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SINDROME DE TOLOSA-HUNT

Analise de seis casos

Paulo Hélio Monzillo, Victor Marcal Saab, Gustavo Guimaraes Protti,
Agnaldo Rodrigues da Costa, Wilson Luiz Sanvito

RESUMO - A sindrome de Tolosa Hunt (STH) é doenca de ocorréncia rara, de etiopatogenia desconhecida,
que se expressa clinicamente por dor orbitaria unilateral associada a paralisia de um ou mais nervos
oculomotors, que regride espontaneamente e pode recorer ao longo do tempo. Apresentamos uma série
de seis pacientes atendidos em nosso ambulatério, com sintomas e sinais clinicos que preenchem os critérios
diagnosticos para a STH, de acordo com a classificacdo da International Headache Society (IHS) de 2004.
Sdo ressaltados os dados demograficos desta série de pacientes, o seguimento clinico por doze meses, a
investigacdo diagnostica realizada e as diferentes respostas ao tratamento com corticoesterdides. Pelo fato
de a STH ser uma doenca cujo diagndstico deve ser sempre de exclusdo, revimos a literatura pertinente
chamando a atencéo para o diagnéstico diferencial da oftamoplegia dolorosa.

PALAVRAS-CHAVE: sindrome de Tolosa-Hunt, oftalmoplegia dolorosa, dor orbitaria.

Tolosa-Hunt syndrome: analysis of six cases

ABSTRACT - Tolosa-Hunt syndrome is an entity of rare occurrence and unknown etiopathogenesis, expressed
clinically by unilateral orbitary pain associated with simple or multiple oculomotor paralysis, which resolves
spontaneously but may recur. 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 corticosterdds. 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 sindrome de Tolosa-
Hunt (STH) ou oftalmoplegia dolorosa (OD) é do-
enca de ocorréncia rara, cuja descricdao original
remonta ao ano de 1954, pelo proéprio Tolosa'. O
estudo angiografico do paciente que motivou a
primeira publica¢do evidenciou “estenose” da por-
¢do cavernosa da artéria carétida interna, em seu
segmento intracavernoso. A exploracdo cirirgica
subsequente da regido paraselar, revelou a presen-
¢a de “processo inflamatério granulomatoso” ines-
pecifico, que comprometia o seio cavernoso e a
a rtéria carétida por contiguidade’. Cerca de sete
anos apos, Hunt publicou uma série de seis pacien-
tes, com sintomas clinicos e achado anatomo pato-
l6gico superponivel a publicacdo original de Tolosa,
propondo a época alguns critérios diagnésticos

para esta sindrome®. Em 1966, Smith e Taxdal pu-
blicaram uma nova série com seis novos casos, su-
gerindo pela primeira vez, o emprego do epénimo:
sindrome de Tolosa Hunt"3.

A STH ja havia sido contemplada na classifica-
¢do da Intemational Headache Society (IHS)-1988°
e seus critérios diagndsticos foram revistos, atuali-
zados e publicados na classificacdo revisada de
20047,

Numerosos relatos, sempre envolvendo séries
pequenas de pacientes, tém sido publicados em
todos os continentes'?8. No entanto, transcorridos
quase 50 anos da descricdo original, pouco se agre-
gou de conhecimento cientifico a esta doenca, no
que diz respeito aos provaveis mecanismos fisio-
patolégicos, ainda obscuros.
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Este estudo tem como objetivos: 1. Apresentar
as caracteristicas clinicas, epidemioldgicas e tera-
péutica de seis pacientes com STH pela IHS-20047,
apos a exclusdo de outras causas de OD; 2. Destacar
a importancia do estabelecimento do diagnéstico
diferencial, considerando que a estratégia terapéu-
tica difere para cada causa de OD.

METODO

Em estudo prospectivo, foram avaliados seis pacien-
tes matriculados no ambulatoério de cefaléia da Santa
Casa de Sao Paulo, com critérios diagnésticos para a sin-
drome de Tolosa Hunt, de acordo com a IHS-20047. Apds
a exclusdo 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 periodo de pelo menos 12 meses apds o even-
to inicial. Foram analisadas as seguintes variaveis: sexo,
idade de instalacdo dos sintomas, nervos cranianos
acometidos, resultados dos exames complementares e
resposta clinica ao tratamento com corticoide.

RESULTADOS

Em nossa casuistica (Tabela 1), individuos de di-
ferentes grupos raciais manifestaram a doenca. A
idade de inicio dos sintomas variou entre 27 e 58
anos (média 39,5 anos) e homens e mulheres foram
igualmente acometidos.

Tabela 1. Casuistica.

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

Em apenas um paciente a ressonancia magné-
tica (RM) revelou alteracdo de sinal do seio caver-
noso na sequéncia T1 com gadolineo, sugestiva de
p rocesso inflamatério inespecifico (Figs 1 e 2). To-
dos os pacientes nao apresentaram anormalidades
em nenhum outro exame complementar.

A regressao do sintoma algico em até 72 horas
apos a introducdo da corticoterapia foi substancial
nos seis pacientes (Tabela 2). Todos os pacientes
p e rmaneceram por duas semanas em dose de ma-
nutencdo, quando iniciaram esquema de retirada
gradual da medicacdo. A duracao total média do
tratamento foi de oito semanas.

Em tempos variaveis, houve recuperacdo com-
pleta da movimentacdo ocular extrinseca em todos
os pacientes e nenhum deles apresentou recorrén-
cia dos sintomas durante o seguimento clinico de
12 meses.

