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Resumen

Nota clinica

Diagnostico infrecuente: sindrome de Frey bilateral

Maria Garcia Zarzuela?, Ana Garcia Zarzuela®

3Pediatra. CS Federico Rubio. El Puerto de Santa Maria. Cadiz. Espafia « PMIR-Pediatria. Hospital
Universitario Puerta del Mar. Cadiz. Espafa.

El sindrome de Frey o sindrome auriculotemporal es una entidad infrecuente en Pediatria y su presen-
tacién bilateral es ain mas rara. La principal causa en nifios es el uso de forceps durante el parto,
aunque en ocasiones no existe un antecedente identificable. Consiste en episodios recurrentes de eri-
tema y sudoracion facial, en el drea inervada por el nervio auriculotemporal, tras estimulos gustativos
con la ingesta de diferentes alimentos, principalmente alimentos dcidos. En ocasiones puede ser con-
fundido con una alergia alimentaria, de ahi la importancia de conocer esta entidad y asi poder dismi-
nuir el nimero de pruebas complementarias y derivaciones a unidades especializadas. No precisa tra-
tamientoy se debe informar a la familia adecuadamente para su tranquilidad. Se presenta un caso de
sindrome de Frey bilateral sin antecedentes de traumatismo obstétrico.
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Abstract

Infrequent diagnosis: bilateral Frey syndrome

Frey’s syndrome o auriculotemporal syndrome is an infrequent entity in pediatrics and its bilateral
presentation is even rarer. The main cause in children is the use of forceps during the delivery, although
sometimes there is no history of it. This syndrome consists of recurrent episodes of erythema and facial
sweating in the area that is innerved by the auriculotemporal nerve, after a gustative stimulus with the
intake of different food, mainly acidic foods. Sometimes, it can be mistaken for a food allergy, for this
reason, it is important to know this entity and to decrease the number of complementary tests and
referrals to specialized units. A treatment isn’t necessary, and the family must be properly informed for
their tranquillity. We are going to present a case of bilateral Frey’s Syndrome with no history of obstetric

syndrome

K traumatism.
® Frey’s syndrome

INTRODUCCION

El sindrome de Frey o sindrome auriculotemporal
se trata de una entidad infrecuente y poco conoci-
da en Pediatria. Debido a esto, en muchas ocasio-

nes no se diagnostica o se confunde con una aler-

giaalimentaria, ya que coincide con la introduccion
de la alimentacion complementaria.

Clinicamente se caracteriza por episodios recu-
rrentes de eritema y sudoracion facial en el drea
inervada por el nervio auriculotemporal, desenca-
denados por estimulos gustativos y excepcional-
mente tactiles.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de un lactante varén de 12
meses de edad sin antecedentes personales ni pe-
rinatales de interés. Recién nacido a término, em-
barazo controlado de curso fisiolégico y parto me-
diante cesarea. Apgar 9/10. Antropometria al
nacimiento normal: peso 3580 g, longitud 53 cmy
perimetro cefalico 34,5 cm. Alimentado con lactan-
cia materna exclusiva hasta los seis meses de edad.

Los padres consultan a los seis meses de vida por-
que tras la introduccion de la alimentacién com-
plementaria, coincidiendo con la ingesta de zumo
de naranja, presenta eritema temporal y preauri-
cular bilateral inmediatamente tras la ingesta y
que desaparece a los pocos minutos, sin otra sinto-
matologia asociada (Fig. 1). Posteriormente le si-
gue ocurriendo con la ingesta de cualquier tipo de
fruta, pero sin mostrar aversion por ellas. No le
ocurre con otro tipo de alimentos.

Con los datos de la anamnesis y la exploracién fisi-
ca, sin necesidad de realizacion de pruebas comple-
mentarias, se diagnostica al paciente de sindrome

Figura 1. Sindrome de Frey: eritema en la zona
temporal derecha coincidente con la ingesta de
determinados alimentos
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de Frey. Se explica a los padres la naturaleza benig-
na y el caracter autolimitado de esta entidad. Se
mantiene una actitud expectante.

DISCUSION

El sindrome de Frey o sindrome auriculotemporal
fue descrito por primera vez por Duphenix en
1757, pero fue Lucja Frey, neurologa polaca, quién
sugirié por primera vez la alteracion del nervio au-
riculotemporal como posible etiologia en 1923110,

Es una entidad benignal'3, relativamente frecuente
en adultos, pero infrecuente en la edad pediatri-
ca'™?, posiblemente debido a un infradiagnéstico
de la mismay a una confusion con otras entidades
como la alergia alimentaria*®. Unicamente 92 casos
fueron publicados entre 1948-2015%1%y en 2016 se
publica la serie mas larga, con 48 pacientes™®.

