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RESUMEN 

Introducción: La oftalmoplejía dolorosa es un síndrome poco usual en la práctica diaria, sin 

embargo, comprende un abanico de posibilidades diagnósticas que deben ser consideradas para 

orientar los exámenes complementarios. El síndrome de Tolosa-Hunt constituye una causa rara de 

oftalmoplejía dolorosa unilateral. 

Objetivo: Caracterizar las manifestaciones clínicas e imagenológicas del síndrome de Tolosa-

Hunt.  

Presentación del caso:  Adulto joven que presentó de forma aguda dolor orbitario y cefalea 

unilateral asociado a oftalmoplejía del sexto par craneal sin una causa aparente. Después de la 

sospecha clínica y la exclusión de otras enfermedades, se decidió su diagnóstico como un síndrome 

de Tolosa-Hunt, el cual respondió de forma satisfactoria al tratamiento instaurado con recuperación 

completa de la funcionabilidad.  

Conclusiones: Se describe un caso de exclusión de interés clínico en el que se plantean varias 

propuestas diagnósticas. Se determina la importancia de los criterios clínicos y radiológicos 

propuestos hasta la actualidad, y se demuestra la efectividad del tratamiento de primera línea. 

Palabras clave: oftalmoplejía dolorosa; parálisis del sexto nervio craneal; síndrome del seno 

cavernoso; síndrome de Tolosa-Hunt; cefalea unilateral periorbitaria. 
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ABSTRACT 

Introduction: Painful ophthalmoplegia is an unusual syndrome in daily practice, however, it 

includes a range of diagnostic possibilities that must be considered to guide complementary tests. 

Tolosa-Hunt syndrome is a rare cause of painful ophthalmoplegia, which is why its appearance is 

clinically interesting. 

Objective: To describe the clinical and imaging manifestations of Tolosa-Hunt syndrome, as it is 

considered an illustrative case of unilateral painful ophthalmoplegia syndrome, with no 

involvement of other cranial nerves. 

Case report: This is the case of a young adult who presented acute orbital pain and unilateral 

headache associated with ophthalmoplegia of the sixth cranial nerve without apparent cause. His 

diagnosis was decided as a Tolosa-Hunt syndrome, he responded satisfactorily to the treatment 

established with complete recovery of functionality. 

Conclusions: A case of exclusion is described, which needed several diagnostic proposals. The 

importance of the clinical and radiological criteria proposed to date is established, and the 

effectiveness of first-line treatment is validated. 

Keywords: painful ophthalmoplegia; sixth cranial nerve palsy; cavernous sinus syndrome; Tolosa-

Hunt syndrome; unilateral periorbital headache. 
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Introducción 

El síndrome de Tolosa Hunt está descrito como una cefalea unilateral periorbitaria asociada a 

restricción de los movimientos oculares por disfunción de uno o más nervios craneales implícitos 

en esta función.(1) Es de aparición súbita con una evolución subaguda que responde a tratamiento 

inmunomodulador; se ha propuesto como causa subsecuente una infiltración granulomatosa de 

origen idiopático en el seno cavernoso. 
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Descrita inicialmente por Tolosa en 1954 en un paciente con dolor orbitario izquierdo y pérdida 

visual ipsilateral progresiva, que finalmente fallece al tercer día y en la autopsia se demuestra 

inflamación granulomatosa de la arteria carótida y el seno cavernoso. Siete años más tarde Hunt y 

otros, informan el caso de seis pacientes que compartían la misma sintomatología y agregan que 

se trata de una etiología inexplicable. Finalmente, en el año de 1966, Smith y Taxdal,(2) publican 

cinco casos más y denominan a esta enfermedad como el síndrome de Tolosa-Hunt; 

adicionalmente concluyen que la administración de altas dosis de esteroides sistémicos produce 

en 48 horas una respuesta dramática con resolución de la oftalmoplejía dolorosa de los pacientes. 

Actualmente está catalogada como una enfermedad rara no genética.  

El objetivo de esta presentación es caracterizar las manifestaciones clínicas e imagenológicas del 

síndrome de Tolosa-Hunt.  

