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RESUMO

Objetivo: Caracterizar as manifestacoes clinicas e determinar a
distribuicao epidemiolégica e etiologica da sindrome do seio caverno-
50 (SSC) pela primeira vez no Brasil.

Meétodos: Os casos de SSC vistos num periodo de 15 anos foram
analisados. Os pacientes foram submetidos a completo exame neuro-
légico e oftalmologico, a extensa propedéutica laboratorial e a exa-
mes de imagem do encéfalo para determinacio da etiologia. Em
alguns pacientes foi realizada biépsia cerebral.

Resultados: 70 casos foram encontrados com idades entre 4 e 74
anos (mediana de 41). Ambos sexos foram igualmente afetados.
Cefaléia ocorreu em 80% dos pacientes, envolvimento do III nervo
em 76%,doIV em43%,do VIem 59%, e do nervo éptico em 46% dos
casos. A sindrome de Tolosa-Hunt foi encontrada em 18 pacientes, a
paquimeningite hipertrofica em 17, os tumores em 12, os aneurismas
em 11, as fistulas carétido-cavernosas em 10, tuberculoma em um, e
tromboflebite em uma paciente.

Conclusdes: A SSC ocorre em ambos os sexos e em todos os grupos
etarios, se manifestando por graves déficits neuro-oftalmolégicos.
Neuropatia éptica ¢ comum. Inflamagio foi a causa mais freqiiente-
mente encontrada da SSC nesta série.
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INTRODUCAO

O seio cavernoso € um plexo venoso, trabeculado, formado por veias de
varios calibres delimitado pela dura-méter e localizado na base do créanio,
lateralmente & sela turcica e ao seio esfenoidal (Figura). Ele contém os
nervos oculomotor, troclear e abducente, a primeira e segunda divisdes do
nervo trigémeo, a porgdo intracavernosa da artéria cardtida interna, e as
fibras do plexo simpatico carotideo para o musculo ciliar que se dispdem
em torno da artéria.

Os nervos oculomotor, troclear e primeira divisdo do trigémeo se
localizam na parede lateral do seio, enquanto o abducente se dispde no
interior do seio, entre a artéria cardtida interna e a parede lateral. Anterior-
mente, 0 seio se comunica com a fissura orbitéria superior, por onde passam
os nervos até o apice orbitario. Devido a esta comunicagdo é dificil
estabelecer se a lesdo estd no seio cavernoso isoladamente ou se estende a
fissura orbitaria superior. Envolvimento do nervo 6ptico nio é raro '.

Virias patologias podem envolver o seio cavernoso freqiientemente
ocasionando dor periorbitaria ou retrorbitaria associada a diferentes com-
binagdes de paralisias oculares e distarbios de sensibilidade na face. Este
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Figura - Corte coronal do seio cavernoso, demonstrando estruturas em
seu interior e em sua vizinhanga.

conjunto de sintomas e sinais é denominado sindrome do seio
cavernoso (SSC) ou sindrome esfeno-cavernosa e tem sido
descrito em diferentes séries '“.

Descrevemos aqui uma série de pacientes com a SSC
examinados consecutivamente por um dos autores, num perio-
do de 15 anos. De acordo com nosso conhecimento esta é a
primeira série de pacientes com SSC publicada na literatura
brasileira.

PACIENTES E METODOS

Os prontuarios dos pacientes com diagndstico de SSC
examinados nos Departamentos de Neurologia e de Neuro-
Oftalmologia da Faculdade de Medicina da Universidade
Federal de Minas Gerais entre julho de 1982 a junho de 1997
foram revistos.

Todos os pacientes foram submetidos a completo exame
neurologico e neuro-oftalmoldgico. Nos pacientes com dis-
turbios visuais foram também realizados teste de visdo de
cores (Laminas de Ishihara e teste de Farnswortth Painel D15)
e perimetria. Propedéutica laboratorial incluiu em todos os
pacientes hemograma, velocidade de hemossedimentagio,
proteina C reativa, bioquimica de sangue, serologia para sifi-
lis, calcio sérico e urinario, teste tuberculinico, radiografia de
torax, tomografia computadorizada ou imagem por ressonén-
cia magnética do cranio. Exame do liquido cefalorraqueano e
arteriografia cerebral foram realizados quando indicados. O
diagnostico em todos os casos de paquimeningite hipertrofica,
com tumores e no paciente com tuberculoma foi realizado por
exame histopatologico apds bidpsia ou ressecgao da lesdo.

