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Sindrome troéfico trigeminal

Trigeminal trophic syndrome

Maria Lertora!, Patricia Della Giovanna?, Hugo Néstor Cabrera’® y Sandra Garcia*

RESUMEN

El sindrome trofico trigeminal es una enfermedad infrecuente carac-
terizada por Ulceras faciales autoprovocadas en regiones de anestesia
0 hipoestesia, secundarias al dafio del nervio trigémino. Presentamos
tres casos de este sindrome en sequimiento en nuestro centro.

ABSTRACT

Trigeminal trophic syndrome is an uncommon disease characterized by
self-inflicted facial ulcers in anesthetic or hypoesthetic areas, secondary
to trigeminal nerve damage. We present three cases in follow up at our
hospital.
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INTRODUCCION

El sindrome tréfico trigeminal (STT) es una cau-
sa infrecuente de ulceras faciales autoprovocadas des-
cripto por Wallenberg en 1901. También conocido
como ulceracién neurotréfica trigeminal, es desenca-
denado tras el dafo al nervio trigémino, que genera
anestesia o disestesia predominante en el 4rea perina-
sal y ulceracién autoinflingida en el ala nasal'2.
SERIE DE CASOS
Caso clinico 1

Una paciente de 83 afos, con antecedente de trata-
miento ablativo con alcoholizacién del ganglio de Gas-
ser por neuralgia del trigémino, consultd por una der-
matosis localizada en el ala nasal derecha, caracterizada
por una tlcera asociada a hipoalgesia y parestesias. En
el interrogatorio, refirié una manipulacién continua
de la zona. Cabe destacar que entre la ablacién del
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ganglio de Gasser y la aparicién de la dermatosis trans-
currieron 40 afos (Foto 1).

e

FOTO 1: Ulcera en el ala nasal derecha.
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Caso clinico 2

Una paciente de 60 afnos consulté por una derma-
tosis localizada en el ala nasal derecha, caracterizada
por una ulcera que aparecié después de 6 meses de

haber sufrido un accidente cerebrovascular isqué-
mico con hemiplejia faciobraquiocrural derecha. La
paciente referfa manipular constantemente la zona
(Foto 2).

FOTO 2: Ulcera en el ala nasal derecha.

Caso clinico 3

Una paciente de 59 afios consulté por la presencia
de una dermatosis de 3 afios de evolucién, ubicada en
la piel del cuero cabelludo y caracterizada por tlceras
cubiertas por costras. A su vez, se encontraba en segui-
miento por el servicio de oftalmologfa debido a una tl-
cera en la cérnea derecha. La paciente presentaba ante-
cedentes de neuralgia del trigémino del lado derecho,
que requirié una intervencién quirdrgica (Foto 3).

En las tres pacientes, las biopsias de piel informa-
ron sobre cambios inflamatorios crénicos inespecificos
y se descartaron las causas infecciosas. Los resultados de
laboratorio fueron normales y las tomografias compu-
tadas del macizo facial no evidenciaron datos positivos.

FOTO 3: Ulcera en el cuero cabelludo.
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COMENTARIOS

El STT se describe con una trfada caracterizada
por la presencia de una tlcera en el ala nasal asociada
a parestesias y anestesia en grado variable, secundaria
al dafo del nervio trigémino o sus ramas*>.

Afecta a ambos sexos, con un ligero predominio
en las mujeres’. La edad de presentacién varia y es
mds frecuente en los adultos, con un promedio de
edad de 60 anos®’. Estos datos concuerdan con las
caracteristicas de los casos presentados en cuanto al
sexo y la edad. El periodo de latencia entre el evento
desencadenante y el inicio de la sintomatologfa pue-
de oscilar desde dias hasta décadas, con un promedio
de latencia de un afio®>. En nuestra experiencia, los
casos 2 y 3 tuvieron un periodo de latencia de 6 me-
ses. Destacamos que la paciente del caso 1 presentd
el STT después de 40 afios de la ablacién del ganglio
de Gasser.

Si bien las causas desencadenantes son multiples,
las principales son las iatrogénicas (ablacién del nervio
trigémino) y los accidentes cerebrovasculares®. Otras
etiologias incluyen cirugfa craneofacial, traumatismo,
tumores (astrocitomas, meningiomas), infecciones
(sifilis, herpes zdster, lepra, varicela), insuficiencia
vertebrobasilar, trastornos psiquidtricos, enfermedad
de Alzheimer, neuroma del actstico, depdsitos ami-
loides, dafio neuroldgico posparto y uso de marihua-
na sintética. Es idiopdtico en un 5% de los casos®”.

