Pseudotumor inflamatorio do seio cavernoso,
sindrome de Tolosa-Hunt e paralisia facial: Qual é

a relacao?

Inflammatory pseudotumor of the cavernous
sinus, Tolosa-Hunt syndrome and facial nerve:

What is the relationship?
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RESUMO

Caso clinico: os autores apresentam um caso de uma mulher de
51 anos de idade com queixas de ptose palpebral direita e diplopia
vertical binocular com sete dias de evolugdo. O estudo imagioldgico
inicial mostrou aumento focal inespecifico das dimensdes da parede
lateral do seio cavernoso direito. Foi instituida corticoterapia
sistémica, com rapida melhoria das queixas. Um ano depois, ainda
durante o desmame terapéutico, recorreu ao servigo de urgéncia
com queixas de cefaleias, paralisia facial periférica e otalgia direitas.
0 novo estudo de imagem revelou captagdo de contraste pelo
nervo facial direito com normalizagdo das alteragGes previamente
encontradas no seio cavernoso direito, e espessamento do seio
cavernoso e nervo oculomotor esquerdos. O diagnéstico mais
provavel foi o de um pseudotumor inflamatério alternante do seio
cavernoso; alguns destes casos sdo compativeis com a sindrome
de Tolosa-Hunt. Ndo existem achados patognomonicos associados
a doenga e, apesar de raro, o envolvimento do nervo facial esta
descrito na literatura.
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ABSTRACT

Clinical case: the authors present a case of a 51-year-old woman
who developed right palpebral ptosis and binocular vertical diplopia
seven days before admission. The initial imaging study showed
a nonspecific focal increase of the right lateral wall of cavernous
sinus. Symptoms were promptly controlled with high doses of steroid
therapy. One year later, during withdrawal from steroid therapy, she
presented in emergency department with headache, right peripheral
facial palsy and right otalgia. A new imaging study showed contrast
enhancement over the right facial nerve, as well as thickening of the
left cavernous sinus and oculomotor nerve; the right cavernous sinus
showed normal morphology. The most probable diagnosis was an
alternant inflammatory pseudotumor of the cavernous sinus; some
of these cases are compatible with Tolosa-Hunt syndrome. A unique
feature that is pathognomonic for this syndrome does not exist and,
although rare, facial nerve involvement has already been reported.
Keywords: pseudotumor; Tolosa-Hunt syndrome; facial nerve;
cavernous sinus

INTRODUGAO

0 seio cavernoso (SC) é um plexo venoso localizado na base
do cranio, lateralmente ao seio esfenoidal e sela turca. No seu
interior estdo contidos os nervos oculomotor (lll par), troclear
(IV par) e abducente (VI par), a primeira (V1) e segunda
(V2) divisdes do nervo trigémeo e parte da artéria carotida
interna (figura 1).! Sdo inimeras e de etiologia variavel
as patologias que envolvem o SC, podendo condicionar

FIGURA 1
Anatomia e constituicdo do seio cavernoso.

VOL 57 . N22 .JUNHO 2019 63

CASE REPORT




sintomatologia tipica de dor peri-orbitaria ou retro-orbitaria,
proptose, sindrome de Horner e paralisia de nervos cranianos
especificos; conjunto de sintomas designado como Sindrome
do Seio Cavernoso. As neoplasias intra ou extra-cavernosas,
0s aneurismas do segmento cavernoso da artéria cardtida
interna, as fistulas carétido-cavernosas, a patologia infecciosa
e trombodtica e a sindrome de Tolosa-Hunt (STH) sdo as
patologias mais comuns.?

O pseudotumor inflamatdrio (PI) consiste numa entidade
de etiologia pouco clara caracterizada por proliferacdo
ndo neopldsica de tecido conjuntivo associada a infiltrado
inflamatorio envolvendo principalmente o seio cavernoso
(PISC). A sua sintomatologia depende do local da lesdo e,
quando localizada no SC, apresenta-se tipicamente com
paralisia de nervos cranianos especificos.?