RESULTADOS

Foram encontrados 70 pacientes em que o diagndstico de
SSC foi confirmado. As etiologias encontradas estdo relacio-
nadas na Tabela 1. Dos 17 casos de paquimeningite hipertré-
fica 16 eram idiopaticas e um era de origem tuberculosa. Dos
12 tumores havia cinco meningiomas, um neurofibroma, um
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Tabela 1. Etiologia da sindrome do seio cavernoso

Sindrome de Tolosa-Hunt 18 25,7
Paquimeningite hipertrdfica 17 243
Tumores 12 171
Aneurismas da carétida 11 15,7
Fistulas carétido-cavernosas 10 14,3
Tromboflebite 1 14
Tuberculoma 1 1,4

adenoma de hipodfise, um craniofaringeoma, um carcinoma
cistico adendide da faringe, um plasmocitoma, uma metastase
de carcinoma de mama e um tumor nao especificado.

As idades dos pacientes ao inicio da SSC variaram entre 4
a 74 anos, com mediana de 41 anos. A sindrome de Tolosa-
Hunt (STH) ocorreu no sexo feminino em 61% dos casos € a
mediana das idades foi 42 anos. A paquimeningite hipertrofi-
ca idiopatica foi encontrada em homens em 63% dos casos € a
mediana das idades foi 36 anos. Nos tumores ndo houve
predominancia entre os sexos, € a idade mediana foi 41 anos.
Os aneurismas da artéria cardtida interna ocorreram em seis
mulheres e cinco homens, na faixa etaria entre 51 a 60 anos,
com mediana de 55 anos. Dos 10 casos de fistulas cardtido-
cavernosas, oito eram fistulas diretas e duas eram fistulas
durais. Em sete pacientes havia historia de algum traumatismo
precedendo o desenvolvimento da fistula, sendo seis deles do
sexo masculino e um do sexo feminino. O tuberculoma ocor-
reu em um paciente de 20 anos, enquanto a tromboflebite
numa menina de 4 anos de idade com varicela.

Cefaléia foi relatada por 80% dos pacientes desta série.
Sua localizag@o era periorbitaria ou retrorbitaria, exceto no
grupo dos tumores e aneurismas, em que era hemicraniana. A
dor estava presente em todos os pacientes com STH e com
paquimeningite hipertrofica; em 91% dos pacientes com
aneurismas; em 67% dos pacientes com tumores, € em 40%
dos pacientes com fistulas carotido-cavernosas.

As freqiiéncias do envolvimento dos nervos cranianos de
acordo com a etiologia estdo dispostas na Tabela 2. A lesdo do
nervo optico foi verificada em 46% dos pacientes, dos quais
13% apresentavam acuidade visual preservada, mas com ou-
tros sinais de disfungdo visual, como defeito pupilar aferente

Tabela 2. Freqiiéncia de envolvimento dos nervos cranianos nas
principais etiologias da sindrome do seio cavernoso (%)

Sindrome de Tolosa-Hunt 11 94 39 50

Paquimeningite hipertréfica 82 47 23 47 53
Tumores 58 67 33 17 . 67
Aneurismas . - 100 91 27 64
Fistulas carétido-cavernosa -* 80 50 10 100

* Baixa visual ocorreu em 80% dos pacientes, provavelmente secundaria a
isquemia retiniana. '
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relativo, discromatopsia ou defeitos campimétricos. O com-
prometimento da visdo foi mais comum nos pacientes com
paquimeningite hipertréfica ou com fistula carétido-caverno-
sa. Nos pacientes com paquimeningite, a lesdo do nervo
optico foi freqiientemente bilateral, ocorrendo em 56% dos
pacientes desse grupo.

Sinais de lesdo do nervo oculomotor foram observados em
76% dos pacientes, do nervo abducente em 59% e do nervo
troclear em 43%. Sinais de lesdo combinada dos nervos moto-
res oculares foram observados em pacientes de todos os gru-
pos etioldgicos.

