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Abstract

Background: Frey’s syndrome is a group of symptoms that include unilateral sweating with
malar region and external ear reddening after eating or drinking some food. It is a lesion of the
auriculotemporal nerve that is secondary to surgery, parotid gland infection or facial trauma.
Clinical cases: Three children between 4 and two and a half years of age: two girls and one boy.
They had self-limiting unilateral erythematous facial macules that reached the external ear, without
rash, itching, angioedema and gastrointestinal or respiratory symptoms; its onset was associated
with the consumption of acid and some sweet foods. Symptom reproduction of was observed in
the path of the auriculotemporal nerve. Their histories included cesarean section delivery owing to
cephalopelvic disproportion (case 1), birth by operative vaginal delivery with forceps (case 2) and
cesarean delivery owing to preeclampsia (case 3).

Conclusions: Frey’s syndrome is often mistaken with food allergy, leading to unnecessary dietary
restrictions. Sweating is often absent in children owing to possible eccrine glands immaturity.
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Resumen

Antecedentes: El sindrome Frey es un conjunto de sintomas que incluyen la sudoracion unilateral
con enrojecimiento de la region malar y pabellén auricular después de comer o beber algun
alimento. Se trata de una lesion del nervio auriculotemporal secundaria a cirugia o infeccion de
las glandulas parotideas o traumatismo facial.

Casos clinicos: Tres nifos entre cuatro y dos y medio afios de edad: dos nifias y un nifio.
Presentaban maculas eritematosas unilaterales en la cara que llegaban el pabellén auricular
de resolucién espontanea, sin erupciones, prurito, angioedema, sintomas gastrointestinales ni
respiratorios; su aparicion estaba asociada con el consumo de alimentos acidos y algunos dulces.
Se observo la reproduccion de los sintomas en el recorrido del nervio auriculo-temporal. Entre
sus antecedentes se encontraban nacimiento por cesarea debido a desproporcién cefalopélvica (caso
1), nacimiento por parto instrumentado con férceps (caso 2) y nacimiento por cesarea debido a
preeclampsia (caso 3).

Conclusiones: A menudo el sindrome de Frey suele ser confundido con alergia alimentaria,
ocasionando restricciones innecesarias de la dieta. En los nifios suele estar ausente la sudoracion

debido a la posible inmadurez de las glandulas ecrinas.

Palabras clave: Sindrome Frey; Nervio auriculotemporal; Flushing gustativo

Antecedentes

El sindrome Frey, también conocido como sindrome
del nervio auriculo-temporal,' se ha reportado en
la literatura en los Gltimos tres siglos. Si bien los
sintomas eran ya conocidos, la mayor descripcion
de este sindrome se debe a la neurdloga Lucja Frey,
quien si bien no describid el primer caso de sudo-
racion y eritema facial, investigd sistematicamente
la sudoracidn gustativa e identificd correctamente
la inervacion neurovegetativa correspondiente a la
glandula parotida y la piel facial, por lo que implico
al nervio auriculo-temporal en su patogenia; fue la
primera en describir este sindrome en 1923 como un
trastorno de la inervacion simpatica y parasimpatica.
Los descubrimientos subsiguientes, incluyendo el
trabajo de André Thomas en 1927, han proporciona-
do una comprensién mas completa.>?

El sindrome se caracteriza por la aparicion de
eritema en la piel facial acompafiado en ocasiones
de sudoracion; se ha descrito que puede ser bilate-
ral o unilateral, siendo este tltima presentacion la
mas frecuente en respuesta a estimulos gustativos
u olfatorios que estimulan la glandula pardtida para
producir saliva.*
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El sindrome se observa con mayor frecuencia
en pacientes con intervenciones maxilofaciales y es
menos frecuente en los niflos, en quienes a menu-
do suele ser confundido con alergia alimentaria, lo
que provoca restricciones innecesarias en la dieta.
Nuestro objetivo es describir tres pacientes en edad
preescolar diagnosticados con sindrome Frey en la
consulta de alergologia.

