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SÍNDROME DE TOLOSA-HUNT

Análise de seis casos

Paulo Hélio Monzillo, Victor Marçal Saab, Gustavo Guimarães Protti,
Agnaldo Rodrigues da Costa, Wilson Luiz Sanvito

RESUMO - A síndrome de Tolosa Hunt (STH) é doença de ocorrência rara, de etiopatogenia desconhecida,
que se expressa clinicamente por dor orbitária unilateral associada a paralisia de um ou mais nerv o s
o c u l o m o t o res, que regride espontaneamente e pode re c o rrer ao longo do tempo. Apresentamos uma série
de seis pacientes atendidos em nosso ambulatório, com sintomas e sinais clínicos que preenchem os critérios
diagnósticos para a STH, de acordo com a classificação da International Headache Society (IHS) de 2004.
São ressaltados os dados demográficos desta série de pacientes, o seguimento clínico por doze meses, a
investigação diagnóstica realizada e as diferentes respostas ao tratamento com corticoesteróides. Pelo fato
de a STH ser uma doença cujo diagnóstico deve ser sempre de exclusão, revimos a literatura pert i n e n t e
chamando a atenção para o diagnóstico diferencial da oftamoplegia dolorosa.

PALAVRAS-CHAVE: síndrome de Tolosa-Hunt, oftalmoplegia dolorosa, dor orbitária.

Tolosa-Hunt syndrome: analysis of six cases

ABSTRACT - Tolosa-Hunt syndrome is an entity of rare occurrence and unknown etiopathogenesis, expre s s e d
clinically by unilateral orbitary pain associated with simple or multiple oculomotor paralysis, which re s o l v e s
spontaneously but may re c u r. We present a series of six cases taken care in our ambulatory, which fulfill
the diagnostic criteria for Tolosa Hunt syndrome according to the International Headache Society Classification
of 2004. There are also emphasized the demographic data of this series of patients, their 12 months follow-
up, investigative studies and responsiveness to cort i c o s t e roids. As the diagnosis is always of exclusion,
literature revision is focused on differential diagnosis of painful ophthalmoplegic syndromes.

KEY WORDS: Tolosa-Hunt syndrome, painful ophthalmoplegy, orbital pain.

De acordo com Kline, a síndrome de To l o s a -
Hunt (STH) ou oftalmoplegia dolorosa (OD) é do-
ença de ocorrência rara, cuja descrição original
remonta ao ano de 1954, pelo próprio Tolosa1. O
estudo angiográfico do paciente que motivou a
primeira publicação evidenciou “estenose” da por-
ção cavernosa da artéria carótida interna, em seu
segmento intracavernoso. A exploração cirúrg i c a
subseqüente da região paraselar, revelou a pre s e n-
ça de “processo inflamatório granulomatoso” ines-
pecífico, que  comprometia o seio cavernoso e a
a rtéria carótida por contiguidade1 - 4. Cerca de sete
anos após, Hunt publicou uma série de seis pacien-
tes, com sintomas clínicos e achado anátomo pato-
lógico superponível à publicação original de To l o s a ,
p ropondo à época alguns critérios diagnósticos

para esta síndro m e5. Em 1966, Smith e Taxdal pu-
blicaram uma nova série com seis novos casos, su-
gerindo pela primeira vez, o emprego do epônimo:
síndrome de Tolosa Hunt1,3.

A STH já havia sido contemplada na classifica-
ção da I n t e rnational Headache Society ( I H S ) - 1 9 8 86

e seus critérios diagnósticos foram revistos, atuali-
zados e publicados na classificação revisada de
20047.

N u m e rosos relatos, sempre envolvendo séries
pequenas de pacientes, têm sido publicados em
todos os continentes1 , 2 , 8. No entanto, transcorr i d o s
quase 50 anos da descrição original, pouco se agre-
gou de conhecimento científico a esta doença, no
que diz respeito aos prováveis mecanismos fisio-
patológicos, ainda obscuros.
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Este estudo tem como objetivos: 1. Apre s e n t a r
as características clínicas, epidemiológicas e tera-
pêutica de seis pacientes com STH pela IHS-20047,
após a exclusão de outras causas de OD; 2. Destacar
a importância do estabelecimento do diagnóstico
d i f e rencial, considerando que a estratégia terapêu-
tica difere para cada causa de OD.

