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/ Resumo

A'sindrome de Horner resulta do compromisso da inervagao simpatica da

face e globo ocular. Caracteriza-se por envolvimento unilateral da face e as
manifesta¢des clinicas classicas incluem ptose palpebral incompleta, miose e
anidrose. Sao reconhecidas vérias etiologias possiveis, algumas potencialmente
graves e cuja exclusao € mandatdria. A sua associagao com a infegao por Virus da
Imunodeficiéncia Humana (VIH] é extremamente rara. A este propdsito os autores
descrevem um caso de sindrome de Horner transitério no contexto de primo-infe¢ao
por VIH-1. Da revisao bibliografica efetuada, os autores acreditam ser o primeiro
caso descrito de sindrome de Horner como manifestagao neurolégica isolada no
contexto de infecao aguda por VIH.
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| Abstract

Horner’s syndrome results from disruption of the oculosympathetic pathway. It is
characterized by unilateral involvement and its clinical triad consists of incomplete
ptosis, miosis and anhidrosis. Several etiologies are recognized, some of them
potentially severe and whose exclusion is mandatory. Its association with human
immunodeficiency virus (HIV] infection is extremely rare. In this regard, the authors
describe the case of transient Horner’s syndrome in the setting of primary HIV-1
infection. After an extensive review of the literature, the authors believe that this

is the first report case of Horner’s syndrome presenting as the isolated neurologic
manifestation in this setting.
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Uma doente de 56 anos foi internada no nosso Servico por ptose
palpebral direita, sensacdo de diminuicdo da acuidade visual
homolateral, nocdo de febre ndo quantificada e tosse esporadica
com uma semana de evolugdo, referindo também astenia, adinamia
e anorexia nas trés semanas anteriores. Dos antecedentes pessoais
constavam dislipidemia, tabagismo ativo e o diagndstico recente de
neoplasia intra-epitelial de alto grau (CIN 3) do colo uterino
(TTNOMO), a aguardar conizagdo.

A admissio encontrava-se febril (temperatura auricular 38,3° C) e
hemodinamicamente estavel. Ao exame neurologico foram
constatadas ptose palpebral parcial a direita e discreta anisocoria com
miose pupilar a direita, reativa a luz, apenas observavel a lampada de
fenda, sugestivas de Sindrome de Horner agudo. Do restante exame
objetivo destaca-se a presenca de candidose orofaringea. Nao
apresentava ganglios palpaveis nas cadeias periféricas.

Na avaliacdo laboratorial inicial, da qual se destacavam
trombocitopenia (88x10°%/L), leucopenia (4x10%/L) e elevacao
moderada da proteina C reativa (PCR) de 45 mg/L, foi incluido
rastreio de infecdo por VIH através de ELISA de 4.2 Geracdo, que se
revelou positivo.

Para esclarecimento das alteracdes neuroldgicas, foram realizadas
puncao lombar para estudo do liquido cefalorraquidiano (LCR -
sem alteracdes citoquimicas, nem identificacdo de virus
neurotropicos [pesquisados por técnica de polymerase chain
reaction HSV-1, HSV-2, VZV, CMV e EBV], e com teste V.D.R.L.
negativo), avaliagdo imagioldgica por Tomografia Computorizada
(TC) e Ressonancia Magnética (RM) craniencefalicas, as quais
demonstraram apenas discretas alteraces compativeis com focos
de isquemia microangiopatica cronica, e estudo vascular por
Eco-doppler dos vasos supra-aorticos e Doppler transcraniano, que
permitiram excluir a presenca de disseccdo ou estenose
hemodinamicamente significativa nos principais eixos vasculares
cervicais e intracranianos. Por fim, a ecografia cervical nao
documentou adenopatias ou outras massas e foi excluida
patologia infeciosa ou neoplasica ativa ao nivel do apex pulmonar
por TC Toracica e Broncofibroscopia com lavado bronco-alveolar.

