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RESUMO

. H A H H S AT H ! Académica do Curso de Medicina da Faculdade de
Introducéo: a cefaleia em salvas (CS) é um subtipo de cefaleia primaria caracterizado Modicinm o e ereseie Fodoml de Mim o oc®

por crises de dor entre 15 e 180 minutos didrias por semanas a meses, geralmente inter- UFMG. Belo Horizonte, MG - Brasil.
calados por periodos de remissao. As crises algicas sdo muito intensas, de localizagao edico neurologista. SB‘:;YI‘Sa%‘:;glﬁ:‘h’/l[%gialg‘jrzg_““pital
orbital ou periorbital, associadas a sintomatologia de disfun¢ao autonémica. Apesar de

sua singular apresentacao clinica, a CS permanece afec¢ao pouco reconhecida e sub-

diagnosticada. Objetivos: descrever e discutir os desafios diagnésticos e terapéuticos da

CS a partir de casos clinicos. Material e método: trata-se de uma série de cinco casos de

CS em acompanhamento clinico. Resultados: dos 467 pacientes assistidos em ambulaté-

rio neurolégico, cinco possuiam diagnéstico de CS, correspondendo a 1,07% do total. A

apresentacao clinica variou pouco em relacao a descri¢ao da literatura, com predominio

em homens e da forma episddica, além de haver grande laténcia entre seu surgimento

e o diagnostico. Conclus@o: mesmo em centro terciario de atendimento neurolégico, o

numero de pacientes diagnosticados é pequeno, colaborando para o desconhecimento a

respeito da CS, o que contribui para o seu atraso diagnostico e tratamento especifico.

Palavras-chave: Cefaleia/diagnoéstico; Cefaleia/terapia; Cefaleia Histaminica/ diagnés-
tico; Cefaleia Histaminica/terapia; Carbonato de Litio.

ABSTRACT

Introduction: cluster headaches (CS) are a subtype of primary headache disorder character-
ized by daily pain attacks of 15-180 minutes for weeks to months, usually interspersed with pe-
riods of remission. Painful crises are very intense, of periorbital or orbital location, associated
with symptoms of autonomic dysfunction. Despite its unique clinical presentation, CS remains
under-recognized and underdiagnosed. Objectives: To describe and discuss the diagnostic
and therapeutic challenges of CS based on clinical cases. Methods: this is a series of five
cases of CS under clinical monitoring. Results: Of the 467 patients treated at the neurological
clinic five had a diagnosis of CS, corresponding to 1.07% of the total. The clinical presenta-
tion varied little in relation to the description in the literature; it affected predominantly men,
episodically. Time elapsed between onset and diagnosis was usually long. Conclusion: Even
in a tertiary care neurological center, the number of diagnosed patients is small, which reflects
on ignorance about CS and contributes to late diagnosis and lack of specific treatment.
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temporal, com duracdo entre 15 e 180 minutos, com
frequéncia que varia de uma crise em dias alternados
até oito episoédios diarios. Sao referidas, em média,
trés crises diarias, que tendem a ocorrer no mesmo
horério, seguindo um padrao circadiano. Associam-se
sempre a pelo menos uma sintomatologia de disfun-
¢ao autonomica, que pode ser: hiperemia conjuntival,
lacrimejamento, congestao nasal, rinorreia, sudorese
facial, miose, ptose e/ou edema palpebral, sempre ipsi-
laterais a dor.! As crises de cefaleia ocorrem em surtos
ou salvas (dai o nome em inglés de “cluster headache”™)
com duragao de semanas a meses, geralmente inter-
calados por periodos de remissao superior a um més.!

Acomete quatro homens para uma mulher’ e na
maioria das vezes o primeiro surto ocorre entre os 20
e 30 anos de idade. Fatores como consumo de alcool,
mudancas climaticas, odores e luzes fortes sao descri-
tos como possiveis desencadeadores das crises.?

