Sindrome de Tolosa Hunt - Relato de 4 Casos.
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INTRODUCAO

A Sindrome de Tolosa Hunt, também conhecida como
oftalmoplegia dolorosa ou fissurite orbitaria € caracterizada
pela presenga de intensa dor periorbitaria, acompanhada
ou ndo de hemicrania, que na evolugdo apresenta compro-
metimento de nervos oculomotores, paralisia oculosimpa-
tica e mesmo alteragdo sensitiva no territorio do ramo oftal-
mico do trigémio.

Tolosa em 1954°' descreveu um caso com estes sinais
e sintomas e que submetido a cirurgia e depois a necropsia
ficou constatado a presenca de um processo inflamatorio
granulomatoso junto a carotida interna no seio cavernoso.
Hunt et al (1961)" descreveram 6 casos com as mesmas carac-
teristicas clinicas relacionando-os com etiologia inflamatdria
granulomatosa inespecifica na regiao do seio cavernoso.
Smith & Taxdal, em 1966, descreveram 5 outros casos seme-
lhantes e foram os primeiros a usar como sinonimiaa sindro-
me de Tolosa-Hunt paraesta entidade. Assim, esta sindrome
é propria da fissura orbitdria superior e seio cavernoso,
sem uma causa determinada, que provoca intensa dor ocu-
lar, paralisias oculomotoras e que apresentam uma regres-
sdo total com o uso de corticoides.

O proposito de nosso trabalho € apresentar 4 casos
desta sindrome, nos quais fizemos um estudo neurorradio-
logico completo, o qual mostrou aspectos interessantes
principalmente no que diz respeito a flebografia orbitdria.

DESCRICAO DE CASOS

Caso 1: ). S., masculino, preto, 52 anos. Ha 10 dias
cefaléia hemicranea direita, latejante, acompanhada de vi-
sdo dupla e 3 dias apos houve queda da palbebra deste
lado. A dor restringiu-se a regido retro-orbitdria e apareceu
vermelhiddo da conjuntiva.

Ao exame apresentavaoftalmoplegiacompleta d direita,
hiperemia da conjuntiva, sem quemose, sem alteragao da
acuidade visual com exame de fundo de olho normal.

No estudo hematologico, o paciente apresentava velo-
cidade de hemossedimentagdo elevada (35 mm na 1! hora).
O exame do liquor cetalorraqueano revelou aumento da
taxa das proteinas totais (60 mg%). A tomografia computa-
dorizada do cranio e a angiografia carotidea direita foram
normais.

Foi realizada venografia orbitdria por pungao direta da
veia angular a qual mostrou estreitamento do terceiro seg-
mento da veia oftalmica superior (Fig. 1).

O paciente recebeu tratamento com dexametasona (4
mg 3 vezes ao dia) que provocou desaparecimento da dor
retro-orbitdria em 3 dias eregressaoprogressivae completa
da oftalmoplegia em 2 meses.

Reexameapods8meses, o paciente estava assintomatico.

Caso 2: J. H. M, feminina, parda, 46 anos. Ha 6 meses
comegou a sentir dor retro-orbitaria direita, latejante por
vezes acompanhada de vomitos e visao dupla associada a
vermelhidao da conjuntiva. Ha 3 semanas houve piora da
dor seguida por ptose palpebral e paralisia da motricidade
ocular deste lado.
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Foto 1 Caso 2 — venografia orbitaria mostrando estreitamento
do terceiro segmento da veia oftalmica superior bilateral, e enchi-
mento do seio cavernoso apenas do lado direito.

Ao exame a paciente apresentava oftalmoplegia com-
pleta a direita, discreta hiperemia da conjuntiva e uma leve
proptoseanxial, sem alteragoes da acuidade visual e do exame
de fundo de olho. O estudo da velocidade de hemossedi-
mentagao mostrou-se elevado (55 mm na 12 hora). O exame
do liquor cefalorraqueano foi normal. Foram realizadas to-
mografia computadorizada de cranio e angiografia carotidea
direita que nada revelaram.

A paciente foi medicada com dexametasona (4 mg 3
vezes ao dia) e apds 24 horas jd apresentava acentuada me-
Ihora da dor e 15 dias apds iniciou-se aregressao da oftalmo-
plegia. Tomou corticéide por 1 més e 2 semanas apos a
retirada do mesmo, os sintomas voltaram com as mesmas
caracteristicas, porém no olho esquerdo, acompanhada de
oftalmoplegia completa, hiperemia discreta de conjuntiva,
hipoestesia no territorio do 12 ramo do trigémio, diminuigao
do reflexo corneo palpebral do mesmo lado, sem alteragao
da acuidade visual e do exame de fundo de olho.

