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CASOS CLINICOS

Sindrome trofico del trigémino. Un caso con

extension infrecuente

Trigeminal trophic syndrome. A case with infrequent extension

Agustina Zambernardi', Marianela Digilio?, Rubén Spiner®, Roberto Schroh*y Daniel Feinsilber’

RESUMEN

El sindrome tréfico del trigémino (STT) es una causa poco frecuente
de dlcera facial cronica secundaria a una lesion central o periférica del
nervio trigémino. Suele presentarse como una Ulcera hipoestésica,
sobre un drea de disestesia, que respeta la linea media. Los estudios
histopatoldgicos y de laboratorio son inespecificos, pero Utiles para
descartar otras causas. El abordaje del sindrome requiere una par-
ticipacion multidisciplinaria y, a pesar de los esfuerzos terapéuticos,

ABSTRACT

Trigeminal trophic syndrome (TTS) is a rare cause of chronic facial
ulcer related to the central or periferic damage to the trigeminal
nerve. It is usually observed as a hypoesthesic ulcer over a
dysesthesic skin area, that spares the medial line. Histology and
laboratory are not specific but relevant to rule out other causes.
The treatment requires multidisciplinary care and, despite
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CASO CLINICO

Corresponde a un paciente de 46 afos, interna-
do en el servicio de clinica médica para el estudio de
un tumor renal, que presentaba ulceras faciales y del
cuero cabelludo de aproximadamente 2 afios de evo-
lucién. Tenia como antecedentes herpes zdster con
compromiso de la rama oftdlmica y amaurosis secue-
lar del ojo izquierdo, 2 afios antes de la aparicién de
las tlceras.

la evolucion puede ser errética. Presentamos el caso de un paciente
con diagndstico tardio de STT, con compromiso extenso de la mitad
izquierda del rostro.

Palabras clave: Ulcera facial crénica inespecifica, sindrome tréfico
del trigémino.
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therapeutic efforts, the outcome can be erratic. We present a
patient with delayed diagnosis of TTS with extensive compromise
of the left side of his face.
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La tomograffa computarizada (TC) evidencié un en-
grosamiento de la mucosa del seno maxilar homolateral
a la lesién cutdnea. No se pudieron realizar la resonancia
magnética ni los potenciales evocados para evaluar la con-
duccién nerviosa debido al mal estado general del paciente.

Durante el estudio de las tlceras, recibid el diag-
néstico de HIV positivo y comenzé el tratamiento an-
tirretroviral. Ultimo recuento de linfocitos T CD4":

99 cél./mm?® y carga viral: 77600 copias.
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En el examen fisico se constataron multiples le-
siones ulcerocostrosas e indoloras en la regién pa-
rietal, acompanadas de dreas alopécicas, y otras de
similares caracteristicas en los labios. En el ala nasal
izquierda se evidencié la destruccién del tejido car-
tilaginoso con respeto del tip. En el drea paranasal
izquierda se observé una lesién cicatrizal hipopig-
mentada y atréfica. Cabe destacar la presencia de
opacidad de la cérnea izquierda y la lateralizacién
izquierda de todas las lesiones (Fotos 1 y 2). Ade-
mds, referfa parestesias en esa zona, por lo que ma-
nipulaba constantemente el 4rea.

Antes de la internacién, se realizaron estudios
multiples de las tdlceras que informaron hallazgos
inespecificos por histopatologia y se descarté su ori-
gen infeccioso. Durante la hospitalizacién, se aislé
Staphylococcus aureus sensible a la meticilina en el
exudado purulento de una dlcera de la mejilla iz-
quierda, que requirié tratamiento con cefalexina. Por
la persistencia del cuadro clinico, se tomé una nueva
biopsia de la dlcera nasal, que informé también ha-

llazgos inespecificos (Foto 3).

FOTO 1: Hemicara derecha: indemne.

FOTO 2: Hemicara izquierda: tlceras a nivel frontoparietal, ala nasal y comi-
sura labial. Nétense el respeto de la punta nasal y la elevacion de la comisura
labial por retraccion.

FOTO 3: Hallazgos vinculables con una tlcera inespecifica (HyE, 100X).

Dados el antecedente de herpes zdster, el cuadro
clinico caracteristico y los hallazgos histopatolégicos
inespecificos, y descartadas otras posibles etiologfas, se
arribé al diagndstico de STT.

Se indicaron curaciones himedas oclusivas y se-
guimiento en conjunto con el servicio de salud men-
tal. El paciente murié6 a los 2 meses por una causa no
relacionada.

COMENTARIOS

El sindrome tréfico del trigémino (STT) es una en-
tidad rara de tlcera facial secundaria a la lesién de la
rama sensitiva del V par craneal. Se lo encuentra en la
literatura especializada con los nombres de “ulceracién
neurotréfica del trigémino”, “neuropatia del trigémino
con ulceracién nasal”, “ulceraciéon tréfica del ala nasal”
o “ulceracién en arco”. Wallenberg lo describié por
primera vez en 1901 y, en 1933, Loveman y McKenzie
lo vincularon a una lesién del V par craneal'.

