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AVALIAGAO DA FLEBOGRAFIA ORBITARIA EM 0ITO CASOS
DE SINDROME DE TOLOSA-HUNT

D.R. NALLI*,S.M.F. MALHEIROS**, R.G. NOGUEIRA****, N. ABDALA", J.G.P. CALDAS***,
H. CARRETE JR.*, A.R. MASSARO™*

RESUMO - A Sindrome de Tolosa-Hunt (STH) ou oftalmoplegia dolorosa € associada a granulomatose inespecifica
de etiologia desconhecida que acomete a fissura orbit4ria superior. Compromete estruturas nervosas e vasculares
causando quadro clinico varidvel que sempre se associa a dor e apresenta resposta favordvel A corticoterapia. Processos
inflamatérios, tumores e aneurismas dessa regifio podem causar sintomas semelhantes. A tomografia computadorizada,
aangiografia cerebral e a flebografia orbitdria sio métodos de imagem indicados para orientar o diagn6stico. Revisamos
os resultados destes exames radiolégicos de oito pacientes atendidos no Hospital Sdo Paulo no periodo 1989a 1991,
com diagnéstico de STH segundo os critérios de Hunt e Hannerz. A anélise das alteragGes da flebografia orbitdria, de
acordo com a sistematizagio feita por Hannerz e col. mostrou ser este exame inespecifico, porém capaz de orientar
melhor o diagnéstico.

PALAVRAS-CHAVE: sindrome de Tolosa-Hunt, oftalmoplegia dolorosa, flebografia orbitdria, veia oftdlmica
superior, seio cavernoso.

Orbital phlebography evaluation in eight cases of Tolosa-Hunt syndrome

SUMMARY - Tolosa-Hunt syndrome (THS), or painful ophthalmoplegia is associated to a non-specific granulomatosis
of unknown etiology, that involves the superior orbital fissure and its nervous and vascular structures. The clinical
picture that responds to steroid therapy, is variable and is always associated with pain. Inflammatory conditions,
tumors and aneurysms can produce similar symptoms. Computed tomography, cerebral angiography and orbital
phlebography are the imaging methods of choice for making the diagnosis. We revised the results of these radiological
examinations of eight patients seen at the Hospital Sdo Paulo from 1989 to 1991, with the diagnosis of THS
according to Hunt and Hannerz criteria. The analysis of orbital phlebographic changes based upon Hannerz et al.
systematization showed non-specific features, but those were able to help the diagnosis.

KEY WORDS: Tolosa-Hunt, painful ophthalmoplegia, orbital phlebography, superior ophthalmic vein,
cavernous sinus.

A sindrome de Tolosa Hunt (STH), também conhecida como oftalmoplegia dolorosa, é
associada a uma granulomatose inespecifica de etiologia desconhecida que acomete a regido da
fissura orbitéria superior e do seio cavernoso. O quadro clinico consiste de dor periorbitéria associada
ou ndo a dor hemicrénica, paralisias de intensidade varidvel da musculatura ocular extrinseca
homolateral, concomitantemente podendo ocorrer comprometimento do sistema simpético ocular e
alteragGes sensitivas nos territérios oftdlmico e maxilar do trig€émeo. A terapéutica com
corticoesteréides provoca répida regressdo dos sintomas, principalmente da dor, tornando-se
importante elemento diagnéstico. O diagnéstico diferencial deve ser estabelecido com outras causas
que provocam sintomas semelhantes, entre elas aneurismas, tumores para-selares e processos
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inflamatérios envolvendo o seio cavernoso ou fissura orbitéria superior. Os métodos de imagem
excluem estas causas e podem oferecer subsidios para o diagnéstico da STH. Atualmente sio
utilizadas a tomografia computadorizada (TC), a angiografia cerebral (AC), a flebografia orbitdria
(FO) e a ressonancia magnética (RM).

Apresentamos uma comparagio dos resultados destes métodos na investigagdo radiol6gica
da STH, excluindo-se a RM que, por diversos motivos, ainda ¢ pouco usada em nosso meio, e
analisamos as diversas alteragSes que ocorrem na FO para avaliar sua importéncia no diagnéstico
da STH.

CASUISTICA E METODO

Foram revisados os exames radiolGgicos de oito pacientes com diagnéstico de STH, com sintomas cuja
evolugdo variou de 3 a 90 dias, atendidos no Hospital Sio Paulo no periodo de 1987 a 1991 (Tabela 1). O diagnéstico
de STH foi definido segundo os critérios propostos por Hunt®’ e sistematizados por Hannerz e col®: 1) dor periorbitéria
ou hemicrénica constante; 2) acometimento parcial ou total de pelo menos um dos nervos oculomotores ipsilaterais;
3) exclusio de outras possiveis causas de sindrome para-selar por exames de radiografia simples do crinio, TC
(cortes axiais e coronais sem e com injegdo endovenosa de meio de contraste) e AC.