A paciente foi submetida a novo estudo tomografico,
que mostrou assimetria no enchimento dos seios caver-
nososaposa administragdo de contraste, nao se opacificando
o do esquerdo (Fig. 2). Foi feita venografia orbitaria por
puncdo direta da veia frontal que mostrou estenose impor-
tante junto ao terceiro segmento da veia oftalmica superior
bilateral. Nao houve enchimento do seio cavernoso a es-
querda e do lado direito pode-se observar enchimento do
seio e a imagem negativa da artéria corétida intracavernosa
e a drenagem para o seio petroso inferior e veia jugular
(Fig. 3).
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O tratamento com corticoesteroides foi re-introduzido
por tempo prolongado (3 meses), com remissao completa
do quadro oftalmoplégico, permanecendo a paciente assin-
tomatica nestes 2 ultimos anos.

Foto 2 — Caso 2 — tomografia computadorizada de craneo revelou
assimetria de enchimento do seie carvenoso, nio se opacificando
0 Ga esquerda.

Caso 3: M. H_, teminina, branca, 40 anos. Ha 1 semana
dor ocular intensa a direita, com pequena melhora com
analgésicos comuns, seguida apos 1 semana de visao dupla
e hiperemia de conjuntiva.

Ao exame a paciente apresentava paralisia do nervo
abducente a direita, discreta hiperemia da conjuntiva, sem
quemose, com acuidade visual e exame de fundo de olho
normais.

O estudo hematologico revelou discreta leucocitose
(10.000 globulos brancos) sem desvio a esquerda e aumento
da velocidade de hemossedimentagao (70 mm na 1 hora).
A tomografia computadorizada de cranio foi normal e a
angiografia cerebral mostrou importante estenose do seg-
mento intracavernoso da cardtica bilateralmente.

Foto 3 — Caso 3 — angiografia carotidea esquerda com estreitamento
e irregularidades no sifao carotideo
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O emprego da dexametasona mostrou rapida e evidente
melhora da sintomatologia. A paciente recusou-se a tazer
a venografia orbitaria devido a sua melhora. A recuperagao
total da paralisia do 62 nervo foi verificada apenas 3 meses
apos e a paciente continua assintomadtica ha 2 anos.

Caso 4: M. L., masculino, branco, 54 anos. Ha 2 meses
dor retro-orbitdria a esquerda de leve intensidade com piora
ap0s 15 dias acompanhada de vémitos e visao dupla. Apos
1 semana desenvolveu paralisia da motricidade ocular deste
lado, com queda palpebral e sensagio de adormecimento
na regiao frontal esquerda.

No exame'neuroldgico foi observado uma oftalmople-
gia completa com ptose palpebral, hipoestesia no territorio
do 1¢ ramo do trigémio, com diminuigao do reflexo cérneo
palpebral deste lado. A acuidade visual e o exame de fundo
de olho foram normais.

O estudo hematoldgico mostrou um VHS aumentado
(55 mm na 1 hora). O exame do liquor cefalorraqueano
foi normal. O paciente foi submetido a tomografia computa-
dorizada de cranio, aangiografia carotidea esquerda e veno-
grafia orbitdria que foram normais.

O emprego de dexametasona (4 mg 3 vezes ao dia)
provocou remissao completa da sintomatologia dolorosa
em poucos dias e da oftalmoplegia em 6 meses.

DISCUSSAO

A Sindrome de Tolosa-Hunt ou oftalmoplegia dolorosa
é umavariante do pseudo tumor orbitario na qual o processo
inflamatorio esta restrito a regido da fissura orbitaria supe-
rior e foramen Optico ou ao seio cavernoso. A incidéncia
desta sindrome varia de 2,9% (Thomas & Yoss®) a 3,4%
(Rush & Young'), em paciente com patologia ao nivel com
fissura orbitdria superior e seio cavernoso, podendo ocorrer
em qualquer idade, sendo descritos casos desde os 3,5 até
65 anos, nao havendo predile¢io quanto 40 sexo e raga.
Em nosso caso a idade variou de 40 a 54 anos, dois eram
brancos e dois pretos.

