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RESUMO

A sindrome dacefa éiahipnica(SCH) éumaentidade deincidénciarara, ou provavelmente subdiagnosticada, necessitando
de estratégias para seu melhor reconhecimento. Objetivos: mostrar as caracteristicas clinicas de pacientes com SCH
acompanhados no Setor de Investigagdo e Tratamento das Cefaléias (SITC). Casuistica e métodos: 16 pacientes
(15 mulheres e um homem), com idade variando de 49 a 77 anos. O diagnéstico de SCH foi baseado nos principais
critérios sugeridos por Lance e Goadsby em 2000. Os dados clini cos foram col hidos com aanamnese e complementados
pelas anotagdes do diério da cefaléia adotado no SITC. Resultados: o tempo de aparecimento dos sintomas até o
diagndstico variou de seismeses a 15 anos. A localizagdo dacefaléiafoi bilateral em 11 pacientes. Em oito pacientes
afreqiénciaeradidriaequase didrianosdemais. Namaioriados pacientesador ocorriaentre 1 e 5 horas damadrugada
e aduragdo era de até seis horas, com exce¢do de um dos pacientes. Sete pacientes referiram ter cefaléia durante
cochilos e cinco estavam sonhando ao despertarem com cefaléia. Mai s dametade dos paci entes referiu melhoradador
aposlevantar-se, caminhar pelo quarto, tomar café e/ou anal gésico. Conclusdo: em nossa casuistica, observou-se que
a evidéncia mostrada por anotacdes em diério da cefaléia adotado no SITC, acordar durante o sono, ou cochilos
diurnos, por vezes sonhando, obter alivio com o levantar-se, 0 caminhar e o ingerir café e/ou analgésico, em um

paciente do sexo feminino, apods a quarta década de vida, sdo indicativos para a suspeita do diagnostico de SCH.

Unitermos: Cefaléia, sono, despertar.

Introducéo

A sindrome da cefaléia hipnica (SCH) é uma
entidade de incidéncia rara e muito provavelmente
subdiagnosticada, que foi descrita primeiramente por
Raskin em 1988'. No seu artigo constam sei s pacientes
com cefaléiarelacionada ao sono, avaliados durante
um periodo de nove anos e ocorrendo predomi-
nantemente no sexo masculino. E anterior ao relato
de Raskin o interesse pelas cefaléias de ocorréncia
noturna, seja na madrugada ou as que impegam o
paciente de conciliar?.

Nos atuais relatos, a maioria dos pacientes com
SCH tem sido mulheres, acima dos 50 anos, que
consistentemente acordam durante a noite com
cefaléia bilateral e ndo-pulsétil. A intensidade da
cefaléia é de moderada a forte, sem fendbmenos

autonémicos acompanhantes e com duracéo de 15
minutos a seis horas. Ocorre durante a madrugada,
geralmente na mesma hora, o que lhe rendeu o0 nome
de alarm-clock headache'3.

O diagndstico é essencialmente por exclusdo de
cefaléia que acorda o paciente, seja primaria ou
secundéria. O diagndstico é feito depois de anos ou
décadas de um continuo padrdo de dor de cabega
durante o sono, quando outras causas de cefaléiaforam
excluidas. Muitos pacientes com cefaléia hipnica
sofrem de outros tipos concomitantes de cefaléia
priméaria*®, sendo o diario da dor de cabeca um
instrumento valioso para o diagndstico correto da
ocorréncia durante 0 sono.

A fisiopatologia dasindrome de cefaléiahipnica é
ainda desconhecida. Tem sido postulado que essa
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cefaléia pode ser um disturbio do sono, mais que
propriamente uma cefaléia priméria. Usual mente,
ocorre em pacientes com padréo de sono fisiologi-
camente e hemodinamicamente alterado, sendo
associado a determinadas fases do sono, particular-
mente com a fase REM*S,

Fenémenos biol 6gicos que oscilam em um ciclo
de 24 horas fazem o ritmo circadiano. Esses ritmos
incluem presséo sangiiinea, temperatura corporal,
niveis hormonais, nimero de células no sangue e o
ciclo vigilia—sono. O marca-passo circadiano esta
localizado no ndcleo supragquiasmaético do hipotalamo,
sincronizando o nosso corpo com fatores do meio
ambiente, como temperatura e luz’. Um provéavel
distdrbio cronobiol 6gico do sono pode contribuir para
a génese dessa cefaléia. Nesse circuito a melatonina
tem importante papel naregularizagdo, bem como na
laténcia e inducéo do sono®. Com o avanco daidade,
héa perda neuronal, localizada no niicleo supraquias-
mético, com diminuicdo da secrecdo noturna de
mel atoninano eixo hipotal amico®.

