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Eritema facial unilateral asociado a estimulos
gustativos en un lactante: sindrome de Frey
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Resumen

Presentamos el caso de un lactante con sindrome del nervio
auriculotemporal, o sindrome de Frey, con historia previa de
uso de férceps en el momento del parto. El sindrome de Frey en
la infancia se caracteriza por episodios recurrentes de eritema
facial en el territorio inervado por el nervio auriculotemporal.
Se trata de una entidad con buen prondstico cuando se presen-
ta en nifios, con tendencia a la curacién espontanea, por lo que
no es necesario realizar un tratamiento especifico. Es impor-
tante que el pediatra esté familiarizado con este sindrome pa-
ra no confundirlo con una reaccion alérgica alimentaria y no
realizar pruebas complementarias innecesarias.
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Abstract

Title: Unilateral facial erythema in response to gustatory stimu-
li in an unweaned baby: Frey syndrome

We present the case of an auriculotemporal syndrome or
Frey syndrome in an unweaned baby who was delivered with
the assistance of forceps. Frey syndrome in childhood is cha-
racterized by recurrent episodes of facial erythema along the
distribution of the auriculotemporal nerve. It appears to be a
mild condition that tends to disappear spontaneously with time
and no specific therapy is needed in affected children. It is
important for pediatricians to be familiar with this syndrome
that can be interpreted as a food allergy and to avoid unneces-
sary investigations.
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Introduccion

El sindrome de Frey, o sindrome del nervio auriculotemporal, se
caracteriza por la aparicién de episodios recurrentes de rubor
facial en el territorio inervado por dicho nervio ante cualquier
estimulo capaz de desencadenar el arco reflejo vegetativo de
la masticacién. Aunque en el adulto no es un fenémeno fre-
cuente y afecta generalmente a personas que han sufrido un
traumatismo accidental o una lesion quirtrgica del nervio auri-
culotemporal, en la infancia es todavia mas excepcional, vy
puede pasar inadvertido y no diagnosticarse debido a la limita-
cién en el tiempo de sus sintomas, a su tendencia a la remision
espontaneay a que el pediatra de atencién temprana puede no
estar familiarizado con este cuadro, dada su baja frecuencia de
presentacion.

Caso clinico

Varén de 10 meses de edad, cuya madre, coincidiendo con una
revision pediatrica, refiere que, desde la introduccion de la pa-
pilla de frutas a los 5 meses, el nifio presenta un eritema facial
unilateral de la mejilla izquierda, que se extiende desde la co-
misura bucal hasta el pabellén auricular del mismo lado, y
afecta levemente al cuero cabelludo (figuras 1y 2). Aparece

nada mas comenzar a masticar y cede de forma esponténea 15
minutos después de terminar la ingesta. Desde entonces el
enrojecimiento se presenta de forma recurrente en la misma
localizacion, y le ocurre con todo tipo de alimentacion sélida.
La madre no ha consultado antes porque no ha apreciado nin-
gun otro sintoma y no repercute en el estado general del nifio,
que se muestra contento y come con apetito.

El nifio es fruto de un primer embarazo bien controlado y sin
incidencias. El parto vaginal fue prolongado vy dificil, y fue ne-
cesario utilizar férceps por el riesgo de pérdida de bienestar
fetal. El examen fisico completo dentro de las horas posterio-
res al nacimiento fue normal, sin apreciarse lesiones faciales
o hematomas evidentes. El nifio no presenta otros anteceden-
tes patolégicos personales o familiares de interés, se encuen-
tra correctamente vacunado y ha mantenido una curva de talla
y peso ascendente dentro de los percentiles normales.

Después de la anamnesis realizada, las reacciones alérgicas
o intolerancias alimentarias quedan descartadas porque el eri-
tema siempre aparece con la misma forma y en el mismo lado,
con cualquier tipo de alimento sélido, y no se acompafa de
otros sintomas sistémicos.

Se realiza una prueba de provocacién en la consulta de pe-
diatrfa del centro de salud mediante la observacién de una to-
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ma de papilla de fruta, y se comprueba la aparicién, unos segun-
dos después de comenzar a masticar, de una placa eritematosa
de bordes mal definidos, que cede de forma espontanea unos
minutos después de finalizar la ingesta. Se observa que el eri-
tema cutaneo se extiende por el &rea cutanea inervada por el
nervio auriculotemporal izquierdo, por lo que se diagnostica un
sindrome de Frey, sin necesidad de realizar al paciente otras
pruebas complementarias.

Discusion

El sindrome de Frey consiste en la aparicion recurrente de un
enrojecimiento brusco, hiperhidrosis, o ambos, en el territorio
cutaneo inervado por el nervio auricultemporal, secundario a
estimulos que desencadenen el arco reflejo vegetativo de la
masticacion, habitualmente estimulos gustatorios por la mas-
ticacion de alimentos y, de forma mas excepcional, en respues-
ta a estimulos téctiles u olfatorios.

El mecanismo fisiopatolégico que subyace a este sindrome
no estéa todavia dilucidado, a pesar de las investigaciones rea-
lizadas en los adultos afectados. La hipotesis de la regenera-
cién aberrante de las fibras parasimpaticas parotideas tras una
lesion del nervio auriculotemporal es la mas aceptada. Dichas
fibras acompafian al nervio auriculotemporal y estimulan la
secrecion de la glandula parétida. El dafio de las fibras provo-
carfa una regeneracion en la direccion inadecuada, alcanzando
las glandulas ecrinas de la piel y los vasos de la dermis. Ante
un estimulo del arco reflejo salival, en vez de producirse una
secrecion salival de la glandula parotidea, se activa la vasodi-
latacion de la circulacién arterial subcutanea y las glandulas
sudoriparas’.

