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Carotid-cavernous fistula
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Resumo

Fistulas carotideo-cavernosas sao raras. Sdo classificadas nos tipos direto e indireto. Fistulas diretas tém uma comunica¢do anormal
entre a artéria carétida interna e o seio cavernoso. Nas formas indiretas a conexdo se faz entre os ramos meningeos da cardtida
interna e/ou externa e o mesmo seio. O propésito deste artigo € o de atualizar os conceitos anatomicos, clinicos, diagndsticos e
terapéuticos desta situagao.
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ABSTRACT

Carotid cavernous fistulae are an uncommon disease. They are classified as direct or indirect. In direct fistulas there is an abnormal
communication between the internal carotid artery and the cavernous sinus. Indirect forms have an abnormal bypass between the
meningeal branches of the internal and/or external carotid arteries and the same sinus. The purpose of this article is to provide an
overview of the anatomy of the envolved area and the clinical findings, diagnostic evaluation and treatment.
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INTRODUCAO

comunica¢do andmala entre a carétida interna (ACI

ou seus ramos) e/ou os ramos da cardtida externa (ACE)

com o seio cavernoso gera uma abrupta mudanca na
dire¢do e distribuicdo do fluxo sanguineo cérebro-orbitdrio, ca-
racterizando uma condicado clinica infrequente e de severidade
varidvel.

Evocada tipicamente na presenga de proptose pulsatil com
sopro, pode, e na maioria das vezes assim o &, apresentar-se de
forma a simular desde uma conjuntivite, ou um glaucoma unila-
teral ou a doenga de Graves(?.

A complexidade anatomica desta regidao vem ganhando,
por sua vez, numerosas informacdes adicionais advindas da so-
fisticacdo e resolutividade das técnicas de neuroimagem aumen-
tando,em muito, a precisdo do diagnéstico topografico, bem como
do acesso terapéutico®®.

O objetivo desta revisdo € atualizar os conhecimentos
anatomicos, clinicos e de manejo das fistulas carotideo-caverno-
sas (FCC).

Anatomia do seio cavernoso

Os seios cavernosos (SC), como todos os demais seios ce-
rebrais, sdo canais venosos (ou plexos extradurais) formados
pelos folhetos interno e externo da dura-méter (DM). Também
chamada de paquimeninge, a DM consiste de um tecido espesso,
resistente, rico em fibras coldgenas, vasos e nervos?.

Ocupam os SC um pequeno territério na fossa craniana
média (localizagdo paraselar, lateral ao seio esfenoidal), com 2
cm de comprimento por 1 cm de largura, estendendo-se da 6rbi-
ta ao dpice petroso. Os limites dsseos incluem o corpo e asas
(maior e menor) do esfendide, tubérculo e dorso da sela, sulco
carotideo e processos clindides*®.

A DM cobre as superficies superior, lateral (com contri-
buicdo das bainhas do III, IV, V1 [primeiro ramo do quinto] -
eventualmente o seu segundo ramo [V2] - pares cranianos), e
medial (fundida ao peridsteo da sela); a fossa craniana média
forma a superficie inferior”®.

Ao plexo venoso que constitue o SC chega ao sangue que
retorna do olho e drbita, via fissura orbitaria superior, de forma
individualizada ou num tronco comum, pelas veias orbitarias su-
perior (VOS) e inferior (VOI), esta tltima conectada com a
facial, podendo drenar no plexo pterigdide através da fissura
orbitdria inferior, além das veias cerebral superficial média,
cerebral inferior (incluindo a uncal, lobo temporal), esfenoparietal
(veia ou seio, trazendo o fluxo da cerebral média e contribuigdes
variaveis da frontal inferior, temporal antero-medial, orbital,
meningéia) e hipofisarias. A VOS forma-se pela jun¢io das veias
angulares e frontal na orbita anterior, tendo cerca de 2-3,5 mm
de diametro, que sdo passiveis de mudanca induzida pela posi-
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¢do da cabeca ou manobras de VasalvaG+%10,

A drenagem do SC ¢é feita posteriormente para os seios
petroso superior (SPS, o qual esvazia-se na altura da juncdo dos
seios sigmoide e transverso) e petroso inferior (SPI, com esvazi-
amento na jugular, a altura de seu bulbo), comunicando-se, na
zona do clivus, com o SC contralateral (plexo intercavernoso ou
seio circular)®. O plexo venoso basilar conecta o SC ao plexo
vertebral epidural; multiplas emissdrias interligam o SC inferior-
mente ao plexo pterigdide, através do forame oval@479).