Envolvimento do nervo trigémeo ocorreu em 34% dos
pacientes. A lesdo isolada do ramo oftalmico foi encontrada
em 54% enquanto lesdo combinada dos ramos oftalmico e
maxilar foi observada em 42% dos casos.

Lesao por extensao de outros nervos cranianos fora do seio
cavernoso e fissura orbitaria superior, foi observada em 16%
dos pacientes. Sete pacientes apresentavam paralisia facial
periférica, sendo cinco deles com paquimeningite hipertrofi-
ca, um com STH e um com craniofaringeoma. Em seis pacien-
tes havia sinais de lesdo do nervo vestibulococlear, todos com
paquimeningite hipertréfica. Os nervos olfatorio, glossofarin-
geo e vago foram também afetados em um paciente com
paquimeningite hipertréfica.

Proptose foi observada em 13 pacientes (19%), sendo seis
com fistulas cardtido-cavernosas, dois com STH, dois com
meningiomas, e em um paciente de cada grupo com paquime-
ningite hipertréfica, aneurisma e tromboflebite.

Parestesia de membros, nistagmo, meningismo, € sinais de
piramidalismo foram encontrados ocasionalmente em pacien-
tes com paquimeningite hipertréfica.

DISCUSSAO

O quadro de paralisia de um ou mais nervos motores
oculares associada a dor periorbitaria ou retrorbitaria foi
denominado inicialmente sindrome da fissura orbitéria supe-
rior por Hirschfeld * em 1858, mas apenas foi reconhecido
como entidade distinta em 1896 por Rochon-Duvigneaud ¢,
que atribuiu sua causa a periosteite sifilitica. A primeira

grande série de pacientes com SSC por diferentes etiologias
foi descrita por Jefferson? em 1953. As freqiiéncias compara-
das das etiologias da SSC nas principais séries publicadas
estdo dispostas na Tabela 3.

A STH ou oftalmoplegia dolorosa se refere a um processo
inflamatério inespecifico, de etiologia desconhecida, que en-
volve o seio cavernoso e fissura orbitéaria superior. Apresenta
curso autolimitado e responde rapidamente a corticoterapia.
Em revisdo de 146 relatados na literatura de lingua inglesa
Kline’ encontrou pacientes com idade de inicio entre trés e 75
anos sem predominio entre os sexos. Todos apresentavam
cefaléia e 17,8% proptose. Envolvimento do nervo optico
ocorreu em 19,9%; do nervo oculomotor em 85,6%, do tro-
clear em 28,8%, do abducente em 69,9% e do ramo oftalmico
do trigémeo em 29,4%. Dois de nossos 18 pacientes (11,1%)
com STH tinham neuropatia Optica unilateral. Envolvimento
bilateral é extremamente raro tendo sido relatado em nosso
meio por Monteiro ® em paciente de 65 anos com oftalmople-
gia a direita. Envolvimento do nervo éptico ¢ sinal de exten-
sdo do processo inflamatdrio a fissura orbitaria superior.

A paquimeningite hipertréfica é uma patologia rara, carac-
terizada por um processo inflamatorio crénico da dura-mater,
ocasionando seu espessamento e conseqiiente compressio de
nervos na base do cranio, seio cavernoso e fissura orbitaria
superior. A maioria dos casos ¢é de etiologia idiopatica, embo-
ra outras etiologias como sifilis, tuberculose, sarcoidose,
HTLV-I, fungos e artrite reumatoide tem sido descritas °. Em
nossa série, encontramos 16 pacientes com paquimeningite
hipertrofica idiopatica e um com paquimeningite hipertrofica
de etiologia tuberculosa. Masson e cols. '° relataram 7 casos
de etiologia idiopatica e reviram outros 7 descritos na literatu-
ra, tendo encontrado predominincia no sexo masculino
(79%), e idades variando entre 41 e 50 anos. Como em nossos
casos, a cefaléia estava presente em todos os pacientes. Os
nervos cranianos mais afetados foram, por ordem de freqiién-
ciao VIII, o Il e 0 V, e os IX e X. Neuropatia dptica foi
encontrada em seis dos 14 pacientes (42,9%) revistos por
Masson e cols '°, enquanto em 14 de nossos 17 pacientes
(82,4%). A taxa mais elevada de envolvimento do nervo
Optico em nossa casuistica provavelmente se deve ao diagnés-
tico mais tardio em nosso meio.