El sindrome de Frey recibe este nombre gracias a la neurdlo-
ga polaca Lucei Frey, quien en 1923 observé una sudoracién en
la region facial inervada por el nervio auriculotemporal en un
militar herido por una bala que habia alcanzado |a regién paro-
tidea.

Se trata de una enfermedad neurolégica rara debida a la
lesion del nervio facial, de presentacién més comun en adultos
como resultado de un traumatismo o una cirugfa de la region
parotidea. También se ha observado en pacientes con herpes
z6ster trigeminal, parotiditis, fractura condilea de la articula-
cién temporomandibular o como complicacion de intervencio-
nes quirdrgicas del angulo pontocerebeloso®.

En la poblacién infantil es un cuadro adn mas raro. Se cree
que el dafio del nervio auriculotemporal se produce por una
lesién de la region parotidea durante el parto, de manera que
el 50% de los casos de nifios con sindrome de Frey publicados
en la bibliograffa tienen el antecedente de parto distcico con
uso de férceps. En los nifios sin antecedente de traumatismo
previo del drea parotidea, se cree que el sindrome se debe a
una alteracién anatémica congénita del trayecto de las fibras
simpaticas y parasimpéticas del nervio auriculotemporal, y en
estos casos el eritema puede ser de presentacion bilateral*®.

Figura 1. Eritema facial
unilateral de la mejilla
izquierda

Figura 2. Vista lateral
del eritema facial de la
mejilla izquierda, que se
extiende desde la
comisura bucal hasta el
pabellén auricular, con
afectacion leve del cuero
cabelludo

Se ha publicado un dnico caso en dos hermanos con sindrome
de Frey congénito bilateral sin antecedentes de traumatisma®.

En los nifios, el sindrome de Frey se presenta habitualmente
antes del afio de vida, y los padres suelen observar por primera
vez el eritema entre los 4 y los 6 meses de edad, coincidiendo
con la introduccion de los primeros alimentos sélidos en la die-
ta del lactante. Existe un espacio libre de sintomas tras la le-
sién del nervio en el momento del parto, que coincide con el
tiempo que tardan las fibras nerviosas en regenerarse’. Del
mismo modo, el sindrome de Frey en adultos se describe como
una complicacién tardia de la intervencién quirirgica de la
glandula pardtida, que aparece entre 3y 6 meses después de
la operacion®.

La hiperhidrosis facial es el signo mas frecuente en adultos,
y se puede acompafiar de rubor, hiperestesia o incluso picor.
Sin embargo, el exceso de sudoracién en nifios es excepcional,
y el eritema suele ser el dnico signo de presentacion, mas in-
tenso con alimentos de mayor consistencia que necesitan una
masticacion mas prolongada, asi como con alimentos acidos o
especiados®'0,

Al tratarse de una reaccion que aparece de forma inmediata
tras la ingesta de alimentos, este fenémeno suele confundirse
con una alergia alimentaria en la mayoria de los casos''2. Sin
embargo, a diferencia del sindrome de Frey, en la alergia ali-
mentaria los sintomas cutdneos suelen aparecer combinados
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con otros sintomas digestivos (rechazo del alimento, vémitos,
dolor abdominal...), respiratorios (rinitis, conjuntivitis, dificul-
tad respiratoria...), 0 incluso cuadros generales mas graves
(anafilaxia). Por otro lado, el eritema facial del sindrome del
nervio auriculotemporal se manifiesta siempre en la misma
localizacion, habitualmente es unilateral y aparece con la in-
gesta de cualquier tipo de alimento.

El diagndstico de este sindrome es clinico, y es muy evoca-
dor el antecedente de parto asistido con férceps en el lactante
que lo padece, como ocurre en este caso. Una prueba de pro-
vocacion en la consulta, con el fin de observar y comprobar que
la zona facial afectada corresponde al area de inervacion del
nervio auriculotemporal, es de gran ayuda para confirmar el
diagnéstico.

Los signos del sindrome de Frey en los adultos se manifies-
tan de forma permanente, ya que los resultados de las distin-
tas opciones terapéuticas existentes en la actualidad no
suelen ser buenos. Los tratamientos médicos sélo ofrecen be-
neficios temporales, y para que un tratamiento quirdrgico ten-
ga éxito es necesaria una intervencion quirtrgica agresiva, no
justificada por la sintomatologia que presentan los pacientes
afectados®.

No obstante, el sindrome de Frey en los nifios no precisa
tratamiento, ya que se trata de un fenémeno bien tolerado y los
sintomas suelen resolverse de forma espontanea en los prime-
ros afios de vida, hecho que hasta la actualidad carece de ex-
plicacion'213,

En conclusién, aunque el sindrome de Frey es un fendmeno
raro en la infancia, es importante que el pediatra que trabaja
en el ambito de la atencién primaria esté familiarizado con
este cuadro y sepa reconocerlo. De esta manera, se podra
realizar un diagnéstico temprano que evite, por una parte, la
preocupacién de los padres v, por otra, la realizacion de prue-
bas complementarias innecesarias para el nifio o someterlo a
dietas injustificadas si se confunde con una alergia alimenta-
ria.
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