Presentación del caso 

Paciente masculino de 20 años de edad, sin antecedentes patológicos personales o familiares, de 

ocupación estudiante, sin hábitos tóxicos, el cual acude por presentar tres semanas de evolución 

con dolor periorbitario derecho de aparición brusca con intensidad progresiva hacia la severidad, 

acompañado de cefalea ipsilateral que cede de forma parcial con analgésicos, en el transcurso de 

78 horas, el cuadro se exacerba con la aparición de diplopía binocular en la mirada primaria que 

empeora al movimiento, al examen físico general no existen alteraciones, al examen físico 

neurológico se observa oftalmoplejía del ojo derecho hacia la abducción sin alteración del resto de 

movimientos oculares, fondo de ojo normal, reflejos pupilares sin alteraciones, no hay compromiso 

del resto de los pares craneales (Fig. 1), 
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Fig. 1 - Parálisis del sexto par craneal derecho. 

Exámenes especiales 

Se inicia algoritmo diagnóstico con evaluación oftalmológica por dicha especialidad sin hallar 

hallazgos patológicos fuera de los antes mencionados, se realizan exámenes en sangre tales como 

hemograma completo, química sanguínea, PCR, VSG, electrólitos, ANA, ANCA c y p, anti-DNA, 

complemento, sin existir alteraciones, serología: VDRL y VIH no reactivos, punción lumbar con 

estudio de líquido cefalorraquídeo: citoquímico, VDRL, citológico, microbiológico, sin encontrar 

anomalías; tomografía simple de cráneo sin alteración estructural. Se indica resonancia magnética 

nuclear simple y contrastada de cráneo donde se observa reforzamiento de Gadolinio en seno 

cavernoso derecho observada en imagen ponderada en T1 tanto en el corte axial como en el coronal 

(Fig. 2).  

Se concluye como síndrome de Tolosa-Hunt al cumplir los criterios clínicos e imagenológicos 
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Fig. 2 - A) Corte coronal y B) axial, reforzamiento de seno cavernoso derecho. 

Tratamiento 

Se instaura tratamiento con metilprednisolona intravenoso en bolo por 3 días a dosis de 500 mg 

cada día. Hubo cese absoluto de la cefalea a las 24 h pero persistencia de la oftalmoplejía y la 

consecuente diplopía; se mantiene tratamiento esteroideo por vía oral al alta con prednisona a dosis 

de 1 mg/kg/día, por 2 semanas y posterior descenso paulatino de la dosis.  

En la evaluación de control el paciente refiere menor sensación de diplopía con oftalmoparesia a 

la exploración y posterior resolución total (Figs.3 y 4). 

Fig. 3 - Abducción después de un mes de tratamiento. 
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Fig 4 - Abducción después de dos meses de tratamiento. 

Discusión 

La oftalmoplejía dolorosa se refiere a un síndrome unilateral caracterizado por afectación única o 

múltiple de nervios craneales utilizados en esta función, de instauración aguda, crónica o 

recurrente y debido a múltiples causas que son consideradas en el diagnóstico etiológico entre las 

que se incluyen aquellas de causa tumoral, inflamatoria infecciosa y no infecciosa, malformaciones 

vasculares, traumáticas e incluso metabólicas.(3) 

Una de ellas y muchas veces tomada como diagnóstico de exclusión debido a su baja incidencia, 

es el síndrome de Tolosa Hunt, con una incidencia anual estimada de 1 caso por millón de 

habitantes, generalmente en paciente adultos jóvenes, aunque se han informado múltiples casos en 

edad pediátrica y geriátrica.(4,5,6) 

Se documenta además, coexistencia de situaciones añadidas que hacen al síndrome de Tolosa Hunt 

más propenso al subdiagnóstico, lo asocian con la diabetes mellitus,(7,8) el trauma ocular,(9) la 

tiroiditis de Reidel(10) y con el uso de medicamentos.(11) Aunque no ha habido una etiología 

autoinmune clara asociada, puede ser esta enfermedad un síntoma de otros trastornos inflamatorios 

sistémicos autoinmunes como el lupus eritematoso sistémico,(12) sarcoidosis y la granulomatosis 

de Wegener,(13)  

En 1981 el síndrome del Tolosa Hunt es aceptado como entidad nosológica por la Sociedad 

Internacional de Cefaleas (IHS) y se establecen los primeros criterios diagnósticos, revisados más 
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recientemente en los años 2004, 2008, 2014 y finalmente en el 2018.(14,15) Se consideran como 

criterios esenciales: cefalea unilateral, inflamación granulomatosa demostrada por resonancia 

magnética o biopsia y paresia de uno o más nervios oculomotores.  

