
discretamente la vena orbitaria superior. Se presenta isointen-
S0 en las secuencia T1 y T2 con realce luego de la adminis-
tracion del contraste i/v. La secuencia vascular, luego de la del
contraste, no observd alteraciones vasculares destacables.
Probable Pseudotumor orbitario o probable STH derecho.

Fig 1. Resonancia magnética encéfalica y de orbita con angiorresonancia.

Fig 2. Resonancia magnética encéfalica y de 6rbita con angiorresonancia.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Dada la clinica, mas los hallazgos imagenolégicos de
STH, se inicia tratamiento con prednisona via oral a dosis de

60 mg dia con desaparicion del dolor a las 48 hs del inicio de
la terapia, y de la oftalmoplegia a la semana posterior; actual-
mente se realiza el seguimiento ambulatorio en el servicio
externo de neurologia.

DISCUSION

El Sindrome de Tolosa Hunt es una enfermedad de rara
ocurrencia, descrita en 1954 por el espafiol neurocirujano
Eduardo Tolosa y en 1961 Steven Hunt de Ohio, describe el
sindrome en forma mas completa, determinando los elemen-
tos clinicos mas sobresalientes de esta afeccion.

Es mas frecuente en el sexo femenino (relacién mujer/
hombre 2/1), se presenta en la edad media de la vida, como
en el caso expuesto®.

El STH constituye solo el 2,9% a 3,4% de las oftalmo-
plejias dolorosas (OD), y solo es bilateral en el 4,1% de los
casos®™. Clinicamente se caracteriza por dolor orbitario, este
puede preceder a la oftalmoplejia o aparecer dias después,
generalmente es progresivo y precede en 2 semanas la neu-
ropatia, se describe como un dolor retroocular “aburrido”
constante, como “roer”, puede ser mas intenso lancinante; se
acompanfa de diplopia, y en el examen neuroldgico se puede
hallar el compromiso del Il (85%), VI (70%), IV (29%) y la
rama oftalmica del V, siendo muy tipicos de la afeccion. En
la paciente se describe el compromiso del lll pary el V (rama
oftalmica) par craneano®®.

Las fibras simpaticas periarteriales se pueden compro-
meter y producir un Sindrome de Horner que solo ocurre en
el 20% de los casos, al igual que el nervio Optico pero no es
lo comun®,

Se considera que es un proceso inflamatorio inespecifi-
co, de tipo granulomatoso, que compromete el seno caverno-
so, fisura orbitaria, 4pex de la 6rbita, si bien se han descrito
otras localizaciones inusuales como la temporo- parietal o
hemicraneo®9,

Otros diagndsticos diferenciales de OD, que responden
a los corticoides: son el meningioma, tumor de células gigan-
tes, fistulas car6tidea-cavernosa, adenoma pituitario, Granu-
lomatosis de Wegener, sarcoidosis, y migrafia oftalmopleji-
ca®.

Los aneurismas del sector cavernoso rara vez causan
dolor, se excluyen por arteriografia cerebral, los tumores
de la region se diferencian por RMN (resonancia magnéti-
ca), infiltran y se produce edema de las estructuras del seno
cavernoso. La sarcoidosis, linfoma y meningioma aparecen
hipointensa o isointensa en el etapa temprana en tomografia
de contraste®®.

Tanto la sarcoidosis como el linfoma se acompanan la
mayoria de las veces, de sintomas sistémicos.

En la Granulomatosis de Wegener, oftalmoplejia del dia-
bético, migrafiosa y los aneurismas no se halla masa intra-
cavernosa, ni en el apex de la érbita, a diferencia de lo que
ocurre en el STH®,

El dolor que ocurre en la trombosis séptica del seno ca-
vernoso es subito, y se acompafna de sintomas infecciosos
sistémicos, en el estudio por RMN se observa un engrosa-
miento del seno cavernoso, con un area hipointensa que
puede corresponder al trombo sanguineo®.