Este trabalho objetiva mostrar que a CS, mesmo
com sua singular apresentacao clinica, pode repre-
sentar um desafio para os clinicos e um fardo para os
pacientes que, em sua maioria, levam anos para serem
diagnosticados e tratados adequadamente. Sao apre-
sentadas as principais caracteristicas clinicas dos pa-
cientes com CS em acompanhamento no Ambulatério
de Cefaleias (AMBCEF) do Hospital das Clinicas (HC)
da Universidade Federal de Minas Gerais (UFMG),
além de relato de um caso que ilustra especificamente
os desafios diagnosticos e terapéuticos na CS.

MATERIAIS E METODOS

Trata-se de estudo descritivo e transversal que
incluiu cinco pacientes com o diagnoéstico de CS
acompanhados no AMBCEF-UFMG entre janeiro e
agosto de 2012. O atendimento nesse centro terciario
€ realizado por neurologistas, psiquiatras, dentistas
e nutricionistas, tendo como publico-alvo individuos
com mais de 12 anos de idade. O encaminhamento
é realizado por médicos do Pronto-Atendimento, do
Servigo de Neurologia e de outros servicos do Hospi-
tal das Clinicas da UFMG.

As consultas no AMBCEF-UFMG baseiam-se em
abordagem semiestruturada, envolvendo estrevista e
exame clinico-neurolégico. Apés cada atendimento,
a equipe de neurologistas discute o diagnostico, que
¢ estabelecido conforme os critérios da Classificagao
Internacional das Cefaleias (2004)}, e as estratégias
terapéuticas. Apos essa avaliagcao, os pacientes sao

Rev Med Minas Gerais 2014;24(1): 31-35

atendidos pela equipe multiprofissional, que atualiza
as diretrizes terapéuticas.

Este trabalho integra projeto de pesquisa previa-
mente aprovado no COEP-UFMG 0500.0.203.000-10.

RESULTADOS

Até agosto de 2012, 467 pacientes eram acompanha-
dos regularmente pelo AMBCEF-UFMG. Destes, cinco
tiveram o diagnéstico estabelecido de CS, o que repre-
senta 1,07% do total (Tabela 1). A relacao homem/mulher
foi de 1,5:1 e a idade de inicio da sintomatologia variou
de 14 a 71 anos. O intervalo de tempo entre o inicio da
sintomatologia e o estabelecimento do diagndstico foi,
em média, de nove anos.

A CS evoluiu em dois e trés casos sem (forma croni-
ca) e com (forma episddica) periodo de remissao entre
as “salvas” de dor, respectivamente. Os periodos de re-
missao variaram de trés a oito meses e os de crise entre
trés semanas a trés meses.

A frequéncia diaria de episodios de cefaleia variou
de um a quatro, sendo a duracao de 30 a 90 minutos. A
localizacao da dor predominou no lado esquerdo e nas
regioes orbital e supraorbital. Em um dos pacientes os
episddios de dor e sintomatologia autondmica alterna-
ram os lados da face, mas com predominancia esquerda.

Em relacao aos sintomas autonémicos, todos eram
ipsilaterais a localizacao da dor, sendo que a hiperemia
conjuntival e o lacrimejamento estiveram presentes em
todos os casos. Congestao nasal e ptose palpebral foram
também frequentes, enquanto rinorreia, sudorese facial
e miose foram menos comuns. Destaca-se ainda a agita-
¢ao ou inquietacao psicomotora durante as crises, pre-
sente em quatro dos pacientes.

Todos os pacientes relataram automedicacao anal-
gésica, sem impacto significativo sobre a cefaleia; dois
conseguiram abortar as crises com oxigenoterapia; e a
profilaxia foi obtida em quatro com verapamil e em um
com carbonato de litio.

