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INTRODUCCIÓN

El síndrome de oftalmoplejía dolorosa es un cuadro
caracterizado por dolor en región orbitaria y/o en
hemicráneo, parálisis ipsilateral oculomotora, trastor-
nos pupilares, e hipoestesia y/o hiperalgesia en la zona
de inervación de la rama oftálmica del nervio trigémino
y ocasionalmente de la rama maxilar superior de dicho
nervio.

 En 1954 Eduardo Tolosa1 reportó en Barcelona el
caso de un paciente con dolor orbitario izquierdo,
oftalmoplejía ipsilateral, pérdida de visión y hipoeste-
sia en la primera rama del nervio trigémino. Angiográ-
ficamente se determinó un estrechamiento de la caró-
tida izquierda intracavernosa. Se decidió la explora-
ción quirúrgica del seno afectado, falleciendo el pa-
ciente 3 días después. De los resultados de la autopsia,
el análisis del seno cavernoso afectado reveló una
inflamación granulomatosa.

 William Hunt et al2 7 años más tarde reportaron en
Ohio, 6 casos similares y demostraron la eficacia del
tratamiento sistémico con corticoides con una impor-
tante mejoría clínica.

 En 1966 Smith y Taxdal 3 fueron los primeros en
denominar a este síndrome como “Síndrome de Tolo-
sa-Hunt y enfatizaron los beneficios del uso de corti-
coides en altas dosis por 48 hs como test diagnóstico
y tratamiento.

Como definición podemos decir que el síndrome de
Tolosa -Hunt corresponde a la inflamación granuloma-
tosa idiopática del seno cavernoso y/ o de la fisura
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RESUMEN

Objetivo. Reportar 2 casos de pacientes con diagnóstico de síndrome de Tolosa-Hunt y realizar una revisión de la literatura de esta
infrecuente patología.
Descripción. Caso 1: Paciente femenina de 21 años de edad que consulto por oftalmoplejía dolorosa de 72 hs de evolución sin
compromiso visual. Se realizó IRM de encéfalo que evidenció el engrosamiento difuso con realce postcontraste del seno cavernoso
izquierdo. Se interpretó el cuadro como un STH.  Caso 2: Paciente masculino de 45 años de edad que consultó por oftalmoplejía
dolorosa de 2 meses de evolución y amaurosis del ojo derecho. Se le solicitó IRM de encéfalo que evidenció el engrosamiento difuso
del seno cavernoso derecho. La retinografía evidenció la atrofia de la papila de dicho ojo. El cuadro se interpretó como un STH asociado
a una neuritis óptica homolateral.
Intervención. Caso 1. Inicio tratamiento con corticoides y carbemazepina lográndose a los 3 meses recuperación total sin recaídas
posteriores. Caso 2. Se inicio tratamiento con corticoides. Actualmente se encuentra en control por consultorios presentando mejoría
significativa de los síntomas sin mejoría de la amaurosis de ingreso.
Conclusión. El STH es una entidad poco frecuente, con un probable origen autoinmunitario. Existen diversas causas que pueden
simular este síndrome. Es mandatorio el análisis exhaustivo de estos pacientes, a fin de descartar otras patologías.
Palabras clave:

orbitaria superior, que se presenta con oftalmoplejía
dolorosa y aumento de tamaño del seno cavernoso
afectado con realce postcontraste en los estudios por
IRM.

En la actualidad la International Headache Society
determinó en el 2004 los criterios diagnósticos de este
síndrome4, 5. (Tabla 1).

El síndrome de Tolosa-Hunt  no tiene una predilec-
ción por sexos y puede presentarse en cualquier etapa
de la vida con una preponderancia hacia la quinta
década de la vida 5. Cualquier lado puede afectarse por
igual, con sólo reportes de casos en la literatura de
afección bilateral.

El cuadro clínico de estos pacientes se caracteriza

A Uno o más episodios de dolor orbitario unilateral
persistente si no recibe tratamiento.

B Parálisis de uno o más de los siguientes: III par,
IV par y/o VI par, y/o demostración de granulo-
ma por IRM o biopsia.

C Parálisis oculomotora que coincide con la etapa
aguda del dolor o dentro de las 2 semanas de
aparición del mismo.

D Dolor y paresias oculomotoras que resuelven
después de 72 hs de tratamiento adecuado con
corticoides.

E Otras causas fueron excluidas (tumorales, vas-
culitis, meningitis basal, sarcoidosis, diabetes y
migraña oftalmoplejica).

Tabla 1.