Clinicamente, se caracteriza por la triada compues-
ta por anestesia, parestesias y ulceracion del ala nasal, la
cual es la localizacién mas frecuente®. En ocasiones, se
acompafia de compromiso de la frente, mejilla y labio
superior homolateral. Otras ubicaciones comprenden
labio superior, mejilla, frente, orejas, mandibula, pala-
dar y cuero cabelludo. Rara vez, puede comprometer
los ojos, huesos, cerebro y senos paranasales®.

Las tlceras pueden ser tnicas o multiples, en oca-
siones comprometen grandes superficies. Si bien suele
ser unilateral con mayor afectacién del lado derecho,
se ha publicado un caso de presentacién bilateral®’.
Dos de las pacientes tuvieron un cuadro caracteristico
con compromiso del ala nasal derecha, mientras que
la del caso 3 presentd tlceras en el cuero cabelludo y
compromiso de la cérnea del lado derecho, por lo que
destacamos lo infrecuente de esta localizacion.

En cuanto a la sintomatologia acompaiante, la hi-
poestesia y la anestesia, la sensacién de hormigueo, la
quemazdn, el ardor y el prurito fueron los mds referi-
dos*>”7.

Con respecto a la fisiopatogenia, el prurito de ori-
gen neuropdtico vinculado al dafo nervioso da lugar a
un rascado crénico que, como no provoca dolor por la
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anestesia, favorece la formacién de tlceras®>>!'°. Estas
persisten por la manipulacién repetitiva de la zona,
en general durante el sueio e, incluso, durante la vi-
gilia de modo inconsciente®'’.

Aunque los antecedentes neurolégicos y el cua-
dro clinico de ulceraciones unilaterales son claves
diagndsticas, se deben realizar estudios histolégicos,
microbioldgicos y de laboratorio para descartar diag-
nésticos diferenciales como carcinoma basocelular o
espinocelular, infecciones, leishmaniasis, histoplas-
mosis, paracoccidioidomicosis, vasculitis y dermatitis
facticia*®*'". En el caso de esta tltima, los estudios de
laboratorio son normales y la biopsia de piel descarta
otras causas de tlceras faciales. El antecedente neuro-
16gico es el factor que puede dividir ambas entidades.
Por otra parte, los pacientes con dermatitis facticia
suelen padecer una dermatosis bilateral que no respe-
ta la topografia cldsica del STT, refieren que el rasca-
do de las lesiones les genera una sensacién de alivio y
reconocen que el cuadro es autoprovocado®®?.

En relacién con el tratamiento, todavia no se cuen-
ta con un protocolo definido*®. Representa un desafio
terapéutico y debe ser abordado por un equipo mul-
tidisciplinario con la participacién de dermatélogo,
oftalmélogo, neurdlogo, psicdlogo y cirujano®®”!". El
primer paso, y el mds importante, consiste en la educa-
cién del paciente y poder transmitirle la caracteristica
de la autoprovocacién de las lesiones y la importancia
de controlar la manipulacién de la zona*’.

Como medidas generales, se pueden utilizar me-
didas oclusivas locales durante el descanso y se acon-
seja el uso de guantes, ademds de hacer hincapié en
que el paciente tenga las ufias cortas. Las alternativas
farmacol6gicas incluyen gabapentina, carbamaze-
pina, amitriptilina y pregabalina, las cuales pueden
combinarse con tacrolimus al 0,1% local.

Los esquemas propuestos consisten en el uso de
gabapentina 200 mg/dia combinado con tacrolimus
al 0,1% tépico, carbamazepina 200 mg 3 veces por
dia y amitriptilina 25 mg 3 veces por dia combinada
con diazepam. Los beneficios clinicos con el uso de
pregabalina fueron limitados. Las respuestas terapéu-
ticas con estos esquemas se observaron entre el mes
y los 6 meses; las recaidas fueron frecuentes'?. Tam-
bién se describié el uso de suplementos de vitamina
B y de infiltraciones con triamcinolona. Los esteroi-
des tépicos no fueron eficaces. Entre las alternativas
quirtrgicas, se encuentran la estimulacién eléctrica
transcutdnea del nervio, la simpatectomia y, en los
pacientes que resuelven el hdbito de la autoprovoca-
cién de las lesiones, la cirugfa reconstructiva'*’. Se
publicé recientemente el caso de un paciente tratado
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con radiocirugia'. Es importante la realizacién de un
seguimiento prolongado’.

