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Sindrome de Tolosa-Hunt

Tolosa-Hunt syndrome

Eduardo Scaldini Buscacio', Yoshifumi Yamane?, Renata Nogueira®

Resumo

A Sindrome de Tolosa Hunt é uma doenca rara, cuja etiopatogenia é desconhecida. Apresenta-se como uma oftalmoplegia dolorosa
de um ou mais nervos cranianos oculomotores, que regride espontaneamente e responde bem ao tratamento com corticoides. O
presente estudo trata-se de um relato de caso de um paciente que apresentou seguidos casos de oftalmoplegias dolorosas, envolven-
do o nervo oculomotor e o abducente sendo tratado com corticoesteroides obteve uma resposta dramatica. Objetiva-se ainda
descrever as caracteristicas fisiopatoldgicas, clinicas, o diagndstico diferencial, visto que é um diagnéstico de exclusao, e medidas
terapéuticas instituidas de acordo com o International Headache Society 2004 (ISH-2004) através da apresentac¢do do caso clinico
conduzido com as normas do estudo supracitado.

Descritores: Sindrome de Tolosa-Hunt/diagnéstico; Oftalmoplegia/quimioterapia; Prednisona/uso terapéutico; Dor/classifica-
¢ao; Classificagao Internacional de Doengas; Relato de casos

ABSTRACT

Tolosa Hunt syndrome is a rare disease, whose etiology is unknown. It presents as a painful ophthalmoplegia of one or more
oculomotor cranial nerves, which resolves spontaneously and responds well to treatment with corticosteroids. This study is a case report
of a patient who had followed painful oftalmoplegias cases involving the oculomotor and abdcens nerves being treated with corticosteroids,
obtaining a dramatic response. Another goal is to describe the pathophysiological, clinical, differential diagnosis, since it is a diagnosis of
exclusion, and the therapeutic measures adopted according to the International Headache Society 2004 (ISH-2004) by presenting the
case study conducted with the standards the study cited above.

Keywords: Tolosa-Hunt syndrome/diagnosis; Ophthalmoplegia/drug therapy; Prednisone/therapeutic use; Pain/classification;
International Classification of Diseases; Case reports
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Sindrome de Tolosa-Hunt

INTRODUCAO

sindrome de Tolosa-Hunt (STH) é uma entidade rara

caracterizada por dor periorbital ou hemicraniana as

sociada a oftalmoplegia de um ou mais nervos cranianos
e que tem uma resposta dramadtica a corticoterapia". Inicial-
mente descrita por Tolosa e Hunt em 1954 ¢ 1961 como uma
estenose da porgao cavernosa da artéria cardtida interna devido
a um processo inflamatério granulomatoso idiopatico®?.

O presente estudo visa descrever as caracteristicas
fisiopatoldgicas, clinicas e medidas terapéuticas instituidas de
acordo com o International Headache Society 2004 (ISH-2004)®
através da apresentagdo de um caso clinico conduzido com as
normas do estudo supracitado.

Desenvolve-se estudo no qual € relatado o caso de um
paciente atendido ambulatorialmente e com critérios diagnodsti-
cos segundo ISH-2004®. O paciente apds a exclusdo de outros
diagnésticos diferenciais foi tratado com prednisona 1mg/kg/dia
obtendo resposta dramatica a terapéutica, com duas recidivas. O
tempo de seguimento do paciente foi de 12 meses.

ResuLTADOS

CH, 56 anos, negro, hipertenso deu entrada no servico de
pronto atendimento (SPA) com cefaléia, diplopia binocular ver-
tical sem fatores atenuantes ou agravantes associado e hipotropia
de olho esquerdo (figura 1). Evoluiu com persisténcia do quadro
por um més, quando observou-se blefaroptose parcial no olho
esquerdo associada a dor retro-orbitaria esquerda de moderada
intensidade que ndo cedia com o uso de analgésicos comuns.

Foi solicitado os seguintes exames laboratoriais com resul-
tados normais: hemograma completo, glicemia de jejum,
hemoglobina glicada, coagulograma, VHS, PCR, FAN, anti-HIV,
VDRL, FTA-ABS e func¢ao tireoidiana. Foi realizada
complementag¢do com tomografia computadorizada contrasta-
da e ressonancia magnética nuclear (figuras 2 e 3) que nio evi-
denciou alteragdes. Paciente apresentou melhora espontanea em
20 dias. Apresentou ainda, apds a melhora, cerca de 90 dias apds
o primeiro episédio, déficit da adugdo do olho direito associado
a dor intensa (figura 4). Seguiu-se o teste terapéutico com
prednisona 1mg/kg/dia obtendo remissdo clinica em 48 horas
apos o inicio do tratamento.

