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0 assunto do referido trabalho é referente a Neurologia
O tema abordara a Sindrome de Tolosa Hunt

Justificativa:
Devido a raridade, um caso a cada milhao de pessoas por ano (1), da sindrome de Tolosa Hunt, uma
intensa cefaleia associada a uma paralisia de pares de nervos cranianos (lll, IV ou VI, principalmente),
de etiologia ainda desconhecida, em que exames complementares podem nao ajudar a selar o
diagnéstico, é importante ressaltar como um médico deve raciocinar clinicamente frente a um
paciente com a-sintomatologia da patologia e saiba como chegar ao diagndstico e, entdo, instituir o
tratamento correto do paciente doente, podendo amenizar seu sofrimento.
Formulacao do Problema:
Analise de um caso clinico da Sindrome de Tolosa Hunt.
Formulacdo do Hipoétese:
H1: o diagndstico precoce ameniza o sofrimento do paciente com a sindrome de Tolosa Hunt
H2: o diagndstico precoce nao ameniza o sofrimento do paciente com a sindrome de Tolosa Hunt
Objetivo Geral.:
Realizar um relato de caso de um paciente com uma condicao rara: Sindrome de Tolosa Hunt.
Objetivo Especificos:

a) Descrever a histdria clinica do paciente objeto de estudo;
b) Analisar os caminhos utilizados para chegar ao diagnéstico da sindrome;

) Analisar o tratamento instituido e o seguimento do paciente objeto de estudo;
) Discutir possiveis questdes sociais envolvidas no caso clinico;
) Acurar o diagnéstico da sindrome;
f) Discutir os diagndsticos diferenciais da sindrome.
Fundamentacao Tedrica:
2.1.1. A sindrome

c
d
e

A sindrome de Tolosa Hunt (STH) é uma sindrome rara que tem como estimativa de acometimento
uma pessoa para cada milhdo por ano (1, 2, 3), ndo tendo preferéncia de acometimento por sexo (1,
4,5, 3). E incomum ver a STH em pacientes jovens (3), sendo o cometimento na média de 44 (5) ou
45 anos (6). A STH tem uma etiologia ainda desconhecida (1, 6, 5, 3), onde traumas mecanicos,
tumores ou aneurismas podem ser potenciais gatilhos para a sindrome (3).

A STH é estabelecida por inflamacao granulomatosa idiopatica (1), do septo e da parede (2) do seio
cavernoso, fissura orbital superior e/ou do apice da érbita (1), que contém linfécitos e plasmécitos
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infiltrados, células granulomatosas gigantes e proliferacdo de fibroblastos (2, 7). E raro, mas ja foi
registrado, necrose do seio cavernoso. Também ja foi descrita imagem de espessamento de
duramater no interior do seio cavernoso (3).

0 estado inflamatério do seio causa uma pressdo local e uma disfun¢do secundaria das estruturas
proximas ou contidas nele, como os nervos cranianos: lll (79%), IV (32%) e VI (45%), bem como o
ramo superior do V nervo (25%) (2, 5, 3). O comprometimento multiplo das raizes nervosas encontra-
se em 70% dos casos (5). Raramente envolve o nervo 6ptico (Il par), VIl ou VIII nervos. O
acometimento simpatico da pupila estda comprometido em 30% dos portadores da sindrome (6). Essas
porcentagens podem variar, no estudo de Takasuna (2016), o lll nervo estd envolvido em
aproximadamente 80% dos casos, o VI em 70%, o V (primeiro ramo) em aproximadamente 30%, o IV
em aproximadamente 29% e o sistema simpatico em aproximadamente 20% dos casos, também
podendo envolver o parassimpatico.

A sindrome tem como clinica uma dor geralmente periorbital, podendo ser retro-orbital, se
estendendo a regiao frontal, temporal ou hemicraniana de forte intensidade, ja descrita como em
facada, em pontada e aborrecedora (3). O quadro de cefaleia é acompanhado - segundo Evers
(2017), simultaneamente ou em menos de 14 dias, com a média em 8 dias - de uma paralisia,
principalmente dos nervos oculomotores, geralmente uni e ipsilateralmente (1, 2, 7, 4, 6, 5, 3) e em
diferentes intensidades de acometimento (2). O acometimento bilateral é mais raro, em torno de 5%
dos pacientes (1, 6, 3). Também pode acompanhar a sintomatologia ptose palpebral, diplopia e até
mesmo edema de conjuntiva, em casos com maior envolvimento do seio cavernoso ou érbita (7). A
duracdo de cada episddio fica entre trés dias e oito meses, com uma média de 50 dias (6).
Geralmente os pacientes tem o episddio clinico apenas 1 vez (6), no entanto ha recorréncia do
episddio entre 21 a 40% dos casos, geralmente do mesmo lado (1). Por outro lado, segundo Amrutkar
e Burton (2017), as recidivas estao entre 40 e 50%, podendo ser ipsilateral, contralateral ou ainda
bilateral. O autor ainda traz que as recidivas sao mais comuns em pacientes jovens que nos idosos. A
suspensao da terapéutica pode recidivar a dor em 20% dos casos (5), mas ainda ndao é um processo
claro (3).

