. Pequeiieces y rarezas

Sindrome de Frey o auriculotemporal
en Pediatria: importancia de su

conocimiento

PUNTOS CLAVE

- El'sindrome de Frey o auriculotemporal es un cuadro
poco frecuente en Pediatria, posiblemente debido a
su infradiagnosticoy/o a la escasa bibliografia publi-
cada dada su benignidad y caracter autolimitado.

- El diagnostico es clinico: episodios recurrentes de
eritema facial en el territorio de inervacién del nervio
auriculotemporal desencadenados por estimulos
gustativos.

+ Se debe realizar un diagnostico diferencial con pato-
logia alérgica; reservando las pruebas alérgicas para
aquellos casos que ofrezcan dudas diagnosticas.

+ No precisa tratamiento. Se debe proporcionar una
adecuada informacion a los padres.

- Esimportante su reconocimiento para evitar pruebas
y tratamientos innecesarios.

INTRODUCCION

El sindrome de Frey fue descrito por Duphenix*en 1757y
publicado en 1923 por Lucja Frey? neurdloga polaca, quien
sugiere por vez primera la alteracion del nervio auriculo-
temporal®* como posible etiologia.

Es mas frecuente en el paciente adulto que en la infan-
cia*®. Se ha descrito tras infeccion, tumor, traumatismo o ci-
rugia en el area del nervio auriculotemporal*¢**. En la infancia
es frecuente el antecedente de forceps en el parto**++215,

La fisiopatologia es desconocida, siendo la hipdtesis mas
aceptada la regeneracion aberrante de las fibras del nervio
auriculotemporal tras una lesion previa***t2* o idiopatica,
posiblemente congénita (trayecto nervioso aberrante), en
los casos restantes* 3%,

La clinica es caracteristica y recurrente. Consiste en enro-
jecimiento de la region inervada por el nervio auriculotem-
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poral con la estimulacion gustativa o a los pocos minutos
deiniciarse esta, desapareciendo espontaneamente al cabo
de escasos minutos a una hora.

El diagnostico es clinico y no precisa tratamiento. Es im-
portante informar a la familia para evitar estudios o trata-
mientos innecesarios.

CASO CLINICO 1

Lactante varon de cinco meses.

Antecedentes familiares sin interés.

Antecedentes personales: embarazo, parto y periodo
neonatal normales. Sin antecedentes de parto por forceps
ni alergias.

A los cinco meses de edad, al introducir la papilla de fru-
tas, y de manera inmediata a la toma, sus padres aprecian
eritema en la frente, la region periocular y ambas mejillas
(figura 1); el eritema es bilateral y de escasos minutos de
duracion. No coincide con la ingesta de medicamentos. Di-
cho eritema se repite en sucesivas ocasiones con la misma
distribucién y con distintas frutas (manzana, platano, pera,
naranja) sin acompafarse de otra clinica (fiebre, sudor, dis-
confort, sintomas respiratorios, habones, edema, prurito,
vomitos ni diarrea).

Ante la sospecha de sindrome de Frey, se consulta con
Alergologia para descartar alergia alimenticia. En el Servicio
de Alergologia se realiza Prick-Prick a frutas (manzana, pla-
tano, pera, naranja) con un resultado negativo. Se tranquili-
za a los padres explicandoles el cuadro, el cual desaparece
espontaneamente en algo mas de tres semanas; sin volver
a tener sintomas pasados 15 meses ni con la fruta ni con
ningun otro alimento.
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Figura 1. Lactante vardn de cinco meses con eritema en la frente, la region

r

periocular y ambas mejillas

CASO CLINICO 2

Lactante hembra de cinco meses.

Antecedentes familiares: sin interés.

Antecedentes personales: embarazo, parto y periodo
neonatal normal (leve ictericia). Sin antecedentes de parto
por forceps ni alergias.

Alintroducir la alimentacién complementaria (papilla de
frutas) presenta eritema de inicio peribucal que se extiende
a las mejillas, con mas intensidad en uno de los lados, sin
otra sintomatologia acompanante. El eritema aparece a los
pocos segundos del inicio de la tomay dura casi media hora.
El cuadro se repite en las sucesivas tomas de fruta, siguien-
do la misma distribucion tanto si la toma es de varios tipos
de fruta (naranja, manzana, pera, platano) o de uno solo.