Tabela 1. Distribui¢do quanto a idade, sexo, evolugdo e quadro clinico dos pacientes estudados com
diagndsticos de SHT.

Caso Idade (anos) Sexo Evolugdo (dias) Quadro Clinico
1 39 M 3 3°nervoE
2 31 M 16 3°nervo E
3 43 F 90 RS +RM +RLE
4 38 M 15 RS + Elevador da péalpebra E
5 49 M 25 3° incompleto + 4° + 6° nervos E
6 62 M 20 RL + RM + ptose palpebral D
7 27 M 60 3° incompleto + 6° nervos D
8 66 M 15 3° nervo incompleto E

M, masculino; F, feminino; RS, musculo reto superior; RL, misculo reto lateral; RM, miisculo reto medial.

Todos foram submetidos a FO, cujas imagens  1upeln 2. Distribuicdo dos resultados anormais
foram avaliadas por método duplo cego por observador 56 diferentes métodos de imagem em relacdo ao
experiente. As FO foram realizadas de acordo com a g4y acometido.
técnica descrita por Vritsos?2e modificada por Vignaud e

col?!, Esta técnica consiste na pungio de veia frontal Caso  TC AC FO Sintoma
superficial com agulha calibre 21G, injetando-se 8 mi de
meio de contraste iodado hidrossolivel, em 1 N N A/E E
aproximadamente 2 segundos. Previamente 2 injegao, faz-
se torniquete ao redor do crinio, ajustando-o ao nivel do 2 N N AE E
14bio superior, para compressio das veias angulares e
temporais, evitando-se a fuga do meio de contraste para 3 N N AE E
veias superficiais. As radiografias s3o obtidas durante a 4 N N AE E
injegdo dos wltimos 2 ml do contraste, nas incidéncias
péstero-anterior, semi-axial e perfil. A incidénciaem perfil 5 A/E N A/E E
deve ser feita com pequena rotagao lateral da cabega, para
evitar a superposigdo das veias orbitdrias superiores. 6 N N A/D D
RESULTADOS 7 AD N AD D
A AC foi normal em todos os casos. A TC mostrou 8 N N A/E E

assimetria do seio cavernoso, nitidamente aumentado no
lado acometido em 2 casos (Tabela 2). As FO foram  N,normal; A, anormal; E, esquerdo; D, direito.
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anormais em todos os casos. As alteragfes
encontradas nas FO foram divididas em
quatro grupos, de acordo com os critérios
estabelecidos por Hannerz e col®: 1.
estreitamento ou irregularidade da veia
oftdlmica superior (VOS), 2. oclusdo
parcial ou total da VOS, 3. oclus?o parcial
ou total do seio cavernoso (SC), 4.
circulagdo colateral venosa.

A oclusdo parcial/total do SC
ipsilateral foi observada em todos os casos.
As outras anormalidades foram observadas
| emcinco casos (Tabela 3).

COMENTARIOS

Em 1954, Tolosa? descreveu
o caso de paciente com dor orbitéria,
perda visual progressiva, oftalmo-
plegia total e parestesia no territ6rio
oftdlmico do trigémeo ipsilaterais. A
AC mostrou estreitamento da porgio
cavernosa da car6tida interna e a
craniotomia exploradora nada re-
velou. O paciente faleceu trés dias
. ‘ ap6s, por complicagdes cinirgicas, e
a necrépsia mostrou processo
Fig 1. Caso 5. Corte axial de TC de cranio com contraste, inflamatério inespecffico envolvendo
evidenciando aumento da drea de realce para-selar do lado a artéria car6tida interna e o seio
acometido, com contorno lateral concavo (setas). cavernoso do lado acometido. Em
1961, Hunt e col®descreveram quadro clinico em seis pacientes, que acreditaram ser semelhante 2
entidade descrita por Tolosa. Em 1966, Smith e Taxdal'’, ao descreverem cinco casos, utilisaram
pela primeira vez o epdnimo “sfndrome de Tolosa-Hunt”, enfatizando o uso do corticoesteréide
como teste terapéutico. Em 1982, Kline® ao fazer a revisdo dos 146 casos descritos na literatura
inglesa estabeleceu suas bases clinicas e laboratoriais®.

O teste terapéutico com corticoesterdides j4 foi considerado quase patognomdnico da STH.
Existem, entretanto, relatos de casos de linfomas, meningiomas e tumores de células gigantes da
regifo selar e ou para-selar que responderam por algum tempo a este tratamento, mascarando desta
forma o diagndstico®?.

Tabela 3. Distribui¢do das anormalidades encontradas na FO.