MÉTODO
Em estudo prospectivo, foram avaliados seis pacien-

tes matriculados no ambulatório de cefaléia da Santa
Casa de São Paulo, com critérios diagnósticos para a sín-
d rome de Tolosa Hunt, de acordo com a IHS-20047. Após
a exclusão de outras causas de OD, todos os pacientes
receberam corticoterapia oral com prednisona 1 mg/kg/
dia e estiveram em acompanhamento ambulatorial du-
rante um período de pelo menos 12 meses após o even-
to inicial. Foram analisadas as seguintes variáveis: sexo,
idade de instalação dos sintomas, nervos cranianos
acometidos, resultados dos exames complementares e
resposta clínica ao tratamento com corticóide.

RESULTADOS
Em nossa casuística (Tabela 1), indivíduos de di-

f e rentes grupos raciais manifestaram a doença. A
idade de início dos sintomas variou entre 27 e 58
anos (média 39,5 anos) e homens e mulheres foram
igualmente acometidos.

Referida como latejante (dois pacientes) ou “em
pontadas” (pacientes restantes), a dor localizou-
se na região periocular, unilateral fixa em todos o s
pacientes. O nervo oculomotor foi o mais acome-
tido (cinco pacientes), seguido dos nervos abdu-
cente e troclear que apareceram em igual fre q ü ê n-
cia (ambos em dois pacientes). Nenhum dos seis
casos apresentou acometimento do nervo óptico.

Em apenas um paciente a ressonância magné-
tica (RM) revelou alteração de sinal do seio caver-
noso na seqüência T1 com gadolíneo, sugestiva de
p rocesso inflamatório inespecífico (Figs 1 e 2). To-
dos os pacientes não apresentaram anorm a l i d a d e s
em nenhum outro exame complementar.

A regressão do sintoma álgico em até 72 horas
após a introdução da corticoterapia foi substancial
nos seis pacientes (Tabela 2). Todos os pacientes
p e rmaneceram por duas semanas em dose de ma-
nutenção, quando iniciaram esquema de re t i r a d a
gradual da medicação. A duração total média do
tratamento foi de oito semanas. 

Em tempos variáveis, houve recuperação com-
pleta da movimentação ocular extrínseca em todos
os pacientes e nenhum deles apresentou re c o rr ê n-
cia dos sintomas durante o seguimento clínico de
12 meses.

Tabela 1. Casuística.

Idade LCR

Caso Sexo (anos) Raça Manifestações clínicas Ex. lab. TC RM Angiog. (cel./mm3)

1 M 40 Amarelo Dor ocular esquerda, Normal Normal Normal Normal 1

ptose palpebral + 

Paralisia de III, IV e VI 

nervos cranianos.

2 F 42 Branco Dor ocular direita + Normal Normal Realce do seio Normal 2

Paralisia de III nervo Cavernoso

craniano

3 M 58 Preta Dor ocular esquerda + Normal Normal Normal Normal 2

ptose palbebral + 

III e IV nervo cranianos

4 M 27 Branco Dor ocular esquerda + Normal Normal Normal Normal 2

III nervo craniano

5 F 38 Branco Dor ocular direita + Normal Normal Normal Normal 1

VI nervo craniano

6 F 32 Amarelo Dor ocular direita + Normal Normal Normal Normal 3

III nervo craniano

M, masculino; F, feminino; Ex. Lab, exames laboratoriais; TC, tomografia computadorizada; RM, ressonância  magnética; Angiog, angiografia cere b r a l
digital; LCR, líquido cefalorraquidiano; cel, celularidade.
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DISCUSSÃO

A STH acomete igualmente pacientes de ambos
os sexos em idade adulta1 , 8 - 1 0, o que corre s p o n d e
aos dados da nossa casuística. Ao longo de todos
estes anos esta doença sempre foi motivo de con-
trovérsias, devido à indefinição quanto a sua no-

sologia e etiopatogenia. A hipótese mais pro v á v e l
atribui a STH à afecção “inflamatória inespecífica”
do seio cavernoso, ipsolateral aos sintomas clíni-
cos5. De fato, alguns pacientes com STH apresen-
tam alterações de sinal na região do seio cavern o s o
no exame de RM, após a injeção do contraste para-
m a g n é t i c o7 , 1 1 - 1 3. A presença desta anorm a l i d a d e
f a v o rece o diagnóstico de STH, porém sua ausência
não o exclui6.

