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Resumen: 
El síndrome de Tolosa Hunt (STH), descrito por primera vez en 1954, es un cuadro de 
dolor orbital unilateral de etiología desconocida; generalmente recurrente, que se asocia 
a oftalmoplejía ipsilateral y presenta buena respuesta a tratamiento esteroidal sistémico. 
Presentamos el caso de un hombre de 22 años con cefalea bitemporal y oftalmoplejía 
izquierda que presenta notable mejoría a las 24 hrs de tratamiento esteroidal. A raíz de 
este caso se realizó una revisión de la literatura actual concerniente a esta entidad 
nosológica. 
 
Tolosa Hunt syndrome (THS), discribed in 1954 at first time, is a painful 
ophthalmoplegia characterized by often recurrent unilateral orbital pain, asociated 
ipsilateral oculomotor palsy and respond promptly to systemic corticosteroid therapy. 
We present a 22-year-old man case admitted because of bicraneal headache and left 
ophthalmoplegia, resolved within 72 hours after sistemic steroid treatment. Thus, 
inspire on his case we reviewed the actual literature concern to this nosological entity.  
 
 
Introducción: 
 
En el año 1954, Eduardo Tolosa, neurocirujano español, describió por primera vez el 
caso de un hombre de 47 años con dolor retroorbitario unilateral asociado a disfunción 
ipsilateral de los nervios oculomotores y de la rama oftálmica del trigémino. El paciente 
falleció durante la cirugía y la anatomía patológica demostró una reacción inflamatoria 
granulomatosa que infiltraba la porción intracavernosa de la carótida interna y de los 
nervios craneales adyacentes (Tolosa 1954). Posteriormente, en 1961, William Edgard 
Hunt, neurólogo norteamericano, presentó seis casos compatibles con la descripción 
previa de Tolosa, acuñando los primeros criterios diagnósticos de este nuevo síndrome y 
además, señala la buena respuesta de los pacientes al tratamiento esteroidal (Hunt 
1961). Cinco años más tarde se identifica a esta entidad nosológica como el síndrome de 
Tolosa-Hunt (Smith 1966) y en 1988 es finalmente aceptado como entidad nosológica 
por la Sociedad Internacional de Clasificación de Cefaleas (ICHD 1988). 
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Caso clínico: 
 
 
Hombre de 22 años con antecedente de consumo diario de marihuana y alcohol 
ocasional, sin otros antecedentes. Un mes previo al ingreso inicia cuadro de cefalea 
bitemporal que se  presenta diariamente, de carácter punzante, intensidad 7/10, de 
predominio vespertino y asociada a fotopsias. El dolor no presenta irradiaciones ni se 
asocia a vómito, diplopía, fiebre ni intercurrencias médicas. Cinco días previo al ingreso 
se agrega ptosis del ojo izquierdo por lo que decide consultar. No refiere historia de 
cefaleas previas, 
Al examen físico se evidencia disestesia de región frontal izquierda (V1), ptosis 
palpebral a izquierda, midriasis fotorreactiva y parálisis de músculos recto interno y 
recto  superior ipsilateral. No hay presencia de soplo palpebral. 
Exámenes de laboratorio: Hemograma completo, protrombina, TTPK, función renal y 
electrolitos normales. Elisa VIH negativo y VRDL no reactivo. Punción Lumbar sin 
hallazgos patológicos. 
Se solicita Tomografía Axial Computarizada de cerebro (TAC cerebral) que muestra 
asimetría de senos cavernosos, sin Hemorragia Subaracnoidea (fig. 1). La Resonancia 
Nuclear Magnética (RNM) (fig. 2) demuestra  signos compatibles con reacción 
inflamatoria en el seno cavernoso izquierdo. Además se solicitó AngioTAC que resultó 
normal y Radiografía de tórax, sin evidencia de posibles granulomas. 
Luego de la administración de corticoides sistémicos (prednisona 1 mg/kg/día) el 
paciente presenta notoria mejoría de dolor, desapareciendo a las 72 hrs y luego de 5 
días, persiste sólo con leve compromiso del recto interno, por lo cual se da de alta con 
control ambulatorio. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Figura 1.  
TAC de cerebro con contraste 
que revela engrosamiento del seno 
cavernoso izquierdo. 
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Figura 2 
RNM de cerebro con gadolinio, que muestra reforzamiento con el medio de contraste y 
engrosamiento del seno cavernoso izquierdo 
 