0 estadiamento da infecdo por VIH revelou uma contagem de
linfocitos T CD4 de 258 células/uL (30%) e uma carga virica de

83 400 000 copias/ml (7.92 log), evocando a hipdtese de infecdo
em fase aguda/recente. Lamentavelmente néo foi possivel
documentar seroconversao por impossibilidade de realizagcdo do
teste de pesquisa diferencial de anticorpos anti VIH1 e VIH2 e
antigénio p24 concomitantemente com a avaliacao inicial. Ao 12.°
dia de internamento, constatou-se presenca de anticorpos
anti-VIH1, quando a carga virica apresentara ja reducéo
significativa (9 050 000 copias/ml). Admitiu-se risco sexual como
categoria de transmissao mais provavel, embora nao tenha sido
possivel apurar de forma categorica histdria de contacto sexual de
risco ou outro contexto epidemioldgico sugestivo.

Durante o internamento a doente foi medicada com Fluconazol
para a candidose orofaringea, ndo tendo sido instituida qualquer
outra terap€utica especifica. Manteve febre diaria durante os
cinco primeiros dias, com defervescéncia gradual desde entao.
Verificou-se resolucdo completa do quadro neuroldgico ao final de
uma semana. Das alteracdes analiticas registadas a admisséo,
houve agravamento inicial da trombocitopenia (até 59x10°%/L) e
subida da PCR até 130 mg/L, com subsequente progressiva
normalizacao espontanea.

Apos estudo exaustivo do quadro clinico, a doente teve alta para
ambulatorio, onde iniciou terapéutica antirretrovirica com
emtricitabina/tenofovir e raltegravir, com boa adesdo e tolerancia,
e encontra-se atualmente assintomatica e sem alterac6es ao
exame neuroldgico.

A inervacdo simpatica das estruturas da regido cervical e face
percorre um trajeto de trés neurdnios. Os neurdnios de primeira
ordem consistem nas fibras que partem do hipotalamo, passam
pelo tronco cerebral e terminam na coluna lateral da medula
espinhal, ao nivel de C8-D2. Os neurdnios de segunda ordem
(pré-ganglionares) abandonam a medula espinhal pelo buraco de
conjugacdo de D1 e sdo incorporados na cadeia simpatica cervical,
onde assumem um trajeto ascendente e se encontram em relacdo
direta com o apex pulmonar e a artéria subclavia. A sinapse com
0s neuronios de terceira ordem ocorre no ganglio cervical superior,
localizado ao nivel da bifurcagdo da carétida comum. A partir
deste ponto, as fibras responsaveis pela inervagdo das glandulas
sudoriparas (secrecdo exocrina) e pela vasodilatagdo superficial
acompanham a artéria carotida externa, enquanto as fibras
responsaveis pela inervacdo do musculo dilatador da iris
(importantes para o normal didmetro pupilar e reflexo fotomotor)
e dos musculos de Muller da palpebra superior e seus analogos da
palpebra inferior (importantes para a manutencgdo da normal
amplitude da fenda palpebral) acompanham a artéria carotida
interna. Estas, apds a passagem pelo seio cavernoso, penetram na
orbita através da fissura superior juntamente, com o ramo
oftalmico do nervo trigémeo (nervos ciliares longos)'2.

O compromisso da transmissdo neuronal, em qualquer ponto do
seu trajeto, resulta num conjunto de manifestacdes definidas
como sindrome de Horner*2 A triade classica consiste em ptose
palpebral parcial, miose (por auséncia de oposicdo ao estimulo
parassimpatico conservado, sendo por isso mais evidente em
condicdes de baixa luminosidade) e anidrose hemifacial*2. Este
ultimo aspeto pode estar ausente nas lesdes do neurdnio de
terceira ordem a jusante da separacéo das fibras sudomotoras e
vasomotoras.