A melatonina modela os circuitos Gabaérgicos, 0
tono vascular cerebral, os receptores neuronais de
serotonina e de mediadores da inflamacéo, como as
prostaglandinas. E conhecida ainfluéncia desses, na
iniciacdo e na perpetuacdo das enxaguecas e em outras
cefaléias, porém, ndo ha conclusbes determinadas
sobre a ac@o da melatonina na sindrome da cefaléia
hipnica, embora seu uso tenha sido benéfico em um
dos casos publicados®.

Alguns pacientes, referidos na literatura, foram
submetidos a estudos polissonograficos com
resultados ainda discutiveis. Relato recente de um
paciente com cefal éia hipnica mostrou um despertar
durante o estagio 3 do sono™°.

Referéncias de novos casos vém surgindo de
varios paises'>1?13, e apresentam-se agui os pacientes
gue estdo sendo acompanhados no Setor de Inves-
tigacdo e Tratamento das Cefaléias (SITC) do
Departamento de Neurologia e Neurocirurgia da
Disciplina de Neurologia da Escola Paulista de
Medicina da Universidade Federal de S&do Paulo —

Unifesp.

Objetivos

Mostrar as caracteristicas clinicas de pacientes
com sindrome de cefal & a hipnica acompanhados no
Setor de Investigacdo e Tratamento das Cefaléias
(SITC) daDisciplinade Neurologia do Departamento
de Neurologia e Neurocirurgia da Escola Paulista de
Medicina— Unifesp.

Casuistica e métodos

Foram considerados 16 pacientes com sindrome
dacefaléiahipnica, sendo 15 mulheres e um homem,
com idade variando de 49 a 77 anos (média de 59).
Todos os pacientes foram submetidos a exames de
imagem que resultaram normais. Alguns pacientes
apresentavam outras cefaléias associadas, com
caracteristicas diferentes da Sindrome da Cefaléia
Hipnica e ndo noturnas, cujos aspectos ndo foram
analisados no presente trabal ho.

O diagnostico da sindrome de cefal éia hipnicafoi
estabelecido baseado principalmente nos critérios
sugeridos em 2000 por Lance e Goadsby'* (Tabela 1)
e os aspectos clinicos foram complementados pelo
diario da dor de cabecga, adotado no SITC (Ficha
anexa), preenchido pelos préprios pacientes.

Tabela 1 Critérios diagndsticos sugeridos por Lance e
Goadsby** para a SCH

A. Cefaléia que ocorre pelo menos 15 vezes por més por pelo
Menos um més

B. Cefaléiaque acorda o paciente durante o sono

C. Durag&o do ataque de cinco a 60 minutos

D. Dor bilateral ou unilateral

E. Dor ndo-associada com fendmenos autondmi cos

Umarapidaresposta clinicaao litio, tomado ao deitar-se,
égeralmente esperada

Resultados

Na tabela 2, pode ser observado que o tempo de
inicio dos sintomas até o diagndstico de sindrome
cefaléia hipnica foi de seis meses a 15 anos, com
média de seis anos. Entre esses pacientes, nove
apresentavam frequéncia didria ou quase diaria de
crises de cefaléia e nenhum deles, menos de uma ou
duas vezes por semana.

Onze pacientes apresentavam cefal éiabilateral, com
localizag@o varidvel. A qualidade da dor também era
varidvel e apenas sete referiram ser pulsétil. Em 15
dos 16 casos, as dores duravam menos de seis horas.
Sete pacientes referiram acordarem com cefaléia
durante cochilos diurnos e cinco referiram acordar
com cefal éa durante sonhos ou pesadel 0s. A anotagéo
no di&rio da dor de cabeca mostrou a freqiiéncia da
dor, sua intensidade e o horario de aparecimento,
geralmente entre 1 e 6 horas da madrugada, assim
COmMOo 0 UsSO excessivo ou ndo de analgésicos e a
presencade provaveisfatores desencadeantes. Nenhum
desses pacientes tinha fendbmenos autondmicos antes,
durante ou apos a cefaléia.

Metade do numero desses pacientes referiu
melhorar dador ap6s levantar-se, caminhar pelo quarto
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Figura 1 Diério da cefaléia adotado no SITC
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ou tomar café. Oito pacientes referiram melhorar
também ap6s tomarem algum tipo de anal gésico.

Oito dos 16 pacientes foram tratados pelo menos
por dois meses com carbonato de litio na dose de
300 mg/diaa 600 mg/diaao deitar-se, e uma paciente
teve excelente resposta com remissao completalogo
apos inicio do tratamento, em dois pacientes
observou-se resposta satisfatéria, com decremento
da frequiéncia, sendo mantida a medicagdo. Outros
pacientes mostraram resposta ineficaz ou tiveram
interrupgéo do tratamento pelos efeitos colaterais,
como boca seca, alteracdo do sono ou mal-estar. As
outras drogas sugeridas na literatura, que foram
tentadas sem sucesso, foram bromazepan, flunarizina,
gabapentina, amitriptilina, acido valpréico, dival-
proato, indometacina e betabl oqueadores®.