2.1.2. Diagnéstico

De acordo com “The International Classification of Headache Disorders 3rd edition” (ICHD-3), os
critérios diagndsticos para a sindrome de Tolosa Hunt se restringem no preenchimento de quatro
itens:

A) Cefaleia orbital ou periorbital unilateral cumprindo o critério C

B) Ambos os seguintes:

1. Inflamacao granulomatosa do seio cavernoso, fissura orbital superior ou 6rbita demonstrado por
Ressonancia Magnética (RM) ou bidpsia.

2. Paralisia de um ou mais dos nervos cranianos ipsilateralmente: lll, IV ou VI

C) Evidéncia de causa demonstrada por ambos os seguintes:

1. Cefaleia ipsilateral ao processo de inflamacao granulomatosa

2. Cefaleia acompanhada de paralisia do Ill, IV e/ou VI nervos cranianos, concomitantemente ou
precedida em duas semanas ou menos.

D) Sem melhores diagnésticos do ICHD-3

Para auxiliar o diagndstico da STH, O ICHD-3 leva em consideracao também o acometimento adicional
de outros nervos cranianos ja citados anteriormente, como a primeira divisao do V nervo, Vil e VIII
nervos, além do acometimento da inervacao simpatica das pupilas. O ICHD-3 orienta o
acompanhamento cuidadoso dos pacientes com a sindrome para excluir outras causas de
oftalmoplegia dolorosa como tumores, vasculites, meningite, sarcoidose ou diabetes melitos. Outro
ponto trazido pelo ICHD-3 é a remissao dos episddios se o paciente for tratado adequadamente com
corticosteroides.

gerado em 03/09/2020 por Mateus Schmitz Ramalho De Oliveira



Por mais que seja diagndstica, poucos pacientes sao submetidos a bidpsia da regiao acometida,
sendo esta a Ultima opgao a ser considerada devido ao seu alto risco e devido as dificuldades técnicas
envolvidas (4, 3). Como a RM mostra muito bem as partes moles do seio cavernoso, o0 exame deve
ser utilizado em casos que tenham ja um diagndstico inicial de STH (1), até mesmo para excluir
outras causas de oftalmoplegia dolorosa (6) e sindrome paraselar dolorosa (5, 3), ja que a STH é um
diagnostico de exclusao (5).

A RM cerebral com contraste, especialmente a visdo coronal é crucial para o digndstico (3). O achado
cladssico na RM é o alargamento do seio cavernoso. A lesao granulomatosa aparece isointensa nas
sequéncias de T1 e iso ou hipotensa nas sequéncias de T2 e mostra importante envolvimento do
contraste depois de aplicado (1, 3). Outra alteracao possivel no exame inclui convexidade da parede
lateral do seio cavernoso. A tomografia computadorizada de alta resolucao também pode mostrar
alguma alteracao de partes moles, mas € menos sensivel (3).

Um paciente com toda a sintomatologia da STH pode ter uma RM sem alteracdes (1, 2), em torno de
50% dos pacientes nao tém a inflamacao demonstrada por RM (6). A MR convencional pode ser
insuficiente para demonstrar a inflamacao granulomatosa (1).

2.1.3. Diagnéstico Diferencial

A angiografia por RM ou tomografia computadorizada podem ser utilizadas para excluir aneurismas
intracavernosos de artéria carétida, bem como irregularidades dessa porcao da artéria e aneurisma
de artéria cerebral posterior (1, 3). Exames laboratoriais e estudo de liquor (glicose, proteinas,
contagem de células, citologia e cultura) sao testes Uteis no diagndstico de outras causas de
oftalmoplegia dolorosa (3).