S4o reconhecidas varias etiologias possiveis (Tabela 1), algumas
potencialmente graves e cuja exclusdo € mandatdria,
nomeadamente as neopldsicas e as vasculares®. De uma forma



CENTRAL
Malformacao de Arnold-Chiari

Qualquer lesdo ocupante de espaco
(abcesso; tumoral) envolvendo
hipotalamo ou tronco cerebral

PRE-GANGLIONAR
Tumor de Pancoast (apex pulmonar)
Lesdo traumatica do plexo braquial

Aneurisma /[ Disseccéo da aorta, artéria
subclavia ou carétida comum

POS-GANGLIONAR

Dissecgdo [ Aneurisma [ Arterite da
Artéria Carétida Interna

- Sindrome de Raeder

- Acidente vascular isquémico (artéria
cerebelar postero-inferior ou segmento

- latrogénica (procedimentos invasivos)

Fistula arteriovenosa (carotida - seio
cavernoso)

- Enxaqueca ou Cefaleia em salvas

distal da artéria vertebral) / Sindrome - Linfadenopatia (doenga
Medular Lateral (Wallenberg) linfoproliferativa; metastatizagao; TB; - Herpes Zoster
o reativo) »
- Doencas desmielinizantes (ex.: Esclerose - Traumatica
Multipla) - Abcesso dentario (mandibular)
- Hemorragia intrapontica - Neuroblastoma
- Traumatismo cervical - Hipertrofia tiroideia

- Siringomielia

(adaptado de Horner syndrome secondary to internal carotid artery dissection after a short-distance endurance run: A case study and review. Borgman,

Christopher J. 2012, J Optom)

sistematica, podem ser divididas em centrais (neuronios de
primeira ordem) e periféricas e, dentro destas ultimas, em pré- e
pos-ganglionares. De todas, as pré-ganglionares sdo as mais
comuns. Das pds-ganglionares destaca-se a disseccdo da artéria
carotida interna, a qual deve ser considerada se existir dor
retro-orbitaria, frontal ou cervical unilateral associada. As
centrais, raras, cursam geralmente com alteragdes neuroldgicas
adicionais*.

A associacdo entre Sindrome de Horner e infecdo por Virus da
Imunodeficiéncia Humana (VIH) é rara, e a sua descricdo na
literatura limita-se a casos esporadicos enquadrados em
intercorréncias infeciosas por agentes oportunistas (tuberculose
ganglionar; toxoplasmose cerebral; infecdo por
citomegalovirus)>®7. Apesar de a neuropatia periférica transitoria,
nomeadamente sob a forma de mononeuropatia uni ou multifocal
(mononeurite multipla) e com envolvimento de pares cranianos,
ser uma manifestacédo reconhecida na primo-infecdo por VIH®?,
nao se encontra descrita a sindrome de Horner como achado
neuroldgico isolado neste contexto.

No caso descrito, apesar de a seroconversao nao ter sido
documentada, os autores consideram provavel a infecdo por VIH
em fase aguda, com base na cinética da carga virica e nas
alteracGes laboratoriais (nomeadamente hematoldgicas)
apresentadas a admissao, assim como na sua normaliza¢do

espontanea. Pelo seu caracter igualmente agudo, autolimitado e
transitorio, e excluidas outras causas (lesdo ocupante de espaco,
infecao oportunista ou concomitante, causa vascular ou patologia
ativa do apex pulmonar), as manifestacGes compativeis com
sindrome de Horner foram enquadradas no quadro clinico de
primo-infecdo por VIH. Face a auséncia de anidrose hemifacial,
admite-se compromisso pds-ganglionar, nomeadamente por
envolvimento neuroldgico diretamente associado ao VIH
(mononeurite) ou por compressao extrinseca por adenomegalia
cervical profunda ndo identificada ecograficamente. O inicio da
terapéutica antirretrovirica foi diferido, numa primeira fase, pela
necessidade de exclusdo de outras causas. Uma vez excluidas, a
resolucdo espontanea do quadro ja ocorrera e, existindo duvidas
quanto ao potencial de adesdo a terapéutica, optou-se pela sua
introducdo em ambulatorio.

Um estudo prospetivo publicado recentemente coloca em
evidéncia a frequéncia significativa (um terco dos casos) e a
multiplicidade de manifestacdes atipicas associadas a sindrome
retrovirica aguda, com especial destaque para aquelas dos foros
gastrointestinal e neurolégico™. Como tal, os autores consideram
importante contemplar a exclusao de infecdo por VIH em todos os
quadros neurologicos de caracter transitorio.
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