Casos clinicos

Caso 1

Nifia de 31 meses de edad remitida por el pediatra
a la consulta de alergologia por sospecha de alergia
alimentaria, con cuadro clinico de un afio y medio
de evolucion consistente en maculas eritematosas
en el lado izquierdo de la cara que llegaban hasta el
pabelldn auricular sin erupciones (Figura 1), cuya
aparicion estaba relacionada con el consumo de ali-
mentos acidos y algunos dulces. Las lesiones des-
aparecian espontaneamente. No se asociaban con
prurito, angioedema, sintomas gastrointestinales ni
respiratorios. Se efectud una prueba de provocacion
con papas fritas con sabor a limén y se observo la
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reproduccion de los sintomas en el recorrido del
nervio auriculo-temporal. Entre sus antecedentes
destacaba nacimiento por cesarea debido a despro-
porcion cefalopélvica.

Caso 2

Nifia de 4 afios llevada a la consulta de alergologia
por su madre, quien not6 que desde la introduccion de
citricos a la dieta, con el consumo de estos la nifia pre-
sentaba eritema en el lado derecho de la cara, que se
extendia hasta el pabellon auricular (Figura 2), no aso-
ciado con prurito, angioedema, sintomas gastroin-
testinales ni respiratorios. El cuadro duraba pocos
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Figura 1. Caso 1. Eritema
facial después del consu-
mo de papas fritas con
sabor a limén.

minutos y se resolvia espontdneamente. Durante la
consulta, en la paciente se reprodujeron los sintomas
con la ingestion de limon. Entre los antecedentes se
encontraba el nacimiento a las 38 semanas de gesta-
cién por parto vértice espontaneo e instrumentado
con forceps.

Caso 3

Paciente de tres afios de edad remitido por el derma-
tologo con diagnostico de dermatitis perioral y sos-
pecha de alergia alimentaria. El cuadro se presentaba
inmediatamente tras el consumo de alimentos acidos
y dulces, con eritema en lado derecho de la cara y

Figura 2. Caso 2. Eritema
facial después del consu-
mo de limon.
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Figura 3. Caso 3. Eritema facial después del consumo de
chocolate.

region preauricular (Figura 3), sin prurito, angioede-
ma, sintomas respiratorios o gastrointestinales. Ha-
bia sido tratado con esteroides topicos sin mejoria.
Por sospecha de sindrome Frey se realizo prueba de
provocacion con chocolate, en la que se reprodujeron
los sintomas. Como antecedente relevante se encon-
traba nacimiento por cesarea debido a preeclampsia.

Discusion

El sindrome Frey, también conocido como flus-
hing gustativo, sindrome de Baillarger, sindrome
de Dupuy, sindrome salivo-sudoriparo, sindrome
sudoroso gustativo o sindrome del nervio auriculo-
temporal, se caracteriza por eritema en la piel facial
que puede acompaiarse de sudoracion localizada y
ocurre clasicamente en respuesta a estimulos gus-
tativos u olfativos.’

El nervio auriculo-temporal es un nervio mixto
con fibras parasimpaticas y simpaticas,’® que serpentea
alrededor del cuello de la mandibula para pasar luego
entre la articulacion temporo-mandibular y el meato
auditivo externo profundo a la glandula parétida.*
Los vasos sanguineos y glandulas sudoriparas de la
piel normalmente son inervados por fibras nerviosas
simpaticas, pero después de un trauma de las fibras
parasimpaticas que normalmente inervan la glandula
parétida estas se regeneran en direccion equivocada,
invadiendo las fibras simpaticas que inervan los va-
sos y las glandulas sudoriparas de la piel superpuesta,
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desencadenando vasodilatacion arterial subcutanea
y sudoracion localizada ante los estimulos del arco
reflejo salival, en vez de una respuesta natural de se-
crecion salivar de origen parotideo.’