Con el diagndstico de sospecha de sindrome de Frey se
remite al alergologo para realizacion de Prick-Prick de las
frutas relacionadas, que resulta negativo, por lo que se in-
forma a la madre de la naturaleza del cuadroy se le aconse-
ja no hacer ninguna restriccion alimentaria.

A pesar de la informacién y los consejos recibidos, no le
administran fruta hasta los 12 meses de edad, momento en
el que se reintroduce la misma, habiendo desaparecido la
clinica. No presenta sintomas con ningln otro alimento,
permaneciendo asintomatica desde hace dos afios y medio.
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IMPORTANCIA EN NUESTRO MEDIO

El sindrome de Frey es una entidad benigna, poco conoci-
da, probablemente por infradiagndstico®*3 o falta de pu-
blicacion®*+131%,

La importancia del diagndstico se centra en la confusion
con otras patologias, especialmente alergia a alimentos,
que lleva a tratamientos o cambios dietéticos innecesarios,
con la consiguiente angustia familiar.

¢Cuales son las manifestaciones clinicas de esta

entidad?

Las manifestaciones clinicas de este cuadro en la infan-
cia son caracteristicas y algo diferentes a las del adulto.
Consisten en episodios recurrentes de eritema, a menudo
de predominio unilateral#¢1021315 en el grea inervada por
el nervio auriculotemporal, inmediatamente o a los pocos
minutos de un estimulo gustativo (mas frecuentemente
con alimentos sélidos, semisélidos o acidos) o, excepcional-
mente, tactil*¢81013 y olfatorio*. Raramente acompafnado
de sudoracién®*? (< 10%) durante la edad pediatrica. Excep-
cionalmente, se presenta sensacion urente, edema facial,
lagrimeo o inyeccion conjuntival*?. La duracion de los episo-
dios es desde escasos minutos a una hora**©2112 y |3 evo-
lucion es hacia la desaparicion en un periodo que va desde
semanas a anos*o1H4213,

La edad de inicio habitual, cuando no hay un anteceden-
te infeccioso, quirurgico o traumatico, es el primer afio de
vida (81%)*?, coincidiendo generalmente con el inicio de la
alimentacion complementaria***** (sobre todo con la intro-
ducciodn de las frutas)>*®.

Un 10% de los casos tiene antecedente traumatico, in-
feccioso o quirdrgico. De los restantes, un 62% tenia antece-
dentes de forceps en el parto (36% en el caso de las unilate-
rales)®.

¢Como haremos el diagnéstico y qué enfermedades

debemos tener en cuenta en el diagnostico diferencial?

El diagnostico es clinico® 102325,

El principal diagnostico diferencial que debemos tener
en cuenta es la alergia a alimentos. La ausencia de otros
sintomas que hagan sospechar una patologia alérgica (ta-
les como prurito, urticaria, edemas, sintomas respiratorios,
abdominalgia, vomitos, diarrea, angioedema, disconfort o
rechazo de la alimentacion), la localizacion del eritema y
que el desencadenante sea mas de un alimento nos ayuda-
ra a descartarla®6”9141,
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¢Qué pruebas necesitamos para confirmar

el diagnéstico?

Es posible confirmarlo mediante una prueba de provoca-
cién4-9,11,13-16.

En casos seleccionados en los que persistan las dudas,
las pruebas alérgicas a los alimentos sospechosos podrian
ser de utilidad para descartar una alergia a dichos alimen-
tos®. En los dos casos comunicados se realizaron pruebas
alérgicas por ser los primeros casos diagnosticados en la
consulta, pero es y hubiera sido suficiente con la historia
clinicay la prueba de provocacion.

¢Cuales son las opciones de tratamiento?

Al tratarse de un cuadro benigno y tendente a la desapa-
ricion, el Unico tratamiento aconsejable es la informacién a
los padres para su tranquilidad**>.

En adultos se han usado distintos tratamientos (anticoli-
nérgicos, antihistaminicos, toxina botulinica, radioterapia,

cirugia) que acttan principalmente sobre la sudora-
Cién4’6'7’9'12'13'15.
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