A sindrome de Tolosa-Hunt apresenta-se como oftalmoplegia
dolorosa causada por inflamagdo inespecifica do SC ou da
fissura orbitaria superior. Como tal, esta entidade pode
também estar associada a comprometimento de alguns
nervos cranianos.>*

DESCRICAO DO CASO

Doente do sexo feminino, com 51 anos de idade, caucasiana,
recorre ao servico de urgéncia do Hospital de Braga com
um quadro de dor periorbitaria e ptose palpebral direitas
associadas a diplopia vertical binocular com 7 dias de
evolugdo. Ndo apresentava outras queixas, nomeadamente
cefaleias, otalgia, desequilibrios ou vertigem. Apresentava
como antecedentes pessoais sindrome depressivo e sindrome
vertiginoso, ndo se verificando outros antecedentes de
relevo. Ao exame objectivo apresentava limitagdo da
abducdo do olho direito, sem outras alteragdes significativas,

FIGURA 2

nomeadamente ao nivel da mimica facial. Realizou ressonancia
magnética (RM) cranio-encefédlica que revelou alargamento
e espessamento focal inespecifico da parede lateral do SC
direito, caracterizado por discreta hiperintensidade de sinal na
sequéncia ponderada em T2, e captagdo intensa e homogénea
de gadolinio na sequéncia ponderada em T1 (figura 2).

A investigacdao laboratorial e os estudos seroldgico e
imunoldgico (sanguineos e do liquido céfalo-raquidiano)
ndo mostraram alteragbes (tabela 1). Realizou ainda estudo
electromiogrifico que também ndo revelou alteragdes.
Tendo em conta os achados, foram colocadas as hipdteses
de sindrome de Tolosa-Hunt, paquimeningite hipertréfica
e meningioma. Foi medicada profilaticamente com acido
acetilsalicilico e altas doses de corticoterapia sistémica, com
resolugdo completa das queixas de dor retro-orbitdria e
diplopia.

Trés meses depois, durante o tratamento com corticoterapia,
realizou nova RM cranio-encefélica de controlo que revelou
captagdo de contraste pelo nervo facial direito, com
normalizacdo das alteragdes previamente encontradas no
seio cavernoso ipsilateral, e espessamento do seio cavernoso
e nervo oculomotor esquerdos (figura 3).

Um ano depois do inicio do tratamento, altura em que iniciou
o desmame da corticoterapia, recorreu ao SU com queixas
de cefaleias, disartria, desvio da comissura labial direita, dor
retro-orbitdria e otalgia direitas, com um dia de evolugao.
Ao exame objectivo apresentava paralisia facial periférica
grau 4 (figura 4), sem outras alteragdes, nomeadamente do
foro otorrinolaringoldgico, neuroldgico ou oftalmoldgico.
Foram levantadas como novas hipdteses diagndsticas,
sarcoidose, paralisia de Bell ou sindrome de Tolosa-Hunt com
envolvimento de nervo facial. Realizou novo estudo analitico

Ressonancia magnética cranio-encefdlica em plano coronal. Identifica-se alargamento e espessamento do seio cavernoso direito,
caracterizado por discreta hiperintensidade de sinal na sequéncia ponderada em T2 (A), e captagdo intensa e homogénea de

gadolinio na sequéncia ponderada em T1 (B).
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TABELA 1
Estudo laboratorial realizado

Liquido céfalo-raquidiano

Pressdo abertura

18 cmH20

Glucose
Proteinas
Cloretos
Eritrocitos
Células

Sem alteragGes

Bandas Oligoclonais

Ndo se observam bandas oligoclonais

Ac. Anti-Receptores de Acetilcolina Negativo
Exame microbiolégico
Pesquisa de micobactérias Negativo
Serologia infecciosa
Citologia

2 . Negativas
Imunologia
Hematologia Sem alteragcGes

Endocrinologia

Sem alteragdes

Bioquimica

Sem alteragdes

Electroforese

Sem alteragdes

Ac. anti-receptor de TSH

Factor reumatoide Negativo

Enzima conversora da Angiotensina

Imunologia Negativa

Serologia Negativa/N3o reactiva

Electromiografia

Auséncia de decremento sugestivo de perturbagdo da jungdo neuromuscular.
Auséncia de sinais sugestivos de miopatia.