Oito meses apos o tltimo evento sintomético, paciente apre-
senta novo episddio de oftalmoplegia dolorosa do III nervo
craniano do olho direito, limitagdo da elevagdo, sendo pronta-
mente tratado com corticoterapia obtendo resposta dramatica.

DiscussAo

O presente caso apresentou-se em nosso ambulatério com
um quadro de oftalmoplegia dolorosa a esclarecer que evoluin-
do com exames diagndsticos normais, optou-se por um teste
terapéutico com prednisona, suspeitando-se da STH.

A STH ¢é uma entidade rara de incidéncia desconhecida.
Pode-se apresentar em qualquer idade, mas com uma média de
44 anos, sem predilecdo por sexo. Os nervos cranianos mais aco-
metidos sdo o terceiro (79%), sexto (45%), quarto (32%), quin-
to (25%); com comprometimento de multiplos pares cranianos
em 70% dos casos®. Os nervos acometidos no presente caso,
terceiro e sexto, sao os mais comumente afetados segundo estu-
dos epidemiolégicos.
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Clinicamente a dor comega junto a oftalmoplegia ou pode
preceder a paralisia em até 14 dias. Os reflexos pupilares geral-
mente estdo normais, porém pode ter acometimento tanto sim-
pético quanto parassimpatico®. O envolvimento do nervo 6ptico
jé foi descrito, devido a acometimento do dpice orbitario®. Em
nosso estudo nao foi observado acometimento do nervo 6ptico.

O diagnostico é de exclusdo, devendo explorar os diagnds-
ticos diferenciais que se tratam de sindrome Para-Selar doloro-
sa exemplificados no quadro 1 e outras causas de oftalmoplegia
dolorosa demonstrados no quadro 2.

O diagnéstico foi feito segundo os critérios diagndsticos
da ISH-1998 modificado em 2004®), conforme demonstrado no
quadro 3.

A recorréncia a longo prazo incide em cerca de 50% dos
casos e a suspensao do tratamento pode gerar recidivas da dor
em 20% dos pacientes. Em pacientes resistentes ao tratamento
com corticoide (predinisona ou metilpredinisolona) podem ser
utilizados imunossupressores como o metotrexate e a
azatioprina®. Em nosso caso foram observadas duas recorréncias
prontamente tratadas com corticoides e com resposta satisfatdria.

Concluimos entdo que devido a falta de marcadores espe-
cificos e a etiopatogenia ser incerta®, ainda se faz necessario
realizar um diagndstico de exclusdo. Os critérios da ISH-2004
sdo de grande valia na conduc¢@o de casos semelhantes.

Quadro 1

Causas de oftalmoplegia dolorosa para-selar

1 Trauma

2 Vascular

Aneurisma da cardtida intracavernosa
Aneurisma da cerebral posterior
Fistula carétida-cavernosa

Trombose cardtida-cavernosa

3 Neoplasia
Tumor intracraniano primario
Adenoma pituitario; Meningioma;
Craniofaringioma; Sarcina; Neurofibroma;
Epidermoide
Tumor craniano primario
Condroma; Tumor de células gigantes
Metastases locais
Nasofaringioma; Cilindroma; Adamantioma;
Carcinoma de células escamosas
Metastases distantes
Linfoma; Mieloma multiplo

4 Inflamacio
Bactérias
Sinusite; Mucocele; Periostite
Virus
Herpes zoster
Fungo
Murcomicose
Espiroqueta
Treponema pallidium
Micobactéria
Micobacterium tuberculosis
Causas indefinidas
Sarcoidose; Granulomatose de Wegner;
Granuloma Eosinofilico; Tolosa-Hunt
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Quadro 2

Outras causas de oftalmoplegia dolorosa

1 Doengas da orbita

Inflamacao orbitéria idiopatica; Sinusite
contagiosa; Murcomicose; Tumor metastatico;
Linfoma e leucemia

2 Oftalmoplegia diabética
Mononeuropatia ou polineuropatia
3 Aneurisma da fossa posterior
Comunicante posterior e basilar
4 Arterite de células gigantes
5 Enxaqueca oftalmoplégica
Quadro 3 Figura 3: Ressonancia magnética - Corte sagital

Critérios diagndsticos para STH segundo ISH-2004

1 Um ou mais episddios de dor orbital unilateral
que persiste por semanas sem tratamento

2 Paresia de um ou mais nervos cranianos (III, IV
ou VI) e/ou granuloma demonstrado da ressonincia
magnética nuclear ou biopsia

Figura 4: Deficit na aducdo OE

3 Paresia ocorre junto ao comeco da dor ou aparece nas
duas semanas seguintes
4 Melhora da dor e da paresia 72 horas apds o REFERENCIAS
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Figura 2: Ressonancia magnética - corte coronal
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