Discussdo e conclusdes

Concordando com a recente literatura, a maioria
dos pacientes era do sexo feminino e tinha 45 anos
ou mais quando iniciou o quadro clinico. A freqliéncia
dacefaléia, sualocalizagéo e carater dador variaram
entre os pacientes. A intensidade da dor era consi-
derada geralmente moderada, principalmente nos
pacientes com cefaléia diéria, levando a prejuizo do
sono. Como conseqliéncia, era comum nesses
pacientes a ma qualidade de vida e a frustracéo pela
falta de um diagnostico e terapéutica eficazes.

Ja foi descrita anteriormente na literatura a
ocorrénciade cefaléiaem cochilos diurnos! e durante
sonhos®®. A relacéo entre dor e sonhos, também
encontrada na literatura, € no minimo intrigantet’.
Os sonhos ocorrem durante o estagio REM do sono
e podem acontecer em cerca de 40% das pessoas
durante cochilos diurnos'®. Acordar com cefaléia de
madrugada durante sonhos ou durante cochilosjafoi
observado por Dexter e Weitzman? em 1970, mesmo
antes da primeira descri¢cdo de SCH por Raskin em
1988. Em 1975, Dexter e Riley® observaram que no
estagio REM de sono é necessaria dor de maior
intensidade e duracéo para acordar o individuo de
mecanismos inibitérios do sono em curso?.

A maioriados pacientes, oraapresentados, obteve
aivio dacefaléia, levantando-se e caminhando quando
acordavam com dor. Esse achado pode estar rela-
cionado a melhora do fluxo sangliineo cerebral, que,
como se sabe, varia com a postura, a atividade fisica
e os estagios de sono, alterando o ténus vascular.

Um aspecto importante a ser ressaltado é o longo
tempo da presenc¢a do sintoma antes do diagndstico,
sendo esse acima de dez anos em quatro pacientes.

Acredita-se que o registro no diario da dor de cabeca
e as caracteristicas da dor sejam os fatores mais
importantes para auxilio ao diagnéstico. Uma vez
afastadas as causas secundarias para essa dor de
cabega de ocorréncia durante o sono, a sindrome de
cefaléia hipnica foi a opcdo dbvia nesses pacientes.

Apesar de (teis os critérios sugeridos por Lance
e Goadsby4, o espectro das caracteristicas clinicas
desses pacientes sugere a necessidade de uma
avaliagdo mais ampla do quadro clinico da sindrome
da cefaléia hipnica, tais como, duragdo, cefaléias
associadas e freguéncia.

Os tratamentos sugeridos na literatura foram de
pouCO SuCesso, exceto em uma paciente que obteve
remisséo completa dos sintomas com o uso do litio e
alivio parcial em dois. Novos esquemas terapéuticos
deverdo ser testados. Acredita-se que a boa resposta
ao litio, a cafeina ou a indometacina ndo deva fazer
parte de critério diagndstico para a SCH?.

A evidénciano diario dacefaléia, o acordar com o
sintoma durante o sono e os sonhos, apés cochilos
diurnos, a obtenc&o de alivio com o levantar-se, 0
caminhar e o ingerir café e/ou analgésico, em um
paciente do sexo feminino, apos a quarta década de
vida, sdo indicativos para a suspeita do diagnostico
de sindrome da cefaléia hipnica®.

SUMMARY

Hypnic headache syndrome (HHS): clinical
aspects of sixteen patients

Thisis areport on a series of patients presenting
Hypnic Headache Syndrome (HHS) evaluated at the
Division for Investigation and Treatment of Headaches
(DITH), Discipline of Neurology, Department of
Neurology and Neurosurgery, Escola Paulista de
Medicina, Federal University of Sao Paulo —Unifesp.
They all have other possible causesfor their headaches
excluded. Casuistic and methods: sixteen patients
were included (15 females and one male, aged
between 49 and 77 y-o0), the evaluation was
essentially aclinical one, the diagnosis of HHS mainly
followed the criteria suggested by L ance and Goadsby
(2000). The presence of the symptom during sleep
was confirmed by diaries completed by the patients.
Diaries of headache (headache calendar) were those
currently adopted at DITH. Results: the average of
the beginning of the symptom and the diagnosis was
one to fifteen years. In eight patients the headache
was daily and usually appear between 1:00 and 5:00
o'clock in the morning. Seven patients referred
headache during day time naps and five woke up
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dreaming. In the most of patients, pain lasted from
20 min to 6 hours and they reported pain relief if
getting up, drinking coffee or analgesic, and walking
around as they woke up with pain. Conclusions:. the
datarecorded on headache calendar in current use at
DITH, the complaining of pain during sleep at night
and day time naps, wake up dreaming and relief
getting up and walking around, drinking coffee or
analgesic, when patient is female and older than 40,
are clues for diagnose of HHS. Treatment are
discussed in the light of the literature.

Keywords

Headache, sleep, arousal.
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