Sindrome de Toibbsa-Hu»m

Paquimeningite hipertréfica - 3 -
Tumores 46 69 30
Aneurismas da carétida 26 19 3,0
Fistulas carétido-cavernosas 23 - 3,3
Tromboflebite - - 0,6
Tuberculoma - B -
Qutros* 5 6 40,7
* Tromboflebite, tuberculoma, nao especificados
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Os tumores que mais comumente envolvem o seio caver-
noso sao os meningiomas, os adenomas de hipé6fise, os de
origem nasofaringea, e as metastases. Os tumores metastati-
cos foram os mais comuns na série de Thomas e Yoss. 3,
representando 33% dos pacientes, seguido pelos tumores
nasofaringeos, com 27%, os tumores de hip6fise em 9% e os
meningiomas em 4,5%. Na série de Keane %, os tumores
nasofaringeos também predominaram e os meningiomas ocor-
reram em 9% dos casos. Em nossa série, os meningiomas
foram os mais comuns, representando 42% dos tumores. A
cefaléia foi observada em 80% destes pacientes € a proptose
em 40%. Em todos os pacientes havia envolvimento do nervo
oculomotor , enquanto os nervos abducente e o 6ptico esta-
vam comprometidos em 60% dos casos. Num estudo de sete
pacientes com meningiomas do seio cavernoso Trobe e cols. !
encontraram predominancia de mulheres (71%) com mediana
de idade de 59 anos. A cefaléia ndo foi relatada por nenhum de
seus pacientes, enquanto a proptose foi verificada em 71%.
Todos os pacientes apresentavam comprometimento do nervo
oculomotor e 80% do nervo abducente. Nenhum de seus pa-
cientes apresentava lesdo do nervo dptico. A maior freqiiéncia
dos meningiomas em nossa série comparada com as séries mais
antigas provavelmente significa a maior facilidade diagndstica
deste tumor a partir da introdug@o dos métodos de imagem.

Os aneurismas do segmento intracavernoso da artéria
carétida interna representam apenas 2% a 6% de todos aneu-
rismas intracranianos '2. Nesta localizagdo os aneurismas
apresentam manifestagdes clinicas e evolugdo diferentes dos
outros aneurismas intracranianos. Ao invés de se romperem,
levando a hemorragia subaracnoidea, eles crescem de modo
que sua parede vai sendo anteparada pela dura-mater. Algu-
mas vezes, se estabelece continuidade com o seio, com forma-
¢ao de fistula cardtida cavernosa. Ha compresséo progressiva
das estruturas no interior do seio cavernoso. Eles tendem a
ocorrer predominantemente no sexo feminino apos os 50 anos
de idade. Em nossa série houve predominéncia no sexo femi-
nino e a idade mediana dos pacientes foi 55 anos.

Trobe e cols.'' numa série de pacientes com aneurismas de
artéria car6tida interna no seio cavernoso encontraram 78%
ocorrendo no sexo feminino e mediana de idade de 70 anos. A
dor foi encontrada em 33% dos pacientes e proptose em 44%.
Em 90% dos pacientes os nervos oculomotor e abducente
estavam afetados, sendo que a lesdo do nervo abducente foi a
manifestacdo mais precoce da doenga em metade dos pacien-
tes. Jefferson ? encontrou 93% dos aneurismas em pacientes
do sexo feminino, relatando a oftalmoplegia completa como
sua principal manifestagdo. Em nossa série, também encontra-
mos maior predominancia do sexo feminino, com mediana de
idade de 55 anos. A dor foi relatada por 91% de nossos
pacientes, envolvimento do nervo oculomotor em 100%, do
abducente em 64%, e proptose em 9%.