El sindrome de Frey consiste en la aparicion recu-
rrente y, generalmente, unilateral, de eritema y su-
doracion en el drea inervada por el nervio auriculo-
temporal tras estimulos gustativost24 70,
excepcionalmente tras estimulos tactiles’. Suele
aparecer a los pocos minutos de iniciarse la inges-
ta (principalmente con alimentos 4cidos) y des-
aparece espontdaneamente a los 30-60 minutos,
sin otra sintomatologia acompanante?®81°,

El nervio auriculotemporal es rama del nervio tri-
gémino, esta compuesto por fibras parasimpaticas
(encargadas de inervar a las glandulas salivares) y
por fibras simpaticas (encargadas de inervar los
vasos subcutaneos y las glandulas sudoriparas). La
fisiopatologia de esta entidad es aun desconoci-
da®. La hipétesis mas aceptada es la regeneracion
aberrante de las fibras del nervio tras una lesion
previa>8, produciendo una fusion de las fibras pa-
rasimpaticas y simpaticas. De esta forma, un esti-
mulo gustativo activa la salivacién a través del sis-
tema nervioso parasimpatico y, de forma erronea,
también activa a los vasos sanguineos y las glan-
dulas sudoriparas a través del sistema nervioso
simpatico, dando lugar a la clinica caracteristica
(eritema y sudoracién facial). Segun la literatura
médica, en la poblacion infantil, la sudoracién solo



ocurre en un 10% de los casos>*?; esto podria estar
relacionado, por un lado, con una posible inmadu-
rez de las glandulas ecrinas y, por otro lado, con un
mecanismo menos traumatico de la lesiéon®°.

En adultos, la regeneracion aberrante del nervio
ocurre tras una infeccién, tumor, traumatismo o
cirugia (parotidectomia) en el area del nervio auri-
culotemporal, por lo que es mas frecuente su afec-
tacion unilateral, excepto en aquellos casos de
parotidectomia bilateral. En la infancia es frecuen-
te el antecedente de forceps durante el par-
to?3°7210 hasta en un 50% de los casos se piensa
que esta maniobra puede ser la causa de la lesion
nerviosa®. Al igual que en los adultos, en los nifios
es mas frecuente la forma unilateral**®791° px-
cepcionalmente, como ocurre con nuestro pacien-
te, la afectacion es bilateral®®, en estos casos no
suelen existir el antecedente del uso de férceps
duranteel partoy la fisiopatologia se relaciona con
una aberracién congénita en el trayecto del ner-
Viol246.7.10

En la infancia, generalmente, la clinica comienza
en el primer afio de vida (81%) coincidiendo con el
inicio de la alimentacién complementaria®®>710
(principalmente con la introduccion de la fruta).
Esto hace que, si el sindrome de Frey no es bien
conocido, se confunda con una alergia alimenta-
ria®, llevando a la realizacion de pruebas comple-
mentarias, tratamiento y restricciones alimenta-
rias innecesarias, con la angustia familiar que eso
conlleva. Una anamnesis y exploracion detallada
nos permite diferenciarlas facilmente. En el sindro-
me de Frey, las lesiones aparecen de forma reitera-
da en una localizacion muy precisa, no asocia sin-
tomas sistémicos y puede producirse con cualquier
tipo de alimento>>610,
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El diagnostico es clinico'”. Con una adecuada
anamnesis y exploracion no son necesarias prue-
bas complementarias o derivacion al especialista.
En ocasiones se puede recurrir a una prueba de
provocacion, en la propia consulta de Atencion Pri-
maria, para desencadenar los sintomas y confir-
mar el diagnostico®®.

En los nifios, el sindrome de Frey es un cuadro be-
nigno y autolimitado®™>’. Su evolucion natural es
hacia la resolucion en el primer ano de vida, sin
requerir ningun tipo de tratamiento®*®8, Se reco-
mienda una adecuada informacion a los padres
para su tranquilidad®. En adultos se han emplea-
do distintos tratamientos (anticolinérgicos, anti-
histaminicos, toxina botulinica, radioterapia, ciru-
gia..) que actuan principalmente sobre la
sudoracion, con resultados variables? 8,

A modo de conclusion, se destaca que el sindrome
de Frey o sindrome auriculotemporal es una enti-
dad infrecuente en Pediatria y poco conocida. Con-
sideramos que es importante conocer esta patolo-
gia con el fin de no diagnosticar erréneamente
alergias alimentarias y, por tanto, evitar realizar
pruebas complementarias y derivaciones a espe-
cialistas innecesarias. Ademas, evitariamos dietas
inadecuadas de exclusion alimentaria. Es impor-
tante tranquilizar a la familia ante la benignidad
del cuadro y continuar con la diversificacion ali-
mentaria sin restricciones.
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