En nuestra experiencia, las tres pacientes fueron
tratadas con curaciones, medidas oclusivas y prega-
balina 50 mg/dfa. La paciente niimero 1 abandon el
seguimiento luego de indicado el tratamiento y se des-
conoce su evolucién. La paciente 2 present6 el cierre
parcial de la tlcera en el ala nasal derecha y abandoné
el seguimiento tras un afio de tratamiento. En el caso
de la tercera paciente, la evolucién fue favorable y estd
en la etapa de epitelizacion de la dlcera en el cuero ca-
belludo después de 3 meses de tratamiento (Foto 4). Se
encuentra en seguimiento conjunto con los servicios
de oftalmologfa, neurologia y psiquiatria. A pesar de
haber mejorado, persisten la sensacién de hormigueo
y el prurito, por lo que por el momento no se plantea
la posibilidad de disminuir la dosis de pregabalina. En
este caso, la educacién de la paciente respecto de su
enfermedad fue un pilar en el tratamiento.

El STT es una causa infrecuente de tlceras facia-
les autoprovocadas y representa un importante de-
safio diagnéstico y terapéutico. Si bien hasta ahora
no se cuenta con protocolos de tratamiento, creemos
que con el mayor conocimiento de la entidad serd
posible optimizar el abordaje y el seguimiento de los
pacientes afectados.

FOTO 4: Evolucion clinica favorable, con epitelizacion de la dlcera en la piel
del cuero cabelludo.
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*| Eleccién multiple: PLACA ERITEMATOVIOLACEA EN UN DEDO

Agostina Alonzo Caldarelli, Pilar Targize Vaquero y Marlene Goland

Servicio de Dermatologia, HIGA Prof. Dr. Rodolfo Rossi, La Plata, Provincia de Buenos Aires, Argentina

Una mujer de 37 afios, sin antecedentes pato-
dgicos de relevancia, consultd por la presencia
de una lesién en el pulpejo del segundo dedo
izquierdo de 8 meses de evolucion, asintomd-
tica, de comienzo abrupto y tamafio estable,
no relacionada con un traumatismo previo,
sangrante ante el roce minimo.

En el examen fisico se observaba una placa de
color rojo violdceo, de 7 mm de didmetro ma-

FOTO 1.

F

FOTO 2.

yor, con bordes bien definidos, superficie irre-
gulary una pstula central. No habia frémito ni
aumento de la temperatura local (Foto 1).

La dermatoscopia reveld un patrén monomor-
fo compuesto por multiples lagunas rojo-le-
chosas, bien delimitadas, de diferentes tama-
fios, distribuidas en toda la lesion (Foto 2).

1) i Cudl es su diagndstico més probable?
a) Hemangioendotelioma retiforme.
b) Angioma.
0) Angiogueratoma solitario.
d) Malformacion arteriovenosa digital acral.
e) Hemangioma capilar lobulillar.

—_ = — =

2) jQué estudio solicitarfa para arribar al diag-
nostico definitivo?

a) Ecograffa Doppler arterial y venosa.

b) Estudio histopatoldgico.

¢) Radiograffa de la mano.

d) Laboratorio con recuento de plaquetas.

e) Las opciones c. y d. son correctas.

3) ;Qué esperarfa encontrar en el estudio his-
topatoldgico?
a) Conductos vasculares arborizantes con patrén re-
tiforme y células endoteliales en forma de tachuela.
b) Vasos dérmicos entrelazados que forman
un ovillo capilar.
€) Vasos subepidérmicos dilatados asociados
con acantosis e hiperqueratosis.
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d) Mdltiples interconexiones entre las arte-
rias de mediano o gran calibre y las venas,
sin interposicién del lecho capilar.

e) Lobulillos pequefios de capilares dispues-
tos en una matriz fibromixoide, exofftica
y delimitados por un collarete epidérmico
hiperpldsico.

4) jQué tratamiento consideraria de eleccion?

a) Extirpacion total de a lesion.

b) Ldser.

¢) Crioterapia.

d) Conducta expectante.

e) Todas las opciones son correctas.

—_ = — =
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