RELATODECASO

Trata-se de paciente masculino, procedente de Belo
Horizonte. Aos 71 anos, ele apresentou intensa crise algi-
cana regiao orbital esquerda associada a hiperemia con-
juntival, lacrimejamento, congestao nasal e ptose palpe-
bral ipsilaterais. As crises eram diérias, de 2 em 2 horas, e
duravam 30 a 60 minutos, e de maneira continua.
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Tabela 1 - Dados clinicos de pacientes com o diagnéstico de cefaleia em salvas acompanhados no Ambula-
torio de Cefaleias do Servico de Neurologia do Hospital das Clinicas da UFMG

|dade (anos)
Sexo

|dade de inicio dos
sintomas

|dade ao diagnéstico (anos)

Intervalo de tempo T

Localizag@o da dor

Lado acometido

Duracdo das crises ¥
Frequéncia das crises

Duracao do perfodo
de dor — cluster

Intensidade da dor

Sintomas autonémicos

Sintomas neuroldgicos

Outros sintomas

Paciente 1
32
M

14

26
12
Orbitaria
Supra-orbitdria
Temporal

E

90 min
2x/dia

2meses/ano

Muito intensa

Hiperemia Conjuntival
Lacrimejamento
Congestao Nasal

Rinorréia
Sudorese Facial
Miose
Ptose Palpebral

Fotofobia
Agitacdo Psicomotora

Néo

Paciente 2
36
F

"

24
13
Orbitaria
Temporal
Frontal

E

60min
1-6x/dia
1-3meses/ano

Muito intensa

Hiperemia Conjuntival
Lacrimejamento
Ptose Palpebral

Agitagdo Psicomotora

Terrores Noturnos
Mal-estar
Néuseas

Plenitude Gastrica

Paciente 3
79
M

71

79
8

Orbitéria
Supra-orbitéria
E

30min
2-3x/dia

Continua
Muito intensa
Hiperemia Conjuntival
Lacrimejamento

Congestdo Nasal
Ptose Palpebral

Fotofobia

Nao

Paciente 4
55
F

50

55
5

Orbitaria

E — predominante
D — ocasional

60min
3-4x/dia

3semanas/3-6meses

Muito intensa

Hiperemia Conjuntival
Lacrimejamento
Congestao Nasal
Sudorese Facial

Agitagdo Psicomotora
Fotofobia
Fonofobia
Osmofobia

Parestesia Local

Mal estar
Néuseas

Paciente 5
72
M

68
69

1

Retro-orbitéria

E

40-60min
2x/dia

Continua
Muito intensa
Hiperemia conjuntival
Lacrimejamento

Ptose papebral
Rinorreia

Agitagdo Psicomotora

Néuseas

t Entre o inicio dos sintomas e o estabelecimento do diagndstico. ¥ Quando néo tratadas.

Diagnosticado inicialmente em 2003 como neu-

Desde entao, vem sendo acompanhado no AM-

ralgia do trigémeo, o paciente realizou tratamento
ambulatorial com carbamazepina (800 mg/dia) por
trés meses, sem resposta satisfatoria. Em 2004, foi
submetido a rizotomia percutanea por radiofrequén-
cia do V nervo craniano, com remissao da sintomato-
logia por dois anos.

Ap6s esse periodo, a dor, de forte intensidade,
retornou acompanhada pela mesma sintomatologia
autonomica, a mesma periodicidade e sem intervalo
intercritico. Submeteu-se a varios tratamentos medi-
camentosos, em multiplos servicos de satde, incluin-
do o Pronto-Socorro do HC da UFMG onde, ao final
de 2011, oito anos ap6s o inicio da sua sintomatologia,
foi diagnosticado como portador de CS.

BCEF-UFMG, com uso inicial de verapamil (80 mg/
TID), exibindo melhora significativa. A medicagao
foi descontinuada ap6s um episodio de dispneia e
bradicardia e bloqueio de ramo cardiaco ao eletro-
cardiograma. Faz uso atual e regular de carbonato
de litio (300 mg/BID) e esta em remissao completa
das crises, entretanto, a medicagao causa-lhe tre-
mor cinético moderado na mao direita (Figura 1),
que é bem tolerado. Houve tentativa de reducao da
dosagem, com o intuito de atenuar o tremor, mas
uma “ameaca da dor” fez o préprio paciente requi-
sitar o retorno a dose original. A ablacao do V ner-
vo craniano resultou em parestesia permanente da
hemiface esquerda.
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Mio D

T

Figura 1 - Tremor cinético decorrente do uso de car-
bonato de litio.