 
 
Epidemiología 
 
El síndrome de Tolosa Hunt es una entidad infrecuente, con reportes aislados de casos 
en la literatura internacional y cuya incidencia es desconocida. Se puede presentar a 
cualquier edad, desde la primera a la octava década de vida. No tiene predisposición por 
género, con una media de edad cercana a los 44 años. Los pares craneanos más 
afectados son: tercero (79%), sexto (45%), cuarto (32%), quinto (25%); con 
compromiso de múltiples pares craneanos en el 70% de los casos (La Mantia 2004). 
 
Etiología 
 
La aparición de los síntomas se explica por la inflamación granulomatosa inespecífica 
del seno cavernoso, la fisura orbitaria superior o la órbita. Los factores gatillantes que 
generan el proceso inflamatorio en el seno cavernoso son aún desconocidos.  
Aunque aparentemente no hay un proceso infeccioso en la mayoría de los casos, se ha 
descrito el caso de una mujer de 43 años con cefalea y oftalmoplejía del VI par 
izquierdo cuya RNM no tenia evidencia de inflamación de seno cavernoso. Fue tratada 
con esteroides sistémicos con buena respuesta inicial, no obstante, 4 meses más tarde 
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recidivaron los síntomas. La RNM de control demostró presencia de tejido inflamatorio 
en el seno cavernoso; la histopatología evidenció invasión por actinomyces. La paciente 
presentó buena respuesta a tratamiento con Penicilina G (Mandrioli 2004).  
 
Cuadro clínico 
 
El dolor es el síntoma cardinal; característicamente es unilateral, pero hay casos 
descritos con compromiso bilateral; dura en promedio 8 semanas sin tratamiento 
médico, tiempo que es reducido dramáticamente a menos de 72 hrs con el uso de 
esteroides en la mayoría de los casos (Colnaghi 2008).  
El dolor usualmente es descrito como intenso, de carácter urente, lacerante o punzante. 
Su localización es periorbital, frecuentemente irradiado hacia la región retroorbital, 
frontal y temporal (Kline 2001).  
La parálisis de los nervios oculares motores puede coincidir con el inicio de la cefalea o 
aparecer  hasta  2 semanas más tarde (Kline 2001). Se ha descrito además el 
compromiso del V par (trigémino), generalmente la rama frontal (V1), e incluso el 
compromiso de los nervios craneanos óptico, facial y acústico. La inervación simpática 
de la pupila puede verse afectada ocasionalmente (Colnaghi 2008) 
 
Criterios Diagnósticos 
 
Una anamnesis exhaustiva y el examen físico característico configuran la primera 
aproximación para la sospecha diagnóstica. La Tabla 1 muestra los actuales criterios 
diagnósticos de Síndrome de Tolosa Hunt, definidos por primera vez en 1998 y 
revisados en 2004 por la International Clasification Headaches Diseases Second 
Edition. 
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Según se observa en los criterios mencionados, es muy importante descartar otras 
causas de oftalmoplejía dolorosa como: �,
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En una revisión reciente de la literatura (Colnaghi 2008) se reconoce que el síndrome de 
Tolosa Hunt obedece a la presencia de tejido granulatorio tanto en el seno cavernoso, 
fisura orbitaria superior o en la misma orbita,  e incluso excepcionalmente, puede cursar 
con compromiso intracraneano, no siendo la extensión de la enfermedad un factor 
pronóstico. 
La RNM es el examen de elección para el estudio de esta patología, con una 
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sensibilidad aproximada de un 92% (La Mantia 2004), aunque la biopsia aún se 
justificaría en algunos casos para certificar la naturaleza del tejido patológico (Colnaghi 
2008).  
Si bien aún no está estandarizada la técnica de RNM que se debería utilizar en el 
diagnóstico del STH (Jiménez-Roldán 2006, Colnaghi 2008), está descrito que se 
observa un engrosamiento convexo del seno cavernoso sintomático debido a tejido 
anormal, que es isointenso en comparación con la sustancia gris en imágenes TR/TE 
cortas e hipoisointenso en TR/TE largos (Pascual 1999). Se sugiere que el protocolo de 
estudio debiera incluir T1 weighting, turbo-T2, FLAIR y T1 weighting (imágenes 
realzadas) después del contraste (La Mantia 2004). Recientemente se ha postulado que 
el uso de la secuencia “Selective partial inversion recovery MRI” (SPIR MRI) facilitaría 
la diferenciación de lesiones patológicas de la anatomía normal del seno cavernoso 
(Colnaghi 2006). 
Varios autores más han reportado los beneficios de la RNM, tanto en el diagnóstico 
como en el seguimiento de estos pacientes, sugiriendo su inclusión como elemento 
indispensable para realizar el correcto diagnóstico (Kline 2001, La Mantia 2004, 
Colnaghi 2006-2008, Jain 2008). Además, ayuda al diagnóstico diferencial con otras 
patologías que se pueden manifestar como oftalmoplejía dolorosa, principalmente el 
pseudotumor orbitario, que se presenta con un cuadro clínico similar, pero que en la 
RNM además se encuentra engrosamiento de los tendones y músculos oculares (Mora 
de Oñate 2007). 
 