Poucos pacientes são submetidos à biópsia do
seio cavernoso, da fissura orbitária superior ou da
órbita. A presença de material granulomatoso no
seio cavernoso favorece muito o diagnóstico da
STH mas sua ausência também não é capaz de
excluí-lo. Embora a maioria dos pacientes descre v a
a localização da dor em região peri ou re t ro ocular,
alguns relatos na literatura identificaram localiza-
ções menos usuais, como têmporo parietal ou
envolvendo todo um hemicrânio9,10.

O nervo oculomotor é o mais acometido, segui-
do do abducente. O acometimento do nervo tro-
clear é menos fre q ü e n t e1 - 3 , 6. Raramente, o nerv o
óptico pode estar envolvido1 , 2 , 7. Nossa série pare c e
estar de acordo com a literatura.

A corticoterapia oral com prednisona na dose
de 1 mg/kg/dia é preconizada a todos os pacientes
com diagnóstico estabelecido de STH. Aliás, a me-
lhora substancial da dor em até 72 horas de trata-
mento é utilizada como critério diagnóstico pela
IHS-20047,9,11,14,15. Em casos refratários à corticote-
rapia, a utilização de drogas imunossupre s s o r a s
( m e t o t rexate ou azatioprina) pode trazer algum
benefício9.

O curso clínico é considerado auto-limitado, po-
rém o desaparecimento completo da oftalmopa-
resia nem sempre ocorre1 , 9. Alguns pacientes po-
dem permanecer com seqüelas, enquanto outros

Fig 1. Alteração de sinal do seio cavernoso (RM): seqüência T1

axial com gadolíneo mostrando alteração de sinal no seio ca -

vernoso direito (seta).

Fig 2. Alteração de sinal do seio cavernoso (RM): seqüência T1

c o ronal com gadolíneo mostrando alteração de sinal no seio

cavernoso direito (seta).

Tabela 2. Resposta clínica a corticoterapia.

Caso Tempo para melhora Tempo para resolução

da dor (horas) da oftalmoplegia (dias)

1 24 21

2 72 21

3 24* 42

4 48 7

5 24 14

6 48 63

* regressão substancial, conforme IHS.
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podem apresentar re c o rrência dos sintomas ao
longo do tempo1-3.

Três causas de OD são consideradas os principais
diagnósticos diferenciais da STH. A mais fre q ü e n t e
delas é a neuropatia diabética. Trata-se de condi-
ção clínica cuja evolução é auto-limitada. A OD é
geralmente unilateral, de instalação aguda e com-
p romete principalmente o nervo oculomotor, sen-
do portanto superponível a STH7,12.

Tromboflebite do seio cavernoso também pode
m a n i f e s t a r-se como STH. Trata-se de enferm i d a d e
de instalação aguda, geralmente relacionada a
q u a d ros infecciosos sistêmicos ou focais que se ex-
tendem por contigüidade à região do seio caver-
noso (sinusites, mastoidites etc.). Associado ao
q u a d ro de OD, muitos pacientes apresentam febre
alta e toxemia4,12.

Finalmente, a enxaqueca oftalmoplégica (EO)
é uma condição rara, caracterizada por dor unila-
teral, recorrente, com localização periorbitária e
que na maioria das vezes se acompanha de para-
lisia transitória ou persistente dos nervos ocula-
re s7 , 8 , 1 6. Apesar de sua semelhança clínica com a
STH, a EO freqüentemente está associada com
a n o rmalidades na RM. Neste caso, observa-se alte-
ração de sinal no nervo acometido, com realce a p ó s
a infusão do contraste paramagnético7. A despeito
do nome, a partir da publicação da IHS-2004, a EO
deixou de ser uma variante da enxaqueca, ganhan-
do a condição de neuropatia desmielinizante re c o r-
rente7.

Em conformidade com a exposição, concluímos
que STH não possui marcador biológico que auxilie
o seu diagnóstico. Portanto, a exclusão de outras
causas de OD ainda é obrigatória. Recomendamos
a utilização dos critérios diagnósticos da IHS que
auxiliam em muito, sempre que haja a suspeita clí-
nica desta rara e ainda intrigante doença.
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