DISCUSSAOD

A prevaléncia de CS de 1,07% encontrada nes-
te trabalho é relativamente elevada se comparada
a sua prevaléncia estimada na populacao em geral,
em torno de 0,12%.% Isso pode ser explicado, pelo
menos em parte, pois se trata de grupo de pacien-
tes atendidos em servi¢o especializado. Ressalta-se
que, mesmo nesse contexto, o nimero de casos é
reduzido. O pequeno nimero de casos de CS é ob-
servado em outros centros de saide do pais®, o que
pode contribuir para que essa forma de cefaleia seja
ainda pouco reconhecida pelos médicos e, conse-
quentemente, subdiagnosticada.

Neste estudo, o tempo médio de atraso no diag-
noéstico dos pacientes foi de nove anos, em concor-
dancia com os achados de Todd et al.?, que em 1.134
pacientes estadunidenses com CS encontraram mé-
dia de cinco anos de atraso em 42% e de 10 anos ou
mais em 22% dos pacientes participantes.

O caso relatado ilustra a trajetéria de muitos pa-
cientes que, por anos, passam por diversos centros
de satde e, sem serem diagnosticados corretamen-
te, veem-se submetidos a tratamentos que nao solu-
cionam sua sintomatologia.

O tratamento medicamentoso da CS inclui te-
rapias abortivas e profilaticas. Os abortivos mais
comumente empregados sao 0s sumatriptanos, os
derivados da di-hidroergotamina e a inalagao de
alto fluxo de oxigénio.* Com o inicio da sintoma-
tologia e antes do estabelecimento do diagnosti-
co, € comum a automedicagao com analgésicos e
anti-inflamatérios orais de venda livre, bem como
a prescricao inadvertida de analgésicos potentes,
geralmente sem resposta satisfatoria e muitas vezes
usados de maneira abusiva. Como terapia profila-
tica transicional, empregam-se corticosteroides ou
derivados da di-hidroergotamina, por curto perio-
do de tempo. Os profilaticos de uso continuo mais
comuns sao o verapamil, o carbonato de litio, a me-
tisergida, o divalproato de s6dio e, mais raramente,
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a melatonina e o topiramato. Convém ressaltar que,
mediante tratamento correto, a CS é controlavel e
muitos sao 0s pacientes que entram em remissao
completa de sua sintomatologia.>*

O diagnoéstico diferencial inclui, além da neural-
gia do trigémeo, a migranea e doencas dentarias,
dos seios da face e alergias. Procedimentos inva-
sivos, como o que foi realizado no caso descrito,
sao realizados com frequéncia, como: extracao
dentéria, cirurgia de seios da face e estimulacao
elétrica do nervo occipital.® Os erros diagnésticos
resultam provavelmente do seu desconhecimento
e de similaridades com a migranea (enxaqueca).
Com efeito, a presenca de nauseas, vomitos e aura
visual € relativamente frequente e considerada sin-
tomatologia que deveria guiar o diagnéstico de CS.”
Ha relato de que fatores desencadeantes frequentes
nos pacientes com CS sao também encontrados em
pacientes migranosos — uso de alcool, mudancas
climaticas, odores e luzes fortes.>¢

CONCLUSAO

A CS é condicao pouco comum e que, embo-
ra possua manifestacoes clinicas caracteristicas,
ainda é pouco conhecida. Esse desconhecimento
constitul fator determinante para que seu diagnoés-
tico nao seja feito corretamente e sejam realizados
diversos tratamentos desnecessarios, ineficazes e
muitas vezes invasivos.

Sao poucos os estudos de larga escala sobre a
CS realizados até hoje, e nenhum deles no Brasil. E
consideravel o nimero de pacientes com CS que de-
moram anos para obterem diagnoéstico e serem trata-
dos corretamente. Sao necessarios mais estudos para
que a CS seja mais bem conhecida, o que permitira
diagnostico, tratamento e profilaxia adequados, e
menos sofrimento aos pacientes acometidos.
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