Transitam pelo SC os pares cranianos: 111, IV, VI, V1, bem
como conexdes simpéticas e parassimpaticas e a ACIMV. O per-
curso da ACI, para fins de analise, ¢ considerado em sete seg-
mentos: cervical (C1), petroso (C2), ldcero (C3), cavernoso (C4),
clinéide (C5), oftalmico (C6) e comunicante (C7). Os ramos que
emergem a nivel do SC abrangem: (a) o tronco
meningohipofisario (origem da hipofisaria inferior, tentorial
marginal e basal [ramo de Bernasconi-Cassinari, anastomosa-se
com a oftdlmica] e ramos clival lateral e meningéio dorsal); (b) a
artéria hipofisaria posterior e inferior; (c) o tronco infero-lateral
(ou artéria do SC inferior, que subdivide-se nos ramos superior,
antero-medial, dntero-lateral [este vai anastomosar-se com ra-
mos da maxilar interna]) e posterior; (d) a artéria capsular de
McConell, e menos amitide; (e) a oftdlmica. A ACE alcanca o
SC pela meningéia acesséria (ramo da meningéia média ou ma-
xilar) que se interliga aos ramos do tronco inferolateral, e ramo
ascendente derivado da faringéia?'>1.

Os nervos cranianos (exceto o VI) postam-se junto da pa-
rede lateral do seio, posicionando-se de cima para baixo na se-
guinte ordem: III, IV (aparece na 6rbita fora do anel de Zinn) e
V1. O abducente corre medialmente ao nervo oftdlmico e late-
ralmente a ACI. As fibras simpadticas cursam sobre a superficie
da ACI, unem-se ao VI par e distribuem-se com o V1, com o qual
alcangam - através dos nervos ciliares longos - o musculo dilatador
da pupila. Algumas fibras simpaticas passam diretamente do plexo
carotideo ao ganglio ciliar; outras viajam diretamente com a ar-
téria oftdlmica até o globo™121415),

Manifestacoes

Dada a severidade variavel, as FCC tém sido classificadas
sob diferentes parametros, visando, em tltima andlise, indicar a
melhor forma de aborda-las. Assim é comum encontrar descricdes
onde a etiologia (traumdtica ou espontanea), ou a condi¢io de flu-
x0 (alta ou baixa) sdo utilizadas!*'®. Entretanto estas formas mi-
ram sempre de forma incompleta a condigdo, ora em relacdo ao
progndstico, ora com o manejo. A categorizagdo mais utilizada en-
tre as disponiveis é a proposta por Barrow et al.(? que se funda-
menta no suprimento arterial destas comunicagdes (Tabela 1).

As FCC do tipo A sdo as tnicas que s@o diretas entre a
prépria ACI e o SC, portanto usualmente mostram alto fluxo
(5% chegam a despejar todo o fluxo nesta conexdo). Compilando
as diferentes séries encontra-se o trauma craniano (incluindo o

Tabela1
Classificagao das FCC('?
Tipo Caracteristica
A Comunicacdo direta entre a ACI e o SC (alto fluxo, mais comum ap6s trauma)
B Comunicacdo entre ramos da ACI e SC (rara)
C Comunicacao entre ramos da ACE e SC
D Comunicacdo entre ambos os ramos da ACI e ACE e SC (mais comum,; baixo fluxo)
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iatrogénico) em até 80% destes casos; as demais ocorrem de
forma espontéanea (ruptura de aneurisma ou fraqueza da parede
vascular em situagdes onde exista deficiéncia de coldgeno, como
na sindrome de Ehlers-Danlos!?, displasia fibromuscular,
pseudoxantoma eldstico, osteogenesis imperfecta, ou na
aterosclerose)®. Enquanto as agudas ocorrem mais em homens
jovens, as formas espontaneas incidem mais sobre as mulheres
de meia-idadeG821221-29),

Sobre a forma como o trauma direto causa a lesdo na pa-
rede da ACI encontra-se muita discordancia (especialmente o
contuso), particularmente na necessidade de coexistir fratura
6ssea®). Gobin et al.® detectaram o trauma em 95% dos ca-
sos. Nos 42 casos com tipo A apresentados por Helmke et al.”)
ndo houve indicio de trauma no histérico, propondo, assim, que a
distensdo da parede vascular causada por uma subita elevacdo
da pressao intraluminar (mecanismo do chicote) possa explicar
muitos destes casos. A rigor existem varios aspectos que tornam
este segmento vascular propenso a formar “shunts”, entre eles a
riqueza e direcionamento dos ligamentos em relac@o a adventi-
cia, a conformagao e mobilidade do sifao (segmento horizontal),
a inextensibilidade da dura e adjacéncia 9ssea®!4?®. Causas
iatrogénicas no tipo A sdo descritas em numerosas possibilida-
des, entre elas a perfuragdo por catéter ou baldes em manobras
endovasculares, pés-septoplastia, cirurgia transesfenoidal,
osteotomia maxilar tipo LeFort 1, acesso ao ganglio de Gasser
em doengas trigeminais®>25272%),