Alguns exames podem ser requisitados e devem ter seus resultados normais no caso da STH, entre
eles: hemograma completo, hemoglobina glicada, velocidade de hemossedimentacao, proteina C
reativa, enzima conversora de angiotensina, anticorpo antinuclear, anticorpo antinuclear
citoplasmatico, anti-DNAds, anti-sm, Lyme Panel, eletroforese de proteinas e teste treponémico (3).
A causa mais frequente de oftalmoplegia dolorosa é a neuropatia diabética, geralmente unilateral, de
forma aguda e com acometimento principal do lll nervo craniano. A tromboflebite do seio cavernoso
tem a mesma clinica, no entanto ha um foco infeccioso no local ou préximo, que se estendeu por
contiguidade (4). Nesse caso, podem se agregar aos sintomas congestao orbital, proptose, edema
palpebral, edema de conjuntiva e lacrimejamento. Dor peri ou retro ocular sao comuns (9).

Outro diagndstico diferencial é a migranea oftalmoplégica, também rara, geralmente associada com
alteracdes do nervo acometido ao exame de RM, realcadas apds a infusao de contraste (4).

A neuropatia oftalmoplégica recorrente também merece discussao. A clinica é similar a uma crise
migranosa, com a diferenca que as disfuncdes neuroldgicas geralmente perduram por muito mais
tempo. A frequéncia também é diferente, ocorre até uma vez por semana, entretanto, raro, sendo
que geralmente diminui apds a puberdade. O pico de acometimento é em criangas menores de 12
anos, no entanto qualquer idade pode ser acometida, sendo os homens provavelmente mais afetados
(6). Nao existem alteracdes na RM e, também, é um diagndstico de exclusdo. A diferenca dessa
patologia para a STH é bastante dificil. O tratamento da neuropatia geralmente falha com drogas
como analgésicos, até mesmo triptanos, betabloqueadores, antidepressivos e nao respondem a
corticoides (6).

Por fim, também devem ser excluidos: linfoma, craniofaringeoma, cisto epidermoide paraselar, outros
tipos de tumores, sarcoidose, granuloma eosinofilico, inflamacao vascular, IUpus eritematoso
sistémico, oftalmoplegia por disturbios da tireoide, doencas infecciosas (sinusite ou meningite
bacteriana, fungica, viral e inflamacao por micobactérias), doenca de Eales e Sindrome de Gradenigo.
(1,7,6).
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2.1.4. Tratamento

O tratamento cldssico envolve a administracao de glicocorticoides, inicialmente com doses mais altas
e com posterior reducao gradual da dose, durando em torno de 4 a 6 semanas o tratamento completo
(7). Inicialmente se preconiza o uso de Prednisona 1mg/kg/dia. Em casos refratarios, pode-se instituir
0 uso de metotrexate, azatioprina, micofenolato de mofetil, ciclosporina ou ainda infliximabe (7, 3).

O quadro de dor geralmente tem remissao dentro de 72 horas a partir da dose inicial da medicacao,
enquanto que o quadro de plegia pode perdurar por diversas semanas - de duas a oito, sequndo
Amrutkar e Burton (2017). E incomum ter sintomas residuais apds a corticoterapia (3). Ha relatos de
uso de radioterapia em alguns pacientes, mas ndao é recomendado a ndo ser que o tratamento de
corticosteroides seja absolutamente impossivel e deve-se ter em maos uma bidpsia que comprove a
STH (7, 3).

Encaminhamentos Metodoldgicos:
3.1.1. Caracteristicas da populacao e plano de recrutamento

Sera descrito, analisado e discutido a evolucao do caso clinico de um paciente portador da sindrome
de Tolosa Hunt, sexo masculino, 27 anos e sera realizada uma revisao bibliografica da patologia.
3.1.2. Como e quem ira obter o consentimento/assentimento

0 Termo de Consentimento Livre e Esclarecido sera obtida junto ao paciente estudado.

3.1.3. Descricao dos procedimentos para a execucao do projeto

A coleta de dados do caso clinico tem por base o prontuario médico, bem como exames
complementares, realizados pelo paciente no municipio de Cascavel-PR. A pesquisa bibliografica terd
como base artigos cientificos encontrados no banco de dados do Pubmed, Scholargoogle, Medline e
Scielo, dos Ultimos quinze (15) anos.

3.1.4. Descricao de métodos que afetem os participantes da pesquisa e analise critica de riscos e
beneficios, bem como medidas que minimizem e/ou eliminem tais riscos

O paciente tem riscos minimos de constrangimento quanto ao pedido de analise do seu prontuario
médico. A identidade do paciente nao sera revelada em momento algum e todas as informacgdes
obtidas serdo tratadas de maneira sigilosa. Com relacao aos beneficios, estudar o caso clinico do
paciente pode mostrar uma nova visao para 0s médicos conseguirem chegar a suspeita da sindrome
na tentativa de amenizar mais rapidamente o sofrimento dos pacientes.

3.1.5. Critérios para suspender ou encerrar a pesquisa
Serd incluido na pesquisa um paciente que possua a sindrome de Tolosa Hunt, sendo o critério de

exclusao o nao aceite do paciente.