Dada la amplia gama de afecciones descritas en el diag-
nostico diferencial (Tabla I) se formularon una serie de crite-
rios diagnosticos, entre ellos los de la sociedad internacional
de cefalea en 1988, y los cuales fueron modificados en 2004,
y son los que determinan el diagnostico de STH"®. Estos
criterios son:
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- Uno o més episodios de dolor o orbitario unilateral per-
sistente durante semanas de no mediar tratamiento.

- Paralisis de uno o mas de los nervios craneales lll, IV
y/o VI y/o demostracidén de un granuloma por la RNM o
biopsia

- La pardlisis coincide con el inicio del dolor, o le sigue en
un intervalo de dos semanas

- El dolor y la paresia desaparecen en 72 hs. cuando se
trata adecuadamente con esteroides

- Se han excluido otras causas

Se han reportado casos en donde la rama oftalmica del
trigémino est4 afectada en su primera division como en la pa-
ciente que se analiza; el compromiso del nervio facial, el 6pti-
coy el acustico, también han sido descrito. En algunos casos
también se observé la afectacidon de la inervacién simpatica
de la pupila, pero no es frecuente. En el caso de la paciente,
que se trae a consideracion, se cumplen la mayoria de los
requisitos para realizar diagnostico de STH®.

La tomografia de craneo de alta resolucion puede mos-
trar cambio en la densidad de los tejidos profundos del seno
cavernoso y de la fisura superior de la érbita, pero es menos
sensible que la RMN, dado los artefactos producidos por el
tejido 6se0®19,

Al momento actual la RMN es el examen de primera linea
para diagnostico y seguimiento; siendo posible visualizar un
engrosamiento asimétrico del seno cavernoso pudiendo ser
isointenso en las imagenes ponderadas en T1 y T2 respecto
a la sustancia gris, como en el estudio de la paciente. Existe
impregnacién de la lesion con el uso de medio de contraste
paramagnético. Ademas se puede observar una disminucién
del calibre de la porcion de la carétida interna intracavernosa
comprometida, como también una convexidad anormal en la
pared del seno cavernoso‘?.

El estudio imagenoldgico mencionado, puede orientar
a enfermedades de la 6rbita ocular, muchas veces con pre-
sentacién clinica similar, como la oftalmopatia tiroidea, o sin-
dromes linfoproliferativos. En el caso del PTO los vientres
musculares y los tendones de la érbita se engrosan en forma
uniforme adquiriendo aspecto de tubulo, en cambio en la of-
talmopatia tiroidea los tendones estan indemnes. Puede ser
mas dificil el diagndstico cuando el engrosamiento es de un
solo musculo orbitario, donde el mayor diagnostico diferen-
cial es la infiltracion tumoral®™.

El estudio del LCR permite descartar otras entidades que
cursan con sindrome del seno cavernoso como meningitis
infecciosas y neoplasicas.

La analitica en el LCR para descartar las diferentes pro-
babilidades diagnésticas, incluye la serologia para sifilis,
enfermedad de Lyme, enzima convertidora de angiotensina,
hongos y micobacterias. Si bien puede existir leve pleocitosis
e hiperproteinorraquia, estos hallazgos obligan a descartar
otras patologias como neoplasma, meningitis infecciosa o
inflamatoria®.

En la imagenologia pueden presentar contrastes de in-
tensidad similares: meningiomas, sarcoidosis, diseminacion
local de carcinomas, y linfomas; sin embargo los meningio-
mas no se resuelven con corticoides, la sarcoidosis, metas-
tasis y linfomas, en general tienen otros sintomas sistémi-
cos®,

La exploracién quirdrgica del seno cavernoso con biop-
sia, es un método invasivo, que en este contexto reviste di-
ficultades técnicas y no estd exenta de riesgo, se plantea
cuando se requiere de altas dosis de corticoides para miti-
gar los sintomas, cuando progresan los sintomas neurol6-
gicos®™,
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La evolucion del STH, puede remitir en forma esponta-
nea en un 40%, ser recurrente con apariciones frecuente en
meses y a veces en anos®.