112 D.F. MARTÍNEZ ET AL REV ARGENT NEUROC

por dolor, siendo este uno de los síntomas caracterís-
ticos. Clásicamente el dolor es orbitario con extensión
a la región retroorbitaria, frontal y temporal. Sin
tratamiento el dolor puede durar hasta 8 semanas,
siendo acompañado de paresias oculomotoras en la
etapa aguda o dentro de las dos semanas de la apari-
ción del dolor.  El dolor corresponde a una neuralgia,
principalmente de la rama oftálmica del V par y en
menor medida de la rama maxilar superior del mismo.
La excelente respuesta al tratamiento con corticoides,
se evidencia por la reducción o desaparición del dolor
en las primeras 24 hs de iniciado el tratamiento.

Los pares craneales oculomotores pueden afectar-
se en cualquier combinación posible, siendo el III par
craneal el más frecuentemente afectado 5. Las inerva-
ciones simpáticas o parasimpáticas pueden verse afec-
tadas siendo evidenciable por las alteraciones pupila-
res presentes en el examen de estos pacientes.

El nervio óptico puede estar comprometido, lo cual
indica que el proceso inflamatorio involucra el ápex
orbitario. En el FO la papila puede ser normal, estar
edematizada o ser pálida. La pérdida de visión puede
ser leve o llegar a la amaurosis6.

Otros pares craneales, que no cruzan esta región
anatómica afectada, pueden afectarse como la rama
maxilar superior e inferior del V par o el nervio facial.

No existen reportes que hablen de compromiso
sistémico u otros síntomas neurológicos asociado 5.
Los síntomas más frecuentes acompañantes son  las
náuseas y vómitos, que se relaciona con la neuralgia
que presentan estos pacientes, que suelen resolver
con el cese del dolor.

Frente al cuadro clínico descripto la IRM de encé-
falo con Gadolinio con cortes axiales, sagitales y espe-
cialmente coronales es el primer estudio de elección
para la evaluación de las estructuras del seno caverno-
so y la fisura orbitaria superior. Clásicamente es
posible visualizar el engrosamiento del seno cavernoso
afectado, pudiendo ser isointenso en las imágenes
ponderadas en T1 y T2 con realce homogéneo tras la
administración del contraste5-7.

El análisis anatomopatológico del componente in-
flamatorio de esta patología, corresponde a una infla-
mación granulomatosa con células epiteliales y célu-
las gigantes multinucleadas, con áreas de necrosis6,8,9.

La etiología del síndrome de Tolosa-Hunt es desco-
nocido, aunque algunos reportes hablan de que podría
ser una patología de origen autoinmunitario dada la
positividad a anticuerpos presentes en los pacientes
que padecen la enfermedad (anticuerpo lúpico, ANCA,
antiperoxidasa)5,10-12.

El tratamiento se realiza con la incorporación de 40
a 60 mg de metilprednisolona por 3 meses5,6. Existe
una respuesta inmediata al tratamiento, presentándo-
se mejoría en las primeras 24 hs del tratamiento. La
literatura reporta un 30% de recurrencias, las cuales
disminuyen con el esquema de 3 meses de tratamien-
to13.

El objetivo del siguiente trabajo es el reporte de 2

casos de pacientes con diagnóstico de Síndrome de
Tolosa-Hunt y la revisión de la literatura de esta
patología enfatizando los diagnósticos diferenciales a
tener en cuenta frente a estos pacientes.

DESCRIPCIÓN

Caso 1

Paciente de sexo femenino de 21 años de edad que
se presentó a la consulta por síndrome de seno caver-
noso derecho de 72 hs de evolución, de inicio súbito,
precedido por neuralgia trigeminal en territorio V1 y
V2 derecho, asociado a hipoestesia de 45 días de
evolución. El examen oftalmológico evidenció oftalmo-
plejía de III, IV y VI par derecho, ptosis palpebral,
ausencia de proptosis ocular, FO, AV y CVC normales
(Fig. 1 a, b, c, d). Como antecedente de relevancia, Un
mes previo al inicio de los síntomas, presentó sinusitis
para lo cual recibió tratamiento médico.

 Se solicita como primer estudio diagnóstico TAC de
encéfalo la cual fue normal. Frente a esto se solicita
IRM de encéfalo con gadolinio que evidenció engrosa-
miento difuso del seno cavernoso izquierdo con realce
homogéneo postcontraste (Fig. 1 e, f). La angiorreso-
nancia de vasos cerebrales con tiempos arteriales y
venosos no mostró alteraciones. Se realizó punción
lumbar con los siguientes resultados: LCR claro, glu-
cosa 0,60 mg/%, proteínas de 18 mg/%, leucocitos 2/
mm3 y hematíes 200/mm3. Los estudios de laborato-

Fig. 1. a ,b, c, y d. Oftalmoplejía de ojo izquierdo. e, f. IRM de
encéfalo: hiperintensidad del seno cavernoso izquierdo con
aumento de su tamaño.
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rios en sangre dieron como datos positivos leucocitosis
y eritrosedimentación elevada.

