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El sindrome de Frey o sindrome auriculotemporal es una entidad clinica poco conocida en Pediatria, lo
que hace que muchas veces sea infradiagnosticada o confundida con una alergia. Presentamos el caso
de una lactante de seis meses de edad, sin antecedentes de interés, cuyos padres acuden a la consulta
de Pediatria por la aparicién, de manera repetida y a los pocos minutos de comenzar la ingesta de pa-
pilla de frutas, de un eritema de color rojo tenue en ambas sienes. Este desaparece al cabo de unos
minutos sin que el lactante muestre rechazo ni otra sintomatologia. Creemos importante conocer esta
entidad debido a que genera pruebas complementarias y derivaciones a consultas de atencion de es-
pecializada innecesarias, siendo posible su manejo desde Atencion Primaria.
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e Frutas citricas

Frey’s syndrome or auriculotemporal syndrome

)

= Frey’s syndrome or auriculotemporal syndrome is a rare disorder which is little known in Paediatrics,

+  resulting often in a undiagnosed pathology or confuse it as a food allergy. We report the case case of

& asix-month-old breastfed baby with no relevant medical history, whose parents brought her to hospi-

<< tal due to a repeated bright erythema around the temples within seconds to minutes of ingesting fruit

_ key words: puree. The erythema resolves spontaneously within a few minutes, the baby does not reject the food

* Auriculotemporal and she does not show any other symptoms. We believe this is an important disorder to take into ac-

_ syndrome count since it generates additional tests and unnecessary visits to specialized departments, while it could

* Frey's syndrome be easily managed in a Primary Care center.
e Citrus fruits

INTRODUCCION consultas especializadas y la realizacion de prue-

bas complementarias no necesarias si se conoce el
cuadro clinico. Se caracteriza por episodios recu-
rrentes de eritema y sudoracion facial en la zona
inervada por el nervio auriculotemporal, relaciona-
do principalmente con estimulos gustativos, espe-
cialmente acidos.

El sindrome de Frey o sindrome auriculotemporal
es una entidad clinica poco conocida en Pediatria.
Esto hace que muchas veces no se diagnostique o
se confunda con una alergia alimentaria, lo que
conlleva restricciones dietéticas, derivaciones a
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Las primeras descripciones del Sindrome de Frey
datan de 1575% cuando el cirujano francés Duphe-
nix describio la sudoracién facial secundaria a una
laceracion de la glandula paroétida. Tras la atribu-
cion de tal hecho a la obstruccién del conducto de
Stenon en 1853 por Baillarger?, no fue hasta 1923
cuando la neuréloga Lucja Frey describe la altera-
cion del nervio auriculotemporal como responsa-
ble de la patogénesis de dicho cuadro.

CASO CLINICO

Lactante mujer de seis meses de edad. Embarazo
controlado de curso normal y sin antecedentes fa-
miliares de interés. Parto por cesarea programada
por presentacién podalica. Lactancia artificial sin
incidencias. Vacunacion correcta seguin calendario.
Inicio de alimentacion complementaria a los cinco
meses (frutas y cereales sin gluten). Sus padres
consultan porque han notado, desde |a introduc-
cion de la papilla de frutas, la aparicion en ambas
sienes de un eritema a los pocos minutos de co-
menzar la ingesta. Refieren que el cuadro se repro-
duce con la toma cualquier de tipo de fruta y
que el eritema aumenta de intensidad a medida que
aumenta la cantidad ingerida. La nifia no rechaza
las frutas e incluso las toma con cierta avidez. Di-
cho eritema suele desaparecer al cabo de unos
diez minutos sin acompanarse de ningun otro sin-
toma.

Dado que en el momento de la exploracion la pa-
ciente se encuentra asintomatica, se decide reali-
zar una prueba de provocacion controlada en la
consulta. De esta manera se comprueba cémo a
los pocos segundos de iniciar la ingesta aparecen
de manera subita unas placas eritematosas, de co-
lor rojo tenue y de limites mal definidos, localiza-
das en la region temporal bilateral, siendo mas
evidentes en el lado derecho (Figs. 1y 2).

Relacionando la anamnesis, |a exploracion fisica y
la prueba de provocacion, se sospecha un sindro-
me de Frey y se les explica a los padres la benigni-
dad y caracter autolimitado del mismo. Se mantie-
ne una actitud expectante sin necesidad de
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Figura 1. Lactante mujer de seis meses con eritema en
la zona auriculotemporal derecha

Figura 2. Obsérvese el eritema de forma triangular en
la zona auriculotemporal derecha del lactante
coincidente con la ingesta




pruebas complementarias ni tratamiento y man-
teniendo la pauta de alimentacion complementa-
ria habitual. Al cabo de un mes la clinica cede, aun-
que vuelve a aparecer el eritema a los 12 meses
con la toma yogur natural, también de caracteris-
ticas acidas, para desaparecer definitivamente tras
varias semanas.