Su etiología aún es incierta, aunque las teorías empleadas hasta el momento son de inflamación 

inespecífica debido al exceso de generación de fibroblastos y aumento de la presencia de linfocitos 

y células plasmáticas en el seno cavernoso.(16) 

La clínica habitual es dolor, que puede describirse como agudo, punzante e intenso. El dolor 

generalmente se encuentra en la región periorbitaria, pero a menudo puede ser retroorbital con 

extensión en las áreas frontal y temporal. El dolor tiende a ser el síntoma de presentación y puede 

preceder a la oftalmoplejía hasta por 30 días, tiende a tener un curso recurrente y remitente, con 

ataques cada pocos meses o años. Otras características asociadas incluyen la participación de los 

tres nervios motores oculares en diferentes combinaciones, lo que conduce a la oftalmoplejía. La 

rama oftálmica del nervio trigémino se ve comúnmente afectada. También puede haber afectación 

simpática (síndrome de Horner de neurona de tercer orden, en aproximadamente 20 % de los casos) 

o afectación parasimpática (oculomotora) que conduce a anomalías pupilares.(17)

Los hallazgos imagenológicos se visualizan mediante resonancia magnética nuclear, la cual a 

menudo revela una anormalidad en el seno cavernoso afectado siendo el margen dural convexo y 

el tejido anormal isointenso en imágenes ponderadas en T1 y ligeramente hipointenso en 

secuencias potenciadas en T2, el tejido anormal se realza notablemente con el contraste.(18)  

Los datos anteriores, a pesar de considerarse con una alta sensibilidad, se han catalogado con 

especificidad intermedia,(19) como lo fue en el paciente presentado.  

Es muy prometedora la técnica de difusión (DWI), ya que la restricción delinea la extensión de la 

lesión e incluso se puede monitorear la respuesta a la terapia.(20) 

Los corticoesteroides constituyen el tratamiento de elección por su acusada respuesta en relación 

con el dolor en la fase aguda, sin embargo, aún existen controversias sobre la vía de administración, 

dosis óptima, período de terapia y tratamiento en grupos especiales como mujeres embarazadas y 

niños.(21) Lo usual es iniciar con dosis altas y reducción paulatina con una duración total de 3 o 4 

meses. Se han documentado múltiples casos con resistencia a este grupo de medicamentos, se 

estima que 50 % de pacientes presentan recurrencias.(22) Las alternativas terapéuticas son limitadas, 

en el caso presentado la administración de esta terapia fue satisfactoria en el curso de la evolución. 
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La infusión con 300 mg de infliximab proporciona una recuperación dramática en pacientes con 

recurrencia de dolor de cabeza y diplopía cuando se disminuye la prednisona, o en aquellos que 

han presentado efectos adversos no tolerables relacionados con el uso crónico del esteroide.(23)  

Otra alternativa recientemente aplicada es la radiocirugía con gamma knife, que es una radioterapia 

de fracción única, ofrece una mejora muy dramática con la aplicación de un volumen de radiación 

focalizada en la lesión con menor afectación de tejidos normales que rodean al objetivo. Esta 

alternativa puede ser utilizada como tratamiento en pacientes intolerantes a esteroides, en recidivas 

o en aquellos que han desarrollado eventos adversos. (24,25)

Se concluye que se describe un caso de exclusión, en el que fueron necesarias varias propuestas 

diagnósticas. Se determina la importancia de los criterios clínicos y radiológicos propuestos hasta 

la actualidad, y se demuestra la efectividad del tratamiento de primera línea. 
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