As fistulas diretas podem determinar sintomas agudos, ou
manifestarem-se apds dias ou meses, costumam ter dimensdes
entre 1-5 mm, e sdo bilaterais em 1-2%, ¢ até mesmo
contralaterais ao quadro oftalmolégico®). As FCC diretas, tam-
bém chamadas de “shunts” durais, tipicamente sdo de baixo flu-
x0, podendo ser congénitas, ou ocorrerem de forma esponténea,
vindo a formar ou sendo fruto de trombose venosa. Como fato-
res predisponentes incluem-se a hipertensdo arterial sistémica,
a gravidez, o trauma e estiramento craniano, a pés-menopausa,
as doencas trombo-embdlicas, aterosclerose e as
colagenoses!%3%3) As formas indiretas espontaneas sdo bem
mais frequentes do que suas correspondentes diretas®?. A
autorresolucao nas FCC indiretas acontece entre 10-60% dos
casos, antes ou apos a arteriografia, possivelmente devido a trom-
bose do SC, geralmente entre 6-94 meses®203339),

As manifestagdes clinicas dividem muitos sinais nos dife-
rentes subtipos de FCC, variando na velocidade de instalacao e
na severidade que usualmente sdo maiores nas formas diretas.
A patogenia abrange a dilatacdo do SC e sua drenagem
retrogada (cortéx e 6rbita), com aumento do volume vascular e
muscular orbitdrio, transudagao capilar, elevagdo da pressio
venosa episcleral, comprometimento do aporte do nervo dptico
e retina pela estase. Estes eventos nas FCC diretas desenvol-
vem um quadro mais rico, agudo e chamativo®*33), Nas for-
mas indiretas, contudo, o espectro clinico costuma ser mais bran-
do, eventualmente minimo. Provavelmente contribui neste con-
texto o fato de que o escoamento dos “shunts” durais, em grande
ndmero de casos, se faz para os seios basais e petrosos, e que
apenas na vigéncia de trombose dos mesmos o fluxo voltaria-se
para a Orbita®12323840)

Os sinais clinicos abrangem, desta forma, desde paresias e
disfungoes leves (III, V, VI pares - este dltimo envolvido em até
85% dos casos®) sem congestdo orbitdria até proptose pulsatil
(menor nas formas indiretas). Quando a drenagem da FCC se
dirigir ao seio petroso, a VOS pode estar em dimensdes normais e
o olho calmo (com alguma paresia, quadro chamado de (shunt
cavernoso do olho branco)®. Compdem o quadro: quemose (90%,
no tipo A), dor (25-40%), diplopia (50-68%), dilatagido venular
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episcleral com arterializagdo, glaucoma (50-83%, exibindo
assimetria na amplitude pulso durante a tonometria®’), sopro e
zumbido na regido orbitdria e arredores (menos dramadtico e até
ausente nas formas durais; para avalid-lo deve-se orientar o paci-
ente a mirar inferiormente com o olho adelfo, reduzindo as pisca-
das e movimentagdes involuntdrias), hemorragia intracraniana
(5%, tipo A)“), epistaxis (1-2%, tipo A)(1320324043-49)

Com frequéncia os sintomas que levantam a suspeita sdo a
exoftalmia pulsatil, o sopro e a dilatacao venular com quemose
(trfade de Dandy)®. Mudanca na qualidade do sopro pode indi-
car tanto a melhora como uma alteracdo no padrdo de drena-
2em®>%, Criangas frequentemente tém sopro orbitario, portan-
to a presenga isolada deste achado na concomitancia de trauma
craniano nao necessariamente determina a presenca do quadro
fistulizante %39,

O aumento do volume muscular conjuntamente as paresias
produzidas diretamente no SC determinam a diplopia e as
oftalmoplegias?). Estase venosa orbitaria e ocular provocam
o sofrimento circulatério no nervo 6ptico e retina, traduzido pelo
quadro de edema papilar, engurgitamento venular, dobras
coroido-retinianas, doenca capilar retiniana (isquemia, edema,
hemorragias)©®). A falta cronica de perfusdo adequada nestes
sitios pode gerar o desenvolvimento de oclusdo venosa,
retinopatia proliferativa, hemorragia vitrea, descolamento de
cordide e glaucoma neovascular®>. Proptose severa, cianose
palpebral e quemose (eventualmente com sangramento espon-
tdneo ou a minimos traumas, e, por vezes, comprometendo a su-
perficie corneana - ceratopatia exposicional) sdo associadas a
hiperfluxo®>®, Perda visual (90% das formas diretas, raramente
leve ou bilateral) pode ser aguda (associa-se a dano do II par)
ou de evolugdo gradual(122284859)