Estreitamento/ .
Caso irregularidade VOS Oclusgo VOS Alteragiio do SC Circulaggo Colateral
1 + - + +
2 + + + +
3 - - + -
4 + + + +
5 + + + +
6 + + + +
7 - + + -
8 - - + -

VOS. veia oftdlmica sunerior: SC. sein cavernnen
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Fig2. Caso 1. Incidéncia semi-axial da FFO, em que se observa estreitamento da
porgado terminal da VOS (seta longa), irregularidades e md opacificagdo do
seio cavernoso (seta larga), com desenvolvimento de circulagado colateral (setas
pequenas).

No diagnéstico da STH € sempre necessdria a realizagio da AC, para afastar aneurisma da
porgdo cavernosa da artéria car6tida interna. Alguns autores relatam estreitamento segmentar,
irregularidade ou constricgdo desse segmento arterial no lado acometido € o “fendmeno da onda
estaciondria”, que sdo alteragbes de dificil identificagdo radiolgica*®*!"'3, A TC ainda é
indispensével para o diagnéstico diferencial'>'é, principalmente nas doengas tumorais para-selares,
podendo mostrar alterag@es sugestivas do envolvimento inflamatério do seio cavernoso e da fissura
orbitéria superior'®'s, como foi observado em dois dos nossos casos (Fig 1). O seio cavernoso
acometido pela STH geraimente tem contorno lateral cdncavo, ao contririo dos neurinomas dessa
regido, que apresentam contorno lateral convexo. Nos processos inflamatérios, o realce pelo contraste
do seio cavernoso ¢ habituaimente pouco intenso, dificultando caracterizar seu envolvimento. Nos
aneurismas e meningiomas, ao contrério, o realce € bastante intenso. A auséncia do alargamento
da veia orbitéria superior pode ajudar a estabelecer o diagnéstico diferencial com as fistulas carétido-
cavernosas e tromboses do seio cavernoso. Estudos recentes descrevem alterages do seio cavernoso
na RM, que consistem de imagens com sinais isointensos ao miisculo em T'1 e isointensos & gordura
em T2, com forma e disposi¢io semelhantes as observadas na TC?%,

Milsten e Morretin'® descreveram as primeiras flebografias orbitérias para o diagnéstico da
STH. Porém, como € comum a assimetria das veias orbitdrias superiores e dos seios cavernosos,
isto pode dificultar o diagnéstico radiolégico'. No entanto, a andlise cuidadosa das imagens permite
diferenciar as variagSes anatdmicas do comprometimento patolégico destas estruturas. Hannerz e
col’ sistematizaram as alteragdes da FO, classificando-as em quatro grupos: a) estreitamento ou
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Fig 3. Cuso 3. I'O, em corte planigrdfico evidenciando opacificagdo irregular e
incompleta do seio cavernoso esquerdo (seta longa). Aspecto normal da
opacificagdo do seio cavernoso direito (seta larga).

irregularidade da VOS; b) oclusgo parcial ou total da VOS; c) oclusdo parcial ou total do SC; d)
circulagfio colateral venosa. Compararam 19 pacientes com diagnéstico clinico de STH com 23
normais. Concluiram que, embora sejam frequentes os achados falsos negativos, ndo existem casos
com achados falsos positivos. Encontraram alteragdes flebograficas em 68% dos casos de STH>.
Mubhletaler e col observaram altera¢des flebogréficas em 40% dos casos de STH por eles estudados™.

Em nossa casuistica, todas as FO foram anormais e concordantes com o lado acometido, em
dois casos (25%) havendo alteragdo tinica (Casos 3 e 8). Nos casos restantes (75%), observou-se a
associagdo de duas ou mais alteragdes. Em todos os casos havia alteragfo (oclusio parcial ou total)
do SC do lado acometido (Figs 2 e 3). O pequeno mimero de casos ndo permite conclusdes, porém,
ndo se observou relagdo entre intensidade do envolvimento neurolégico e quantidade de
anormalidades encontradas na FO.

Observamos que, quando encontramos associagdo de algumas das alteragdes flebograficas
sistematizados por Hannerz e col, h4 maior facilidade na orientagfo do diagnéstico radiolégico de
STH. Porém, as alteragdes na FO nio sdo especificas e podem ser observadas na trombose venosa,
flebites e lesdes expansivas intra-orbitdrias, para-selares ou da fissura orbitéria superior.

CONCLUSAD

Em nosso estudo, a FO foi o método radiolégico que se mostrou alterado em todos os casos
e, em nossa opinido, quando as altera¢Oes sdo as sistematizadas por Hannerz e col. e se apresentam
associadas, orientam melhor o diagnéstico radiolégico da STH No entanto, considerando a
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possibilidade de ser ainda a STH diagnéstico de exclus?o, séo necessarios os exames de AC e TC,
para se estabelecer o diagnéstico diferencial de outras doengas com sintomas semelhantes e que
apresentam resposta positiva a terapéutica por corticoesteréides.
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