El sindrome Frey es una complicacion frecuente
en adultos a quienes se realiza cirugia de parotidas,
alcanzando un porcentaje de 10 a 15 %.® La presen-
tacion en los nifios es poco frecuente, con una edad
de inicio promedio de cinco a seis meses de edad,
lo cual coincide con la introduccion de la alimen-
tacion complementaria en la dieta de los lactantes.
La mayoria de los nifios diagnosticados con sindro-
me Frey no tienen antecedentes traumaticos o qui-
rargicos de las glandulas parétidas, lo que implica
un gran reto para los médicos.’ Entre las causas de
sus sintomas se ha reportado el antecedente de parto
vaginal instrumentado (como en el caso niimero 2),
las fracturas poscondilares, convulsiones o, incluso,
infecciones como herpes zoster o parotiditis.*!° Se
han reportado algunos casos familiares o malforma-
ciones congénitas del nervio auriculo-temporal.!®!!

Los sintomas suelen ser mas pronunciados en
las formas unilaterales de origen traumatico. La
presentacion clinica en los nifios varia también con
respecto a los adultos en cuanto a que puede estar
ausente la sudoracion, lo cual se ha explicado por
la posible inmadurez de las glandulas ecrinas en los
nifios, ademas de que la severidad del trauma del
nervio auriculo-temporal generalmente es menor.*!

Aunque el sindrome Frey es una patologia con
curso benigno, en ocasiones llegar al diagnostico es
dificil y es confundido frecuentemente con alergia
alimentaria, dado el inicio inmediato de los sinto-
mas tras la ingesta de ciertos alimentos, cuya intro-
duccidon en muchas ocasiones apenas se inicia en la
dieta, como sucede en los lactantes.

Los pacientes pueden llegar a centros de cual-
quier nivel de complejidad, siendo los médicos de
atencion primaria y pediatras los primeros en aten-
der los casos. Durante estas consultas, hasta en 40 %
de los casos se interroga a los padres sobre posible
alergia, en 20 % se prescriben restricciones dietarias
y la mayoria se deriva al alergdlogo. En 60 % de
los casos es el alergdlogo quien hace el diagndstico
de sindrome de Frey, la mayoria de las ocasiones
mediante la prueba de provocacion con alimentos
acidos o dulces que reproducen los sintomas, siendo
el patron de oro para el diagnostico que no requiere
otros examenes adicionales.>!?
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Entre las diferencias con una alergia a alimen-
tos y el sindrome de Frey se encuentra la resolucion
rapida de los sintomas sin necesidad de tratamien-
to, el eritema sin erupciones ni prurito, la unilate-
ralidad en algunos casos, la ausencia de sintomas
sistémicos y lesiones residuales, que sugieren que
no se trata de una alergia y ayudan a realizar un
diagnostico exitoso.

En cuanto al tratamiento, lo mas importante es
explicar a los padres el curso benigno del sindrome
y que la mejoria o resolucion de los sintomas suele
ser espontanea en la mayoria de los casos. Para los
pacientes que continiian presentando sintomas con
afectacion de la calidad de vida se han descrito mul-
tiples tratamientos como los injertos dérmicos entre la
piel y la glandula parétida, anticolinérgicos topicos e

inyecciones de toxina botulinica. Cada opcion tera-
péutica debe individualizarse teniendo en cuenta la
posible causa."

En conclusion, el sindrome de Frey es raro en
nifios, de curso benigno y frecuentemente es confun-
dido con alergia alimentaria, lo que puede generar un
alto impacto en costos, calidad de vida, crecimiento
y desarrollo de los nifios. No siempre se encuentra
antecedente de trauma, como se evidenci6 en dos de
los tres casos reportados y este hecho no condiciona
el diagnostico. El parto instrumentado es la causa
que se identifica con mayor frecuencia en los niflos
con sindrome Frey. La mayoria de los pacientes se
deriva al alergdlogo y el diagnostico final se efecttia
con una prueba de provocacion con la que se logre
reproducir los sintomas.
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