O glaucoma além da hipertensdo episcleral (20-25% exi-
bem injecdo do canal de Schlemm), ou do eventual componente
neovascular, pode também advir do deslocamento anterior do
diafragma irido-cristaliniano®233550),

Diagnéstico e diagnéstico diferencial

A presun¢do diagnéstica surge mais facilmente naqueles
casos ricos em sinais caracteristicos. Todavia, o padrao ouro nes-
ta apreciacdo, em qualquer tipo de FCC, é a angiografia cere-
bral. Identifica o tipo, local e tamanho da conex@o, analisa o en-
torno artério-venoso (aneurismas, pseudovarizes), desvios
coexistentes, especialmente repercussdes isquémicas sobre o
cortex. As principais complicacdes com o método incluem o
infarto cerebral (0,1-0,5%), efeitos adversos relacionados ao
contraste e morte (0,1 % )®10:12:253257),

Os métodos iniciais de andlise sdo a ultrassonografia
(doppler)®®®, tomografia computadorizada® (TC) e a resso-
nancia magnética®?® (RM). Salienta-se que a normalidade dos
anteriores ndo exclui o diagnéstico'?. Técnicas adicionais,como
a subtragdo de imagens ou a angiotomografia podem ser inte-
ressantes®. A TC dimensiona a proptose, a dilatagdo do SC e da
VOS, os alargamentos de toda a musculatura extrinseca (sem
predominio especifico muscular, como o reto inferior e médio na
oftalmia de Graves®”), e as fraturas dsseas. Maior riqueza de
detalhes obtém-se com a RM, permitindo contemplar as demais
condicdes dos outros seios cerebrais, indicios de hipertensao,
edema, envolvimento cortical, cerebelar ou de tronco“??). Este
método e seus refinamentos na aquisi¢cdo podem atingir uma sen-
sibilidade de 83% e especificidade de 100%©. A VOS encontra-
se aumentada em 75-100% dos casos, podendo ser o tnico acha-
do de imagem, raramente sendo bilateral ou mesmo apenas
contralateral (dependendo de uma rota de escoamento
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Tabela 2

Diagnéstico diferencial das FCC

Doenca

Aspectos diferenciais

Celulite orbitaria

Exoftalmia de Graves

Pseudotumor orbitario

Tolosa-Hunt

Tromboflebite do seio cavernoso

Quadro infeccioso externo ou lacrimal, trauma, seios da face envolvidos, febre, rinorréia, mal-
estar geral, leucocitose

Evidéncias de doencga sistémica, evolugao lenta com agudizagdo, retracao palpebra
superior, “lid lag”,T3-T4-TSH

Instalacao em tempo varidvel, envolvimento musculo-tendinoso, proptose, espessamento
isolado do reto lateral, bilateral 25%, dor a movimentacio, perda varidvel de acuidade, aco-
mete parte anterior (glandula lacrimal palpével), sinais de uveite, descolamento seroso
retiniano.

Dor retrocular persistente (precede paresia), perda varidvel de acuidade, sintomas durando
dias e/ou semanas, recorrente, responde a corticoide em 24-48h, tecido andomalo na fissura
orbitdria superior na TC

Febre (30-90%), progressdo rapida (bilateral), focos infecciosos (sinusite, face (25%), ouvi-
do, gengivas, dentes, leucocitose, compromete estado clinico (confusio, convulsdo, obnubilagio,

coma), morte <30%

atipica)®*?. Eventualmente, tem-se quadros com remissoes ¢
pioras, explicados pela trombose da VOS, diagnéstico diferencial
oferecido pela RM®,

A ultrassonografia ¢ til tanto na diferenciacdo entre os
tipos durais e diretos, como também no acompanhamento. Au-
mento e turbuléncia do fluxo pela ACI ou ACE, inversao e
arterializacdo do fluxo vascular sdo sinais caracteristicos®*®.