Idade LCR

Caso  Sexo  (anos) Raca Manifestacdes clinicas Ex. lab. TC RM Angiog.  (cel./mm3)

1 M 40 Amarelo Dor ocular esquerda, Normal Normal Normal Normal 1
ptose palpebral +
Paralisia de Ill, IV e VI
nervos cranianos.

2 F 42 Branco Dor ocular direita + Normal Normal Realce do seio Normal 2
Paralisia de Ill nervo Cavernoso
craniano

3 M 58 Preta Dor ocular esquerda + Normal Normal Normal Normal 2
ptose palbebral +
Ill e IV nervo cranianos

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

Ill nervo craniano

M, masculino; F, feminino; Ex. Lab, exames laboratoriais; TC, tomografia computadorizada; RM, ressonancia magnética; Angiog, angiografia cerebral

digital; LCR, liquido cefalorraquidiano; cel, celularidade.
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Fig 1. Alteracdo de sinal do seio cavernoso (RM): sequiéncia T1
axial com gadolineo mostrando alteracdo de sinal no seio ca -
vernoso direito (seta).

Fig 2. Alteracado de sinal do seio cavernoso (RM): seqtiéncia T1

coronal com gadolineo mostrando alteracdo de sinal no seio
cavernoso direito (seta).

DISCUSSAO

A STH acomete igualmente pacientes de ambos
os sexos em idade adulta’®'%, o que corresponde
aos dados da nossa casuistica. Ao longo de todos
estes anos esta doenca sempre foi motivo de con-
trovérsias, devido a indefinicdo quanto a sua no-

Tabela 2. Resposta clinica a corticoterapia.

Caso Tempo para melhora
da dor (horas)

Tempo para resolucdo
da oftalmoplegia (dias)

1 24 21
2 72 21
3 24* 42
4 48 7

5 24 14
6 48 63

* regressao substancial, conforme IHS.

sologia e etiopatogenia. A hip6tese mais provavel
atribui a STH a afeccdo “inflamatoéria inespecifica”
do seio cavernoso, ipsolateral aos sintomas clini-
cos’. De fato, alguns pacientes com STH apresen-
tam alteragoes de sinal na regido do seio cavernoso
no exame de RM, ap6s a injecdo do contraste para-
magnético’.""-13, A presenca desta anomalidade
favorece o diagnostico de STH, porém sua auséncia
ndo o exclui®.

Poucos pacientes sdo submetidos a bidpsia do
seio cavernoso, da fissura orbitaria superior ou da
orbita. A presenca de material granulomatoso no
seio cavernoso favorece muito o diagnéstico da
STH mas sua auséncia também nao é capaz de
exclui-lo. Embora a maioria dos pacientes descreva
a localizagdo da dor em regido peri ou retro ocular,
alguns relatos na literatura identificaram localiza-
¢des menos usuais, como témporo parietal ou
envolvendo todo um hemicranio®1,

O nervo oculomotor é o mais acometido, segui-
do do abducente. O acometimento do nervo tro-
clear é menos freqUente'3¢. Raramente, o nervo
6ptico pode estar envolvido'?7. Nossa série parece
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 diagnéstico estabelecido de STH. Alids, a me-
Ihora substancial da dor em até 72 horas de trata-
mento é utilizada como critério diagnoéstico pela
IHS-20047211.1415 Em casos refratarios a corticote-
rapia, a utilizacdo de drogas imunossupressoras
(metotrexate ou azatioprina) pode trazer algum
beneficio®.

O curso clinico é considerado auto-limitado, po-
rém o desaparecimento completo da oftalmopa-
resia nem sempre ocorre'®. Alguns pacientes po-
dem permanecer com seqUelas, enquanto outros
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podem apresentar recorréncia dos sintomas ao
longo do tempo'3.

Trés causas de OD séo consideradas os principais
diagnosticos diferenciais da STH. A mais frequente
delas é a neuropatia diabética. Trata-se de condi-
¢do clinica cuja evolucao é auto-limitada. A OD é
geralmente unilateral, de instalacdo aguda e com-
p romete principalmente o nervo oculomotor, sen-
do portanto superponivel a STH”'2,

Tromboflebite do seio cavernoso também pode
manifestar-se como STH. Trata-se de enfermidade
de instala¢do aguda, geralmente relacionada a
quadra infecciosos sistémicos ou focais que se ex-
tendem por contiglidade a regido do seio caver-
noso (sinusites, mastoidites etc.). Associado ao
quadro de OD, muitos pacientes apresentam febre
alta e toxemia*'2.

Finalmente, a enxaqueca oftalmoplégica (EO)
é uma condicdo rara, caracterizada por dor unila-
teral, recorrente, com localizacdo periorbitaria e
gue na maioria das vezes se acompanha de para-
lisia transitoria ou persistente dos nervos ocula-
res’816, Apesar de sua semelhanca clinica com a
STH, a EO freqlientemente esta associada com
anormalidades na RM. Neste caso, observa-se alte-
racdo de sinal no nervo acometido, com realce ap6s
a infusdo do contraste paramagnético’. A despeito
do nome, a partir da publicacdo da IHS-2004, a EO
deixou de ser uma variante da enxaqueca, ganhan-
do a condicdo de neuropatia desmielinizante recor-
rente’.

Em conformidade com a exposi¢cdo, concluimos
que STH nao possui marcador biolégico que auxilie
o seu diagnéstico. Portanto, a exclusdo de outras
causas de OD ainda é obrigatoria. Recomendamos
a utilizagcao dos critérios diagnésticos da IHS que
auxiliam em muito, sempre que haja a suspeita cli-
nica desta rara e ainda intrigante doenca.
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