A etiologia da sindrome de Tolosa-Hunt é desconhe-
cida, Mathew & Chandy'* (1970) chamaram a atengao para
a prevaléncia de infecgoes parasitdrias e de tuberculose em
seus pacientes. Schatz & Farmer' (1972) descreveram um
paciente com esta patologia associada a infecgao granulo-
matosainespecifica da parétida. Dornan® et al (1979) relatam
1 paciente com a sindrome de Tolosa-Huntassociada a infec-
¢6es do ouvido médio e glandula pardtida por Actinomyces
israeli.

O processo inflamatdrio que ocorre nesta sindrome
é caracterizado pela proliferagao do fibroblastos, células
linfocitdrias e plasmocitdrias sem a presenga de polimorfo-
nucleares neutréfilos. Nao ha necrose, nem evidéncia de
arterite primdria e a bainha de mielina dos nervos esta pre-
servada' " V7

1Jo ponto de vista clinico esta patologia costuma com-
prometer os nervos oculomotor, troclear e abducente, 1¢
ramo do trigémio e a inervagao simpdtica e parassimpatica
do globo ocular. A dor retro-orbitaria é devido a irritagao
do V nervo e a inflamagao das fibras aferentes viscerais
do plexo carotideo. Se houver dor no territério do ramo
maxilar do trigémio, este fato localizaria a lesao na parede
lateral do seio cavernoso, fora da fissura orbitdria superior.

Hunt et al® ° propuseram alguns critérios clinicos para
o diagndstico da sindrome de Tolosa-Hunt:

1 — Adorgeralmente precede a oftalmoplegiasendo cons-
tante e retro-ocular.

2 — O quadro neuroldgico pode iniciar-se por qualquer
dos nervos oculomotores e o nervo 6ptico e as fibras
simpadticas periarteriais podem estar envolvidos.

3 — Os sintomas duram dias ou semanas.

4 — Pode ocorrer remissao espontanea, as vezes, com pe-
queno déficit da motilidade ocular.
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5 — Pode haver recorréncia da sintomatologia em meses
ou anos.

6 — O estudo neuroradioldgico ou a exploragao cirdrgica
excluem patologia fora do seio cavernoso. Nao hd
comprometimento sistémico.

Em nossos casos a dor precedeu o estabelecimento
da oftalmoplegia que foi completa em trés e parcial
em um e o comprometimento do trigémio foi obser-
vado em dois pacientes, senso interessante ressaltar
o acometimento orbitario bilateral em um dos casos.
Paraodiagndsticoda sindrome de Tolosa-Hunt a veno-
grafia orbitdria tem revelado alteragées importantes,
como descritas por Milstein & Morretin®> em 1971, e
subsequentemente por outros autores® ** ', com
oclusao ou estreitamento do terceiro segmento da veia
oftdlmica superior, alteragées estas também verifica-
das em 2 de nossos pacientes. A angiografia cerebral
além de serimportante para excluirapresengade aneu-
risma infraclinéideo nos casos de oftalmoplegia com-
pleta, pode mostrar alteragoes no calibre da arferia
carétida interna, principalmente no seu segmento in-
tracavernoso, fato este também observado em nosso
terceiro paciente. Estas alteragoes vasculares obser-
vadas na venografia e angiografia, costumam ser per-
sistentes, provavelmente por processo de fibrose cica-
tricial da regiao.

Atomografia computadorizadade cranio e 6rbita costu-
ma ser normal e é importante para afastar patologias
do 4pice orbitdrio e para selares’ e em nosso segundo
paciente mostrou assimetria do enchimento do seio
cavernoso ap6s a administragdo de contraste.
Otratamento é feito com corticoesteroides, obtendo-se
uma resposta eficaz em dias, principalmente para o
quadro élgico, mas o mesmo deve ser mantido por
um tempo um pouco prolongado, orientando-se pela
clinica e por dados laboratoriais como a velocidade
de hemossedimentagao. Em um de nossos casos, tal-
vez a retirada precoce da medicagao levou ao reapare-
cimento da sintomatologia.

£ importante lembrarmos que no diagnéstico diferen-
cial da sindrome de Tolosa-Hunt entram patologias
vasculares como aneurismas infraclinéideos e fistulas
carétidacavernosa de baixo débito, tumores principal-
mente os menigeomas desta regido, processos infla-
matérios especificos e, a enxaqueca oftalmoplégica
eo ‘raumaS. 7,00, 01, |'\.
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