OFTALMOPLEGIA DOLOROSA

RELATO DE TRES CASOS
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Em 1954 Tolosa 7 relatou o caso de um homem de 47 anos que apre-
sentou dor no territério do nervo oftdlmico e oftalmoplegia esquerda progres-
siva no periodo de uma semana. O exame mostrou oftalmoplegia completa
a esquerda e diminuicdo do reflexo corneano deste lado; angiografia carotidea
esquerda mostrou irregularidades e afilamento da porcdo superior do sifdo
carotideo; o paciente foi submetido a uma craniotomia exploradora falecendo
no terceiro dia de poés-operatério. A necrépsia mostrou a presenca de tecido
granulamatoso dentro do seio cavernoso envolvendo a carétida interna e os
nervos adjacentes. O lume arterial nao estava afetado mas apenas a adven-
ticia; o afilamento da carotida, visto na angiografia, seria explicado por
espasmo ou compressao extrinseca.

Em 1961 Hunt e col.3 descreveram 6 casos clinicamente semelhantes.
Estes autores ressaltaram a semelhanca de seus casos com o de Tolosa e,
afastadas outras possiveis causas, acreditam tenham a mesma etiologia. Re-
cuperacdo apos alguns dias ou meses e recurréncias apés meses ou anos foi
a regra geral.

Smith e Taxdal® relataram, em 1965, 5 casos e propuzeram que antes
de submeter o paciente a exames complementares mais complicados tais como
angiografia e bidpsia de cavo faringeo, fossem administrados corticéides (60
a 80 miligramos de prednisoma/24 horas) por um periodo de 48 horas, como
prova terapéutica. Segundo esses autores as melhoras comecam dentro de
poucas horas.

Em 1970 Steele e Vasuvat ¢ publicaram sua experiéncia com 14 pacientes
tailandeses, vistos em um periodo de 13 meses, que relataram histéria de
paralisias recurrentes de nervos cranianos acompanhadas por cefaléia. Os
nervos mais constantemente acometidos foram os motores oculares mas o
6ptico (8 casos), o facial (4 casos), o estato-acustico (2 casos), o glossofa-
ringeo (3 casos) e o vago (2 casos) foram também acometidos. Os autores
chamam a atencdo para semelhancas clinicas com a sindrome descrita por
Tolosa e Hunt, advogando a mesma etiologia para os seus casos. Recurrén-
cias foram também comuns.

Em um periodo de 4 meses (marco a julho de 1973) tivemos a oportu-
nidade de acompanhar 3 pacientes com cefaléia localizada e paralisia pro-
gressiva de nervos cranianos.
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OBSERVACOES

Caso 1 — M.G.J., com 20 anos de idade, branca, sexo feminino, admitida no
Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas
Gerais, em 29-03-1973 (Regsitro 2953). Em janeiro de 1973 a paciente comecou a
apresentar cefaléia frontal esquerda, continua, &s vezes acompanhada de vOmitos e
que respondia aos analgésicos comuns. Ptose da pélpebra superior esquerda ocorreu
em um periodo de 3 dias comecando 20 dias antes da admissdo. Na mesma ocasido
a paciente notou diplopia. A histéria pregressa nédo era digna de nota. O exame
fisico foi normal. Exzame neurolégico — Oftalmoplegia externa completa a esquerda;
pupilas medindo 2/2 milimetros com reflexo mais lento & esquerda. Sensibilidade da
face normal. Exame otorrinolaringolégico normal. Exames complementares — He-
mosedimentacéo, 27 milimetros na 1.2 hora. Prova de tolerancia & glicose, normal.
Pesquisa de células L.E. negativa. Hemograma, exame de urina, quimica rotineira
de sangue (uréia, creatinina, colesterol, proteinas séricas) normais. Eletrencefalo-
grama: paroxismos lentos na regifo temporo-occipital esquerda: irregularidade de
enchimento e afilamento do sifio carotideo esquerdo (Fig. 1).

Fig. 1 — Caso 1 (M.G.J.). Angiografia carotidea esquerda
mostrando irregularidades no sifGo carotideo com
marcado afilamento na porcdo superior.
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Evolucdo — Foi instituido tratamento com prednisona em dose inicial de 80 mili-
gramas por dia. Melhora progressiva ocorreu comecando por alivio da dor aproxi-
madamente no quinto dia de tratamento; pela altura do 20.° dia de tratamento a
paciente encontrava-se completamente assintomatica.