Se interpretó el cuadro como síndrome de Tolosa-
Hunt por lo que se decidió iniciar tratamiento con altas
dosis de corticoides sistémicos: dexametasona EV 24
mg/día, y carbamazepina 400 mg/día. A las 24 hs de
iniciado el tratamiento se constató mejoría de los
síntomas con disminución significativa del dolor e
hipoestesia en territorio de V1 y V2 con recuperación
parcial de la ptosis palpebral.

Luego de una semana de internación es dada de
alta para control ambulatorio. Al alta continuó con
dexametasona VO 16 mg/día y carbamazepina 400
mg/día.

A los tres meses se constató la recuperación total de
los síntomas neurológicos con IRM de encéfalo control
que evidenció la normalidad del seno cavernoso iz-
quierdo, momento en el cual se suspendió el trata-
miento instaurado (Fig. 2).

samiento difuso del seno cavernoso derecho (Fig. 3 g).
Frente a este cuadro clínico y con las imágenes

acompañantes se interpretó el cuadro como un síndro-
me de Tolosa-Hunt por lo que se inició tratamiento con
corticoides sistémicos en altas dosis: dexametasona
EV 24 mg/día.

A las 24 h de iniciado el tratamiento se constató
mejoría significativa de dolor y apertura parcial del
párpado izquierdo. El FO mostró papila atrófica. Se
solicita retinografía digital y retinofluoresceinografía
para mejor visualización del nervio óptico afectado
documentando la atrofia de la papila probablemente
por neuritis óptica homolateral. Los estudios de labo-
ratorio revelaron leucocitosis y ERS elevada.

Luego de una semana de internación es dado de
alta con controles por consultorios externos. Al alta se
indica metilprednisolona VO 60 mg/día.

En la actualidad el paciente continúa en control por
consultorios externos con recuperación total de la
ptosis derecha, con restricción leve de la motilidad en
4 cuadrantes sin modificación de amaurosis previa
(Fig. 4). Pendiente IRM de encéfalo control. Continúa
igual el esquema terapéutico hasta completar 3 meses
de tratamiento.

Caso 2

Paciente de sexo masculino de 41 años de edad sin
antecedentes patológicos de relevancia que llega a la
consulta derivado desde otro Servicio con diagnóstico
presuntivo de meningioma del seno cavernoso. Al exa-
men clínico se  constató dolor orbitario y hemicráneo en
territorio V1 derecho de 2 meses de evolución que
empeoró en la última semana acompañado de ptosis
palpebral, pupila hiporreactiva, proptosis leve, amau-
rosis y oftalmoplejía ipsilateral (Fig. 3 a,b,c,d, e, f).

La IRM de encéfalo con gadolinio evidencio engro-

Fig. 3. a, b, c, d, e, f. Oftalmoplejía del ojo derecho de 2 meses
de evolución, asociada a dolor frontoorbitario. g. IRM con con-
traste de encéfalo que evidencia el engrosamieno difuso del
seno cavernoso.

Fig. 2. a,b,,d. Recuperación total de la motilidad ocular del ojo
izquierdo luego de tres meses de tratamiento con corticoides. e,f.
IRM de encéfalo: control que evidencia la remisión completa de
la lesión en el seno cavernoso izquierdo
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DISCUSIÓN

 El síndrome del seno cavernoso presenta múlti-
ples causas, incluyendo lesiones tumorales, vascula-
res, traumáticas e inflamatorias6. Dentro de estas
últimas, como se enunció anteriormente, el síndrome
de Tolosa-Hunt por definición es una paquimeningi-
tis14 granulomatosa idiopática del seno cavernoso y de
la fisura orbitaria superior que se presenta como una
oftalmoplejía dolorosa, ubicándose como la tercera
causa de síndrome del seno cavernoso, superado por
el trauma y los tumores.

Es de suma importancia el conocimiento de todas
las causas que pueden simular el síndrome del seno
cavernoso a fin de evitar errores diagnósticos que
conlleven a tratamientos equivocados.

Yasergil15
  postuló la dificultad en poder diferenciar

entre las diferentes patologías presentes en esta re-
gión, basándonos sólo en los estudios de imágenes, y
define al tiempo como un factor importante al momen-
to de definir la conducta a seguir.