As fistulas carotido-carvenosas sdo uma comunicagio
anormal entre o sistema carotideo e o seio cavernoso. A
maioria das fistulas é de origem traumatica, ocorrendo peque-
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na rasgadura na parede arterial '*. Por outro lado as fistulas
carétido-cavernosas podem ocorrer espontaneamente como
complicagdo de arteriosclerose, doengas do colageno, ou po-
dem ser congénitas. Elas representaram 23% dos pacientes
com SSC na série de Jefferson?, sendo a maioria delas trauma-
tica. Keane *as encontrou em apenas 9% de seus casos de
SSC, com proporgdes semelhantes entre as traumaticas € as
espontineas. Em nossa série verificamos elevada freqiiéncia
de fistulas traumaticas entre adultos jovens do sexo masculino.
Os pacientes com fistulas traumaticas apresentaram evolugdo
rapida com proptose e congestdo ocular, enquanto nos pacien-
tes com fistulas espontaneas esses sinais foram mais discretos e
de desenvolvimento mais lento. A cefaléia ocorreu em 40% e a
proptose em 80% dos pacientes. O nervo abducente foi afetado
em todos os pacientes, o nervo oculomotor em 80% dos pacien-
tes, o troclear em 50% e o ramo oftdlmico do trigémeo em 10%.
A perda visual, presente em 80% de nossos pacientes, em geral
ocorre por hipdxia cronica das células retinianas secundaria a
diminui¢@o da perfusdo na artéria oftdlmica, assim como ao
aumento da pressdo venosa. Neuropatia Optica isquémica ante-
rior e compressdo do nervo Optico sdo ocasionalmente relata-
dos como causa de perda visual nesta patologia.

Os tuberculomas intracranianos se localizam principal-
mente no parénquima cerebral. Apesar de incomuns em nosso
meio '4, podem representar até 30% de todas as massas intra-
cranianas em alguns paises em desenvolvimento '*. H4 na
literatura apenas dois outros relatos de tuberculoma do seio
cavernoso '®'7. Nosso paciente foi admitido com quadro de
amaurose subita com defeito pupilar aferente relativo, oftal-
moplegia completa e ptose palpebral a esquerda. A tomogra-
fia computadorizada de cradnio mostrou massa com bordas
hiperdensas na regido da fissura orbitaria superior e seio
cavernoso tendo a bidpsia confirmado o diagnostico de
tuberculoma.

A tromboflebite do seio cavernoso é uma condi¢do rara
secundaria a extensdo de infec¢des a partir da face, Orbita,
seios da face e abscessos dentarios '®. Menos freqlientemente
¢ secundaria a otite média. O agente mais comum € o Staphy-
lococcus aureus '®. Em geral ha dor ocular importante, propto-
se com edema periorbitario e quemose, oftalmoplegia e febre.
A oftalmoplegia ocorre tanto por compressio dos nervos
cranianos no interior do seio, como por congestdo da muscu-
latura extrinseca do olho. Ela foi relatada em apenas um
paciente da série de Keane* e foi encontrada em um de nossos
casos, como complicagdo da varicela.

Os achados de nossa série demonstram que a SSC pode
acometer pessoas de qualquer idade e de ambos os sexos,
ocasionando graves déficits visuais e neuroldgicos. As doen-
¢as inflamatodrias, como a STH e a paquimeningite hipertr6fi-
ca foram as causas mais comumente encontradas nesta primei-
ra série publicada em nosso pais. O pronto reconhecimento
clinico da SSC e a determinagédo de sua etiologia podem ser
importantes na instituigdo terapéutica adequada e na recupe-
ragdo funcional das estruturas envolvidas.
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SUMMARY

Purpose: To determine the epidemiological and clinical
features of the cavernous sinus syndrome as well as its most
common etiologies in a series of patients in Brazil.
Methods: The medical records of patients with cavernous sinus
syndrome were analyzed. They had undergone an extensive
laboratory workup including biopsy in selected cases.

Results: 70 cases were found with ages ranging from 4 to74
years (median 41). Both sexes were equally involved.
Headache occurred in 80% of the patients; the III nerve was
involved in 76%, the IV in 43%, the VI in 59%. Optic
neuropathy was seen in 46% of the cases. The main etiologies
were: Tolosa-Hunt syndrome in 18 patients, hypertrophic
pachymeningitis in 17, tumors in 12, aneurysms in 11;
tuberculoma in 1 and thrombophlebitis in 1.

Conclusions: Qur series shows that cavernous sinus
syndrome occurs at any age and equally in both sexes. Optic
neuropathy is common. Inflammatory diseases were found to
be the most frequent cause of the syndrome in this series.

Keywords: Cavernous sinus syndrome; Headache; Ophthal-
moplegia,; Optic neuropathy.
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