CAs0 2 — J.E.S., 28 anos de idade, sexo masculino, preto, admitidoc no Hospital
das Clinicas em 21-03-1973 (Registro 2941). Em 1968 0 paciente sofreu cefaléia
periorbitdria esquerda gque regrediu espontaneamente em 4 ou 5 meses e nao foi
acompanhada de outra sintomatologia. Trinta dias antes da admissdo desenvolveu
novamente uma cefaléia periorbitaria esquerda estendendo-se &4 regiéo frontal e
temporal. Aproximadamente 10 dias depois ocorreu ptose palpebral esquerda e diplo-
pia. A histéria pregressa ndo era digna de nota. Exame fisico normal. Exame
otorrinolaringolégico normal. Exame neurolégico — Paralisia do 3. nervo craniano
a esquerda. Pupilas medindo 2/4 milimetros sendo a pupila esquerda pouco reativa
a luz. Reflexo corneano diminuido & esquerda. Restante do exame neurolégico
normal. EBxames complementares — Hemosedimentacio 20 milimetros na 1.& hora.
Pesquisa de células L.E. negativa. Prova de tolerancia & glicose normal. Hemograma,
exame de urina, e quimica rotineira de sangue (ureia, creatinina, colesterol, protei-
nas séricas), normais. Eletrencefalograma: ondas lentas de 4 a 5 ciclos por segundo
em ambas as regides occipitais. Amngiografia pela cardétida esquerda normal.

Evolu¢do — O paciente foi medicado com prednisona (80 miligramas em 24
horas). Depois de um periodo de 48 horas comecou a apresentar melhoras com
alivio da dor e diminuicdo da ptose palpebral. Na ocasiio da alta, aproximadamente
40 dias apdés a admissdo, ainda apresentava discreta diplopia ao olhar para a direita.

Caso 3* — A.M.A., com 18 anos de idade, sexo feminino, branca, admitida no
Hospital Sao Francisco em 13-07-1973. Sua moléstia comecou 20 dias antes da
admissdo com dor supraorbitdria & esquerda, intensa e continua. Aproximadamente
2 dias ap6s notou baixa progressiva na acuidade visual do olho esquerdo, ficando
“completamente cega” (sic) deste olho. A visdo melhorou progressivamente ao cabo
de alguns dias aparecendo entdo diplopia e ptose palpebral & esquerda. O exame fi-
sico, no dia da admissfo, foi normal. Exame neurolégico — Paresia do 3. nervo
craniano e ptose palpebral & esquerda; reflexo corneano diminuido deste mesmo lado;
pupilas isocéricas de diametro médio e igualmente reativas a luz; acuidade visual
nao foi rigorosamente medida mas parecia normal; campo visual de confrontacido
normal, Exame otorrinolaringolégico normal. Puncéo lombar — pressdo inicial 180
milimetros de &gua, liquido limpido; 3 células por mm? (mononucleares 100%); gli-
cose 79 mg%; proteinas 32 mg% . Radiografia do cranio e angiografia carotidea
esquerda, normais. Prova de tolerancia a glicose normal. Hemosedimentacéo: 11
milimetros ap6és 60 minutos. Quimica rotineira de sangue (uréia, creatinina, coles-
terol, proteinas séricas), hemograma e exame de urina normais. Pesquisa de células
L.E. negativa.

Evolucdo — O tratamento com dexametasona (4 mg IM de 6/6 horas) foi ini-
ciado no dia da admissio. Em 48 horas a paciente relatou melhora da cefaléia e,
ap6és 72 horas, melhora progressiva da diplopia. Apés 10 dias de tratamento encon-
trava-se assintomética.

COMENTARIOS

O quadro com acometimento dos nervos motores oculares unilateral-
mente e do ramo oftalmico do trigémio sugere a localizacdo da lesdao na

* O autor agradece ao Dr. José Teotdénio de Oliveira, neurocirurgido do Hospital
Séo Francisco, a gentileza de lhe ter cedido a observacido deste caso.
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regido do seio cavernoso. Patologias comuns a essa regiao tais como aneu-
risma da cardtida interna (que foi o diagnéstico inicial dos dois primeiros
casos), tumor infiltrante do faringe ou do seio esfenoidal, cordoma ou ade-
noma da hipofise foram excluidos pelas radiografias do cranio, pela angio-
grafia, e pelo exame do cavo faringeo. Arterite temporal foi excluida pela
auséncia de sintomas generalizados, pela idade dos pacientes e pela hemos-
sedimentacdo relativamente baixa. Enxaqueca oftalmoplégica é improvavel
pela auséncia de comemorativos anamnésticos pessoais ou familiares e de
outros sintomas de enxaqueca tais como nauseas, vOmitos e fotofobia. Dia-
betes mellitus, na qual tem sido relatado acometimento de todos os nervos
cranianos exceto o 12 e o 12°1 2 4 foi excluida pela normalidade da curva
de tolerdncia a glicose. Colagenoses foram excluidas pela auséncia de sinto-
mas gerais e pela negatividade da pesquisa de células L.E. A angiografia
carotidea do caso 1 mostrou irregularidade e afilamento do sifdo carotideo

sendo bastante semelhante & angiografia do paciente de Tolosa? (Fig. 1).