Ac : Anticorpo; Ag : Antigénio; TSH : Hormona estimulante da tiréide

FIGURA 3

Ressondncia magnética cranio-encefalica em planos axiais (A,B) e coronal (C) na sequéncia ponderada em T1. Observa-se captagdo
patoldgica de contraste, sobretudo, dos segmentos timpanico (A - seta) e mastoideu (B - seta) do nervo facial direito. (C) Verifica-se
adicionalmente espessamento e captagdo patoldgica de contraste do seio cavernoso esquerdo. O seio cavernoso direito apresenta

morfologia e emissdo de sinal normais.

alargado, bem como tomografia computorizada (TC) cranio-
encefalica e tordcica, que ndo revelaram alteragGes. A nova
RM cranio-encefalica demonstrou achados sobreponiveis aos
enumerados na figura 3.

Perante o quadro clinico-imagioldgico, considerou-se como
hipotese diagndstica mais provavel a de pseudotumor

inflamatério alternante do seio cavernoso com paralisia de
Bell direita associada. Como tal, decidiu-se medicar com
prednisolona e azatioprina e orientar para realizagdo de
fisioterapia. Ao 32 més de tratamento e follow-up verificou-se
melhoria sintomatica, mantendo no entanto o quadro de
paralisia facial periférica de grau IV.
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FIGURA 4

Paralisia facial periférica de grau IV (segundo a escala de House-Brackmann).

Nota: olho ocluido por vontade da doente.

DISCUSSAO

Pelas razbes anatdmicas previamente apresentadas, os
disturbios que envolvem o seio cavernoso podem levar
ao aparecimento de um conjunto de sinais e sintomas,
designados por Sindrome do Seio Cavernoso!. Estes podem
ir desde a paralisia de nervos cranianos especificos até as
alteragGes de sensibilidade da face.

Alguns casos de pseudotumor inflamatdrio do seio cavernoso
sdo compativeis com a sindrome de Tolosa-Hunt. Esta rara
entidade é descrita como uma oftalmoplegia dolorosa
episddica provocada por processo inflamatdrio granulomatoso
idiopatico e inespecifico do SC e fissura orbitaria superior.
Segundo a literatura, os nervos abducente e oculomotor sdo
geralmente os mais afectados, e o envolvimento bilateral é
extremamente raro. Apesar de raro, o envolvimento do nervo
facial no STH ja foi reportado na literatura®*”. Esta entidade
mimetiza frequentemente outras patologias com alta
morbilidade, sendo que o seu diagndstico diferencial inclui
meningioma, sarcoidose, granulomatose de Wegener ou
linfoma. A Sociedade Internacional de Cefaleias estabeleceu
em 2004 critérios diagnosticos para a STH, nos quais se
incluem episodio(s) de dor orbitaria unilateral durante um
periodo médio de 8 semanas (em caso de ndo tratamento),
parésia do terceiro, quarto e sexto nervos cranianos, dor que
responde ao tratamento com corticoterapia dentro de 72
horas e exclusdo de outras condi¢des. Ndo existem achados
patognomonicos associados a doenga, e tanto o PISC como o
STH sdo diagndsticos de exclusdo®®’.

Estudos sugerem que o STH poderd constituir uma variante
de pseudotumor orbitario idiopdtico com extensdo ao SC, e
que ambas poderdo ser apresentagdes distintas da mesma
patologia. As lesdes inflamatdrias do SC sdo geralmente auto-
limitadas e altamente responsivas a corticoterapia sistémica,
sendo que a resolugdo imagioldgica completa das mesmas
apods tratamento suportam fortemente o seu diagndstico®. A
cirurgia estd indicada somente para realizagdo de bidpsia, no
caso de existirem duvidas no diagndstico. No caso do PISC,
o envolvimento do SC contralateral (forma alternante da
doenga) é bastante raro, podendo, no entanto, ocorrer em
alguns casos®.