Tratamiento 
 
 
El tratamiento estándar son los corticoides sistémicos. Aunque aún no existe consenso 
respecto a las dosis óptimas y vía de administración, las dosis usualmente utilizadas 
fluctúan según fármaco y presentación entre 1 mg/kg día de prednisona oral a 500-1000 
mg/día de metilprednisolona endovenosa (Colnaghi 2006). Se ha descrito que la 
respuesta al dolor con este tipo de tratamiento ocurre antes de 72 horas en 
aproximadamente el 80% de los pacientes (Colnaghi 2008), mientras que la 
oftalmoplejía puede tardar semanas a meses en desaparecer pese al inicio temprano de 
terapia adecuada. Estas observaciones contradicen los criterios diagnósticos actuales 
que consideran el alivio, tanto del dolor como de la paresia oculomotora, dentro de las 
72 hrs. siguientes al inicio de terapia esteroidal (Colnaghi 2008). La duración adecuada 
del tratamiento permanece aún incierta, encontrándose en la práctica rangos muy 
variables de tiempo, desde semanas a meses (Kline 2001, O’Connor 2009). 
A pesar de que la mejoría clínica puede ser relativamente rápida, la resolución de los 
signos radiológicos característicos de la RNM suele ser más tardía. Se sugiere 
monitorización con este examen, al menos en una ocasión, una vez recuperado los 
síntomas para evaluar la desaparición del tejido (La Mantia 2006). Además sería útil 
para evaluar la respuesta a tratamiento y en la definición del momento de retiro de los 
medicamentos (Colnaghi 2006, 2008). 
La suspensión del tratamiento esteroidal puede generar retorno del dolor en un 20% de 
los pacientes con síndrome de Tolosa Hunt, sin embargo este hecho se encuentra más 
asociado con una causa secundaria de oftalmoplejía dolorosa (67% de recurrencia), la 
que se recomienda investigar en estos casos (La Mantia 2004). 
Las recurrencias a largo plazo se presentan en cerca de la mitad de los pacientes (La 
Mantia 2004). Se ha descrito que los pacientes con dosis más altas de esteroides 
tendrían menor probabilidad de recurrencia (Colnaghi 2008). En las recaídas los 
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pacientes pueden seguir siendo sensibles a los corticoides, por lo que éste debiera 
continuar siendo el tratamiento de primera línea (Jiménez-Roldán 2006). 
Entre los pacientes que no responden a corticoides, se pueden utilizar drogas de segunda 
línea, entre ellas las más comunes son: metotrexate (7.5 mg semanal oral) y azatioprina 
(2-3 mg/kg/dia). Recientemente se ha reportado el uso de infliximab (4 mg/kg) con 
buena respuesta clínica a partir de la segunda dosis (O’Connor 2009); también hay 
descrito casos en la literatura de respuesta a Radioterapia, similar a lo que ocurre con el 
pseudotumor orbitario (Mormoth 2000). 
Actualmente se recomienda el seguimiento de los pacientes por al menos dos años (La 
Mantia 2004), aunque se han reportado casos de recaídas posteriores (Jiménez-Roldán 
2006) 
�
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