Tabla I. Causas de Oftalmoplejia dolorosa.

Traumatismo
Fractura de base de craneo
Vascular

Aneurisma de la carotida
interna intracavernosa

Aneurisma de la arteria
cerebral posterior

Fistula Caroétido cavernosa
Trombosis del seno

Migraha Oftalmopléjica

Infecciosas

Sinusitis

Mucormicosis

Tubercolosis

cavernoso Sifilis

Neuropatia diabética Enfermedad de Lyme
Tumorales

Tumores primarios Inflamatorias idiopaticas
Meningioma Oftalmopatia tiroidea
Craneofaringioma Sarcoidosis

Neurinomas

Adenoma hipofisario Vasculitis

Tumores metastasicos
Nasofaringe

linfoma

Mieloma mdultiple

Lupus Eritematoso Sistémico
Arteritis de células gigantes
Granulomatosis de Wegener
Sindrome de Tolosa Hunt
Pseudotumor Orbitario

Tomado de: Mora De Onfate, J.

El tratamiento de eleccidn son los glucocorticoides que
claramente aceleran la resolucion del cuadro, si bien no exis-
te evidencia clara de cual es la dosis, ruta de administracion,
o tiempo de tratamiento mas eficaz5'9,

Si bien se recomiendan los corticoides por via intraveno-
sa, la via oral puede ser una alternativa igualmente eficaz. Se
inician altas dosis, por 4 a 6 semanas, siendo su retiro gra-
dual por varias semanas o0 meses. Una pauta recomendada
es prednisona via oral, 80 a 100 mg el primer dia, luego 60
mg al dia y cada dos semanas descender, a 40, 20 y 10 mg
hasta completar 2 semanas més. Si bien esta pauta resulta
efectiva, se puede variar de acuerdo a la respuesta clinica
del paciente®®9),

El seguimiento ambulatorio es de extrema importancia;
la monitorizacién de la respuesta es clinica e imagenolégica
a través de la solicitud de la RMN, donde la respuesta es mas
lenta desde el punto de vista radiolégico. La RMN debe rea-
lizarse cada 2 meses hasta lograr la resoluciéon del proceso
inflamatorio, posteriormente el seguimiento deber continuar
hasta los 2 afios por si reaparecen sintomas o imagen pato-
I6gica que obliguen nuevamente a evaluar las diferentes al-
ternativas diagnosticas. Los corticoides resuelven el dolor en
72 hs.; el compromiso de los pares craneanos es mas lento,
se produce en 2 a 8 semanas y es inusual que permanezca
déficit neuroldgico. En la evolucion % de los pacientes puede
presentar una recaida, a los meses o afios del tratamiento,
en esta situacion, es necesario descartar diferentes desorde-
nes inflamatorios o neoplasicos, como Sarcoidosis, Granulo-
matosis de Wegener o linfoma®®.
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CONCLUSIONES

El cuadro clinico de oftalmoplejia dolorosa constituye un
desafio clinico, donde el andlisis semiologico adquiere jerar-
quia para elaborar los diferentes diagnésticos diferenciales;
los estudios imagenolégicos como la RMN, permiten arribar
con mas precision y a la vez, evaluar la evolucion durante
el tratamiento. El diagnéstico de STH se realiza a través de
criterios establecidos; debiendo igualmente evaluar las dife-
rentes enfermedades alternativas, donde la evoluciéon y se-
guimiento posterior al tratamiento son de suma importancia.

Los corticoides son la terapéutica de eleccidén; donde
remision rapida del cuadro clinico constituye un pilar diag-
nostico.

El pronédstico generalmente es bueno, si bien pueden ob-
servarse secuelas, en el caso descrito, la paciente presentd
una respuesta funcional excelente.
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