DISCUSION

El sindrome de Frey es una entidad benigna y poco
conocida, por lo que se considera infradiagnostica-
da y a menudo confundida con otras patologias,
especialmente la alergia a alimentos debido a su
relaciéon con la ingesta.

Para entender la fisiopatologia del cuadro, hare-
mos un pequeno recordatorio del nervio auriculo-
temporal y sus funciones. Esta rama del nervio tri-
gémino esta compuesta por fibras de dos origenes
con funciones diferentes. Por un lado, las fibras
parasimpdticas (que inervan las glandulas sali-
vares) y por otro las del sistema simpatico, que se
encargan de inervar los vasos subcutaneos y las
glandulas sudoriparas. Cuando el nervio sufre una
lesion puede producirse una reparacion aberrante;
de esta manera un estimulo activa el sistema con-
trario al esperado o ambos®3. En el sindrome de
Frey, un estimulo gustativo activa de manera si-
multanea las glandulas salivares por el sistema
parasimpatico y ademas, de manera erronea, los
vasos cutaneos y las glandulas sudoriparas por el
sistema simpatico, produciendo el eritema facial y
la hiperhidrosis que lo caracterizan.

Este sindrome es mas frecuente en la edad adulta,
por una reparacion aberrante del nervio tras el su-
frimiento del mismo debido a una infeccion, tu-
mor, traumatismo o, como la mayoria de casos
descritos, tras una cirugia que implique dicho ner-
vio. Aligual que en adultos, en la edad pediatrica la
afectacion mas frecuente es unilateral y se relacio-
na con el antecedente de forceps durante el parto®.
Sin embargo, hay casos como el que nos concierne,
en los que no existe tal antecedente y la afectacion
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es bilateral®. En este caso, mucho menos frecuente
que los anteriores, la fisiopatologia se relaciona
con una aberracién congénita en el trayecto del
nervio?.

La clinica es caracteristica y recurrente, con apari-
cion de un eritema facial unilateral o bilateral en
de la region inervada por el nervio auriculotempo-
ral, con la estimulacién gustativa o a los pocos mi-
nutos de iniciarse esta, desapareciendo esponta-
neamente en un intervalo que varia desde pocos
minutos hasta una hora después. Pequenas dife-
rencias en la distribucion del eritema pueden jus-
tificarse por las distintas variaciones anatéomicas
en el trayecto del nervio.

El diagnostico en ninos es clinico y, por tanto, no
son necesarias pruebas complementarias. Solo en
adultos,y con el objetivo de delimitar exactamente
la zona afectada, se realiza la prueba de Minor o
del almidén yodado®. Esta prueba consiste en pin-
tarla zona afectada con yodo y mezclarlo con almi-
ddn. A continuacion, se da al paciente un alimento
sialogogo que estimule la salivacion y la sudora-
cion consecuente, que hara que se mezcle el yodo
con el almidén nos dara un color violaceo oscuro,
delimitando asi con exactitud la zona afectada.

En Pediatria, y al coincidir con el inicio de la alimen-
tacion complementaria, hemos de hacer diagnés-
tico diferencial con alergia alimentaria. Para ello
debemos conocer la entidad que nos ocupa, que se
produce con numerosos alimentos (preferente-
mente citricos) y en una localizacién muy precisa.
La ausencia de sintomas sistémicos (puesto que
no esta mediada por mecanismo inmunologico
sino por una respuesta nerviosa errénea) nos dara
la clave para su confirmacion.

En el lactante, el sindrome de Frey es un cuadro be-
nignoy autolimitado. Por ello, el Unico tratamiento
recomendado es la informacion correcta de los pa-
dres para poder mantener una actitud expectante
hasta su desaparicién con el paso del tiempo, evi-
tando la realizacion de pruebas complementarias
innecesarias.
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CONCLUSION

Creemos que es necesario conocer el sindrome de
Freyyen particular nuestro caso, por su afectacion
bilateral excepcional. Al tratarse de una patologia
poco conocida (y probablemente infradiagnosti-
cada) genera pruebas complementarias y deriva-
ciones innecesarias a consultas de Atencion de
Especializada, pudiendo sin embargo manejarse
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facilmente a nivel del pediatra de Atencién Primaria,
tranquilizando a la familia y manteniendo una ac-
titud expectante.
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