O quadro clinico de nossos pacientes enquadra-se perfeitamente na sin-
drome descrita por Tolosa? e por Hunt e col. 3 comecando com cefaléia fron-
tal unilateral seguida, dias depois, por oftalmoplegia progressiva e ptose
palpebral. A pupila do olho afetado é geralmente de diAmetro médio, com
reacdo lenta a luz. Em dois dos 6 casos descritos por Hunt e col.? houve
acometimento unilateral do nervo 6ptico tal qual ocorreu com nosso terceiro
paciente. Um daqueles pacientes, o qual apresentava também discreta prop-
tose teve a Orbita e regido quiasmatica explorados cirurgicamente com resul-
tados negativos, tendo permanecido completamente cego do olho afetado ape-
sar de recuperar os movimentos extra-oculares. Nossos pacientes nao tém
histéria de recurréncia a ndo ser pelo fato do paciente J.E.S. (caso 2) ter
apresentado cefaléia semelhante, ndo acompanhada de oftalmoplegia, em
1968, o que poderia ser interpretado como episédio frusto da doenca.

O tratamento com corticéides foi iniciado logo que foi feita a suspeita
diagnoéstica. Os pacientes dos casos 1 e 2 foram tratados com uma dose ini-
cial de 80 miligramas de prednisona/24 horas e a paciente do caso 3 com uma.
dose de 16 miligramas de dexametasona intramuscular/24 horas, sendo que
esta apresentou melhor resultado, com completo alivio da dor em 24 horas
tornando-se completamente assintomatica apos dez dias de tratamento.

Além dos 3 casos relatados neste trabalho tivemos a oportunidade de
rever a papeleta de dois outros casos semelhantes, cujo diagndstico ndo foi
feito na ocasido da internacdo, e que deixamos de publicar por nido terem
sido submetidos ao “work-up” completo mas que provavelmente tém a mesma
etiologia. O fato de termos visto tantos casos em curto periodo de tempo
sugere que a fregiiéncia desta sindrome em nosso meio deva ser mais elevada
do que geralmente se acredita. O diagnéstico é feito por exclusdo. A réapida
melhora com o uso de corticéides é um dado confirmatério do diagnéstico.
Na tnica necrépsia descrita Tolosa? encontrou uma inflamacdo crdnica ines-
pecifica da dura-mater do seio cavernocso, envolvendo também a adventicia
da carétida interna e os nervos adjacentes. A etiologia desse processo é ainda
desconhecida.
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RESUMO

Apé6s revisfo da literatura sdo relatados 3 casos de polineuropatia cra-
niana. Os quadros clinicos se enquadram na sindrome de “oftalmoplegia dolo-
rosa”, relatada por Hunt e col.3 e que fora anteriormente descrita por To-
Iosa?. A causa parece ser um processo inflamatério cronico de etiologia nao
esclarecida situado na dura-mater da base do crinio notadamente do seio ca-
vernoso. Os 3 casos aqui relatados foram vistos, todos, no periodo de 4
meses, sugerindo que a freqiiéncia desta sindrome em nosso meio deva ser
mais elevada do que geralmente se acredita. O progndstico quanto a recupe-
racado é excelente mas recurréncias sdo freqiientes. O diagnéstico diferencial
é discutido.

SUMMARY
Painfull ophtalmoplegia: report of three cases

Three cases of cranial polineuropathy similar to those published by Hunt
and col. 3 under the name of “Painfull ophtalmoplegia” are reported. The
syndrome was first described by Tolosa ? in 1954. The underlying pathology
is a chronic inflammatory process which involves the dura-mater of the base
of the skull, specially at the cavernous sinus. The three cases here reported
were seen over a period of only 4 months, suggesting that this syndrome is
more prevalent in Brazil than one might think. The prognosis as to recovery,
is good but recurrences are frequent. The differencial diagnosis is discussed.
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