3.1.6. Local de realizacao das varias etapas e infraestrutura necessaria
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A pesquisa sera realizada junto a Unidade de Pronto Atendimento Veneza (UPA-Veneza) e Hospital
Universitario do Oeste do Parana (HUOP) do municipio de Cascavel-PR.

Antes da realizacdo da pesquisa, serd encaminhada uma carta de esclarecimentos a Diretoria
Administrativa dos locais supracitados, apresentando o projeto de pesquisa e solicitando autorizacao
para sua realizacdo, que devera ser formalizada em documento oficial e assinada por seu
representante legal

Apos isso, sera feita a coleta de dados para o Relato de Caso por meio do prontuario médico do
paciente e dos exames complementares ja realizados por ele. Por meio deles (prontuario e exames
complementares) serao obtidas informacdes como queixa principal nas consultas de rotina e
atendimentos de emergéncia, histérico atual da doenca, histérico de doengas pregressas, habitos e
vicios como fatores predisponentes, histérico familiar, controle de sinais vitais, histérico glicémico,
exames laboratoriais, exames de imagem, laudos médicos, prescricao médica, evolucao médica e
evolugcao de enfermagem.

As informacdes coletadas serdo analisadas para o relato de caso da sindrome de Tolosa Hunt, em que
sera discorrido detalhadamente todo o histérico de sinais e sintomas que o paciente com a sindrome
possa ter apresentado, a terapéutica escolhida e a evolugao do paciente e de sua doenca de forma
organizada e que facilite o raciocinio clinico, bem como o melhor entendimento da sindrome.

Serao utilizados artigos cientificos dos ultimos quinze (15) anos em banco de dados do Pubmed,
Scholargoogle, Medline e Scielo sobre a Sindrome de Tolosa Hunt para comparar com o atual caso
selecionado, a fim de discorrer sobre a patologia, possiveis diagnésticos diferenciais e diferentes tipos
de tratamentos possiveis.

3.1.7. Explicitacao das responsabilidades de cada um dos envolvidos na pesquisa

O pesquisador sera o responsavel pela coleta de dados do prontuario bem como sua analise e
discussao baseado em referéncias bibliograficas.

As instituicdes UPA-Veneza e HUOP tém como responsabilidade, apds a assinatura do documento
oficial de autorizacdo supracitado, fornecer o prontuario do paciente com a sindrome.

3.1.8. Explicitacao acerca da propriedade das informacdes geradas pela pesquisa, sobre o uso e
destino das informacgdes/dados coletados, bem como medidas de protecao relativas a privacidade e
confidencialidade das informacdes obtidas para realizacao do estudo, local e tempo de
armazenamento

O material gerado durante a coleta e a andlise dos dados clinicos do paciente nao sera divulgado a
parte, apenas apds a elaboracao do artigo cientifico em relato de caso e sempre mantendo a
identidade do paciente andnima (utilizando um nome ficticio ou entao apenas a primeira letra do
nome e do sobrenome, tomando por exemplo: Joao Maria - JM). Todos os envolvidos no estudo serao
conscientizados que a identidade do paciente deve ser mantida em anonimato. De acordo com o item
XI, da Resolucao CNS 466/12, ao pesquisador cabe manter em arquivo sob sua guarda, por no
minimo, 05 anos, os dados obtidos durante a realizacao da pesquisa.

3.1.9. Orcamento

Todas as despesas para a realizacao desta pesquisa serao custeadas pelo préprio pesquisador, nao
implicando em custos para os envolvidos.
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MATERIAL/ARTIGO Previsao de Custo
Quantidade Valor Unitario Valor Total
Notebook

Pendrive 1

11900

30 1900

30

Resma de folha sulfite 1 22 22
Caneta azul 2510

Lapiseira

Caixa de grafite

Borracha 1

1

18

4

38

4

3

Cartucho de tinta

Gasolina 1

525

4,29 25

21,45

TOTAL 2023,45

3.1.10. Cronograma de atividades

ATIVIDADE

2018 MAI JUN JUL AGO SET OUT NOV DEZ
Comité de ética X X

Coleta da dados X
Tabulacao dos dados X X
Andlise dos dados X X
Resultados e discussao X X X
Consideracoes finais X X
Finalizacao do artigo X X
Entrega do trabalho X
Defesa em banca X

3.1.11. Anélise dos Resultados

Os dados coletados serao utilizados para redigir o relato de caso com a intencao de publicacao no
meio académico e cientifico, consequentemente, os resultados da pesquisa serao tornados publicos,
sejam eles favordaveis ou nao.
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