A paquimeningite hipertréfica consiste num processo
inflamatadrio crénico da dura-mater, no qual se observa o seu
espessamento, com consequente compressao nervosa na base
do crénio, seio cavernoso e/ou fissura orbitaria superior.® A
sua etiopatogenia ndo é actualmente clara, apesar de ter sido
reportada na literatura associagdo recente com fenémenos
autoimunes. A apresentacdo clinica consiste tipicamente
em paralisia de nervos cranianos, cefaleias e disfungdo
cerebelosa. Tal como o PISC, trata-se de um diagndstico de
exclusdo, apesar de, na maioria dos casos, a sintomatologia
e os achados imagioldgicos serem suficientes para chegar ao
diagndstico.

Doencas granulomatosas, como a sarcoidose, podem
manifestar-se com sintomas tipicos de SSC. Nestas situagoes,
o envolvimento do SC é raro mas, quando ocorre, 0 nervo
trigémio é o mais afectado. Como tal, e apesar de rara, também

66 REVISTA PORTUGUESA DE OTORRINOLARINGOLOGIA E CIRURGIA DE CABECA E PESCOCO



a neurosarcoidose deve ser considerada no diagndstico
diferencial de SSC. Também esta apresenta dptima resposta a
corticoterapia, embora apresente taxas de recorréncia muito
superiores.’ A auséncia de clinica sugestiva e de achados
laboratoriais e imagioldgicos tipicos excluiram esta hipotese
diagndstica.

Os meningiomas sdao a patologia tumoral que mais
frequentemente atinge o SC. A patologia hipofisaria
(sobretudo adenomas), os tumores da nasofaringe e
metdstases sdao também etiologias importantes e que devem
ser pesquisadas.®

A tromboflebite do SC é uma complicagdo rara de infecgbes
localizadas na face, oOrbita, seios perinasais e, menos
frequentemente, nos ouvidos. Em geral, esta situagdo
acarreta dor ocular, edema periorbitario, quemose, proptose,
oftalmoplegia e febre. Neste caso, a oftalmoplegia pode
ocorrer por compressdo dos nervos cranianos, e/ou por
congestdo da musculatura extrinseca do olho.*

Desta forma, concluimos que sdo inimeras as patologias que
podem envolver o seio cavernoso. A suspeicao clinica e o rapido
diagndstico das mesmas assumem assim um papel crucial na
instituicdo precoce da terapéutica e, consequentemente, na
recuperacao funcional das estruturas envolvidas e diminuicdo
do risco de complicagdes. No caso clinico apresentado, o
estudo seroldgico e citoldgico do liquido céfalo-raquidiano,
através de puncdo lombar, permitiu descartar a presenca
de patologia infecciosa ou neoplésica do sistema nervoso
central. Também a electromiografia excluiu a presenca de
disturbios neuromusculares, para além de estimar o grau de
atingimento e potencial de recuperagdo funcional do nervo
facial, assumindo assim valor progndstico na paralisia de Bell.
Este caso clinico representa muito provavelmente um
pseudotumor inflamatorio alternante do seio cavernoso,
um diagndstico raro, de exclusdo, que apresentou excelente
resposta a corticoterapia. A paralisia facial associada a
patologia do SC, apesar de rara, encontra-se descrita*®.
Alguns autores reportam casos de paralisia facial e
neuropatias recorrentes associados a STH, sugerindo algumas
hipoteses que poderdo explicar esta associacdo. Em primeiro
lugar, a paralisia facial e o quadro de oftalmoplegia dolorosa
poderdo estar subjacentes a uma mesma entidade, até a data
desconhecida. Por outro lado, a STH podera ser manifesta¢do
de um espectro de neuropatia craniana recorrente idiopatica
em que a oftalmoplegia dolorosa e a neuropatia facial estdo
presentes. Embora apresente rapida resposta a corticoterapia,
as recorréncias sdo comuns na STH, corroborando a
necessidade de imunossupressdo mais prolongada.

Apesar disso, e relativamente ao caso apresentado, estas
hipoteses parecem ser poucos provaveis, na medida em que a
paralisia de Bell (forma idiopatica) continua a ser a causa mais
comum de paralisia facial. No caso descrito, considerou-se o
episddio de paralisia facial que motivou novo internamento
como paralisia de Bell. O seguimento e o estudo a longo prazo
poderdo fornecer informagGes clinicas determinantes para o
diagndstico mais definitivo.
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