Las características clínicas e imagenológicas de
este síndrome pueden semejar otras patologías como
los meningiomas del seno cavernoso, sarcoidosis y
linfomas.

La prueba diagnóstica con corticoides, con mejoría
de los síntomas y en las imágenes, seria diagnóstico de
Tolosa-Hunt. Pero existen patologías malignas como
los linfomas y patologías benignas como las vasculitis,
que pueden presentar el mismo comportamiento con
los esteroides.

Frente a todo lo expuesto es que el Síndrome de

Tolosa-Hunt es un diagnóstico de exclusión por lo que
se requiere una evaluación exhaustiva del paciente.

Dentro de los exámenes de laboratorio la leucocito-
sis y eritrosedimentación elevada suelen observarse
en la etapa aguda de la enfermedad. Puede existir
positividad para anticuerpos antilúpicos y ANCA. En el
examen del LCR puede existir un aumento de las
proteínas y una leve pleocitosis transitoria en la etapa
aguda de la enfermedad. Dentro de los exámenes de
neurorradiología ya hemos mencionado el valor de la
IRM como primer estudio diagnóstico. La angiografía
cerebral puede detectar alteraciones de la porción
intracavernosa de la arteria carótida interna como
irregularidades, estrechamientos segmentarios o cons-
tricción que suelen desaparecer con el tratamien-
to2,16,17.

El compromiso visual puede variar entre alteracio-
nes mínimas de la agudeza visual hasta la amaurosis
del ojo afectado. El compromiso del nervio óptico, a
nivel del ápex de la órbita, es provocado por una
neuritis óptica isquémica anterior, objetivable en el
FO por las características de la papila óptica (edema,
atrofia). En el caso presentado en este trabajo el
paciente presentaba una evolución de dos meses de los
síntomas con amaurosis del ojo derecho con una
papila atrófica, sin presentar mejoría del mismo luego
de iniciado el tratamiento.

Si existiera presencia de progresión de síntomas
neurológicos, falta de respuesta a los corticoides o
persistencia de las anormalidades en las imágenes
estaría indicada la biopsia de las paredes durales del
seno, siendo este un procedimiento de “último recur-
so”6.

Como enunciamos el diagnóstico de este síndrome
es de exclusión por lo que el conocimiento de los
diferentes diagnósticos diferenciales es de suma im-
portancia para evitar errores.

Las causas traumáticas que pueden presentarse
con oftalmoplejía dolorosa son las fracturas de la base
del cráneo que comprometen los  pares craneanos, las
lesiones de la arteria carótida interna con la formación
de pseudoaneurismas o fístulas cartidocavernosas6.

Dentro de las causas vasculares los aneurismas de
la arteria carótida interna son los que más frecuente-
mente simulan esta patología19,20. Otras causas que
pueden simular este síndrome son los aneurismas de
la arteria cerebral posterior. La trombosis del seno
cavernoso y las fístulas carotidocavernosa también
deben incluirse dentro de los diagnósticos diferencia-
les.

 Los tumores que pueden afectar estas estructuras
lo hacen por contigüidad, por diseminación hematóge-
na o por diseminación perineural. El modo de inicio y
curso clínico de la afección neoplásica no es indicativo
del tipo de lesión presente. Es importante recalcar que
en algunos casos el uso de corticoides sistémicos
muestra mejoría de los síntomas presentes.

Las causas infecciosas pueden simular también
esta patología. El estudio detallado del LCR frente a la
sospecha diagnóstica es imperioso. La patología de los

Fig. 4. Control  ambulatorio al mes de tratamiento con altas
dosis de corticoides. Obsérvese la apertura del  párpado dere-
cho y la limitación leve en la motilidad ocular.
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senos paranasales, ya sea por sinusitis o mucocele,
pueden afectar al seno cavernoso contiguo. En el caso
de la paciente de 21 años tuvo como antecedente una
sinusitis un mes previo  al diagnóstico, con el examen
del LCR que no evidencio compromiso infeccioso del
mismo.

Otros diagnósticos a descartar son las oftalmopa-
resias diabéticas21,22, la arteritis de células gigantes23

o la migraña oftalmopléjica24
 en los cuales la IRM de

encéfalo es normal.

CONCLUSIÓN

El síndrome de Tolosa-Hunt es una entidad poco
frecuente, de origen desconocido, con una excelente
respuesta al tratamiento corticoide dada su fisiopato-
logía inflamatoria.

Se le atribuye un probable origen autoinmunitario
a esta patología.

Existen causas traumáticas, vasculares, tumora-
les e inflamatorias que pueden simular este síndrome,
y es por eso es mandatorio que el análisis exhaustivo
de estos pacientes a fin de descartar otras patologías.
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