El STT es una entidad de frecuencia baja, aunque
se cree que estd subdiagnosticado. Se han comunicado,
desde 1933 hasta 2002, 123 casos® y, en otra revisién
entre 2003 y 2012, 61 casos mds’. La mayoria com-
prometen la rama maxilar del trigémino, con el conse-
cuente dafio del ala nasal y la mejilla, con respeto de la
punta de la nariz. Estos hallazgos se observaron en el
paciente del caso analizado, quien, ademds, presentaba
un compromiso extenso en el territorio inherente a las
tres ramas del V par craneal.

Las causas predisponentes de STT son diversas, pero
tienen en comun el dafio periférico o central del V par
craneal. Antes se lo asociaba a la ablacién del ganglio de
Gasser como tratamiento de la neuralgia del trigémino.
En la actualidad, se incluyen otras causas neuroldgicas,
como los accidentes cerebrovasculares, la insuficiencia ver-
tebrobasilar, el neurinoma del actstico, el parkinsonismo
posencefilico, la siringobulbia, el meningioma, el astroci-
toma y los traumas, entre otras’. Las secundarias al herpes
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zoster se describieron tanto en adultos como en nifios"*°

y la latencia, en promedio, es de 1 a 2 afios, con un rango
amplio desde semanas hasta 30 afos'"®.

Si bien durante muchos afos se lo describié como
una patologia meramente artefacta, hay algunos aspec-
tos moleculares inductores de la lesién del tegumento.
Bove ¢t dl. lo refieren como una desregulacién de los
neuropéptidos, como la sustancia P y la hormona esti-
mulante de melanocitos alfa (a-MSH)°. A favor de la
teorfa molecular, se ha informado la ausencia de filetes
nerviosos en las biopsias del drea de disestesia afecta-
da por STT*'. Se advierten un engrosamiento de los
nervios periféricos en la dermis reticular e infiltrados
mixtos, perineurales, pero sin constituir una auténtica
neuritis. Son cambios inflamatorios en el contexto de
la afeccidn, sin correlato especifico.

Clinicamente se observan tlceras tinicas o multiples,
de bordes irregulares pero bien definidos, casi siempre
asintomdticas y unilaterales, que asientan sobre un 4rea
con disestesias que llevan a una manipulacién persistente
del drea afectada por el propio paciente y derivan en la
aparicién de lesiones autoprovocadas. La cara es el sitio
més afectado, con predominio del ala nasal y la mejilla. La
punta nasal se encuentra respetada de manera caracteristi-
ca. Menos a menudo se ven lesiones en el cuero cabelludo,
el labio superior, los cantos interno y externo, el paladar, la
regién auricular, la mandibula, etc.>*%.

Los diagndsticos diferenciales son diversos e incluyen
causas infectoldgicas, como enfermedad de Hansen, ldes,
micosis profundas (mucormicosis, aspergilosis, esporotri-
cosis, blastomicosis, paracoccidioidomicosis), micobac-
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teriosis o leishmaniasis. También causas dermatoldgicas,
como carcinoma espinocelular y basocelular, o linfoma
NK, y otras patologfas, como pioderma gangrenoso, gra-
nulomatosis de Wegener, arteritis de la temporal y derma-
titis artefacta asociada a un trastorno obsesivo compulsivo.
La exclusidn de estas causas, con el apoyo de la histopa-
tologfa y el laboratorio, es fundamental para confirmar la
sospecha clinica de STT*

El objetivo principal del tratamiento es detener la
progresién de la tlcera y permitir su reparacién. Re-
quiere un abordaje multidisciplinario. Es importante
la participacién del equipo de salud mental para edu-
car y concientizar al paciente del dafio autoprovoca-
do. La interconsulta con oftalmologfa es obligatoria si
estd comprometida la rama oftdlmica del trigémino.
Respecto del tratamiento dermatoldgico, se aconsejan
curaciones locales y oclusién de las heridas. En defec-
tos muy extensos, la cirugia reparadora con colgajos
pediculados de dreas inervadas es una buena opcidn.
Se han ensayado diversos tratamientos médicos con
gabapentina, carbamazepina, pregabalina, amitriptili-
na, diazepam, clorpromazina, vitamina B y terapia de
electroestimulacién nerviosa transcutdnea, con resul-
tados variables'. El paciente del caso analizado murié
luego del diagndstico por una causa no relacionada, sin
haberse podido evaluar la respuesta terapéutica.

El STT es una patologia infrecuente e importante
de recordar ante la presencia de tlceras crénicas que
afectan unilateralmente la cara o el cuero cabelludo.
Este caso ejemplifica la evolucién mutilante que puede
observarse debido a su progresién natural.
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