Nem toda exoftalmia pds-traumatica deve-se a presenga
de uma FCC. Fraturas do assoalho orbitdrio produzem dor e
exoftalmia (herniagdo cerebral) sem sopro. Formas fistulares mais
raras, como no caso da conexdo entre a artéria comunicante
posterior e o SC ou entre a artéria veia meningea produzem
quadros similares. Conjuntivite cronica, pseudotumor orbitdrio,
doencga de Graves, inflamagdes (sindrome de Tolosa-Hunt) e
tromboflebite do SC estdo entre as possibilidades diferenci-
ais(2,3.26727,30.43,59,61,62) (Tabela 2)'

Manejo

Tratamento emergencial endovascular da FCC esta
indicado na presenga de pseudoaneurisma, grande varize do SC,
drenagem venosa direcionada para o cdrtex, trombose
estendendo-se além da fistula, aumento da pressdo intracraniana,
alteragdo do estado mental, proptose e/ou perda progressiva de
acuidade visual, hemorragia cerebral, acidentes circulatorios
isquémicos(()JG,17.25463,64)'

Nas demais situagdes as decisdes levam em conta a
severidade versus a potencialidade de veia meningea, primordi-
almente das formas durais®>*0. O tratamento neuroendovascular
fica reservado quando o manejo conservador mostra-se
ineficiente, ou antes de procedimentos cirirgicos ocula-
res(27,32,40,63).

A abordagem endovascular é o procedimento atual de
eleicdo, tanto por via arterial como venosa. Diferentes materiais
oclusivos, naturais ou sintéticos, sdo relatados: gelatina absorvivel
(gelfoam), silastic, silicone, molas de platina, sangue ou DM
autodlogos, dlcool polivinilico, etanol, cianoacrilato, radiocirurgia
concomitante(®!7:232428293257.64:68) - Cerca de 75% dos casos tém
alguma quantidade de acuidade perdida de forma permanen-
te™. Resultados com 85-90% de éxito encontram-se em dife-
rentes séries, e complicagdes giram na faixa de 5-8% (morte em
1%)®2%39), Recorréncias ndo sdo incomuns®. FCC indiretas sdo

mais conservadoramente tratadas, considerando-se a menor se-
veridade clinica, as chances de autoresolu¢do e os riscos das
intervencdes©®>#). Nao € incomum uma piora transitoria dos sin-
tomas apds oclusdo exitosa (intencional ou acidental) da fistula,
tampouco parece nao existir risco de mortalidade neste subgrupo
diferente daquele dos individuos sem fistulas durais©>¢70.

Compressao manual da carétida e jugular ipsilateral pode
contribuir no fechamento de até 30% das FCC durais’". Esta
manobra deve ser feita usando-se a mao contralateral (assim o
surgimento de eventual deficit neste braco serve de alerta - e
de seguranga - para a interrup¢do), durante 10 segundos, 5-6
vezes a cada hora. Esta compressdo deve ir aumentando ao
longo de algumas semanas®). Existem algumas
contraindicagdes para a compressdo. As absolutas sdo a
sindrome hipersensitiva do seio carotideo, a estenose
aterosclerdtica ou ulceracdes carotideas, a insuficiéncia
vértebro-basilar, a sincope ou hipotensao de refluxo, os aciden-
tes isquémicos transitorios, as arritmias cardiacas e as hemor-
ragias prévias ao redor da FCC. As relativas sdo: pressdes ocu-
lares superiores a 25 mmHg na vigéncia de dano campimétrico
acentuado e nos casos com perda visual severa7'7.

Proptose, quemose e ceratopatia sdo conduzidos segundo
a severidade. Lubrificantes (colirios, géis), oclusdo noturna
forcada da fenda palpebral, antibioticoterapia tépica (quando
necessdrio) sdo frequentemente necessarios®.

No glaucoma recomenda-se o uso de farmacos que dimi-
nuam a produgdo do aquoso (beta-bloqueadores, alfa-agonistas,
inibidores da anidrase carbonica), sendo pouco eficazes aqueles
que promovem seu escoamento (pilocarpina e andlogos das
prostaglandinas)®. Cirurgias fistulizantes (trabeculectomia com
ou sem mitomicina) podem ser necessarias, com o cuidado de se
deixar algumas esclerotomias posteriores para o manejo de even-
tual efusdo coroidiana®. As formas neovasculares (glaucoma e
retinopatia), quando associadas, requerem panfotocoagulacao a
laser e/ou vdlvulas de drenagem©®?. As repercussdes retinianas
ndo proliferativas sdo seguidas de forma conservadora™.

A série de Ishijima e colaboradores®?, que reuniu o maior
contingente de FCC complicados com glaucoma, mostrou bom
progndstico geral, relacionado, em muito, com a oclusdo prima-
ria das mesmas. Com o fechamento da FCC a maioria dos sinais
desaparece, em tempos diferentes (pressdo ocular em 72h, na
média), mas dano visual e alguma paresia podem persisitir®12.
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