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RESUMO

Discutem-se algumas formas raras de cefaléia
enfatizando seus aspectos clinices e
terapduticos. S30 descritos os quadros clinicos
de:"SUNCT", hemicrania continua, cefaléia de
esforgo,tunderclap headache", neuralgia de 19
ramo do trigdmeo, cefaléia hipnica, hemicrania
paroxistica ¢ronica e “jabs and Jolts".
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INTRODUCAO

A finalidade desta apresentac¢do é discutir os aspectos clinicos de algumas
formas incomuns de cefaléia, pois o seu reconhecimento permite na maioria
das vezes estabelecer uma terapéutica eficiente. Algumas fazem parte da
Classificagiio da Sociedade Internacional de Cefaléia, outras ainda ndo.

SUNCT

A primeira a ser por nds abordada é o SUNCT, descrita em 1989 por
Sjaastad e colaboradores sob a denominagao “shortlasting, unilateral,
neuralgiform headache attacks with conjunctival injection and tearing™ )

Caracteriza-se por dores agudas de curta duragiio, variando de segundos
a um minuto, mais de 20 ou 30 por hora, periorbitdria ou supra-orbitdria ou
no canto interno da drbita. Acompanha lacrimejamento, congestiio ocular,
sudorese da fronte, rinorréia.

E fregiiente o padrio temporal do tipo “cluster”(como a cefaléia em
salvas), podendo a dor desaparecer durante meses e se repetir em intervalos
varidveis de semanas a virios meses,

As crises podem ser desencadeadas por mascar, assoar o nariz ou mover
lateralmente a cabega.

Os primeiros trés casos foram descritos por Sjaastad e cols. Eram todos
do sexo masculino. A carbamazepina, prednisona, vaiproato ¢ a indometacina
nfio trouxeram nenhum alivio,

Embora os primeiros pacientes tenham sido do sexo masculino e em 1994
ja existissem 16 descritos, nessa epoca foram relatados os dois primeiros
casos em pacientes do sexo feminino™

A investigagio subsididria ndo mostra alteragdes nos exames de imagem.

Hannez e cols. relataram que a venografia orbitdria mostrou estreitamento
da veia oftdlmica superior ¢/ou seio cavernoso, sugestivo de uma vasculite
venosa . Tais alteragdes sio semelhantes as descritas pelo mesmo grupo de
autores em pacientes com sindrome de Tolosa-Hunt ou cefaléia em salvas.

Alguns pacientes tém manifestagdes atipicas com um padrio habitual de
dor tanto na duragiio como intensidade, porém associadas a uma dor basal
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que € a formagfo de uma fistula liquérica e a produgio
de uma sindrome de baixa pressio liquéricazz. O tipo 2
é o mais freqiiente na maioria das estatisticas
apresentadas?".

E interessante notar-se que a cefaléia de esforgo pode
estar associada & cefaléia primdria, como a enxaqueca
ou cefaléia tensional. Essa associagfio foi descrita em
35% dos casos de Lopes'é.

Na investigagiio dos pacientes com cefaléia de
esforgo, o exame neurolégico deve ser seguido de exame
de imagem, com tomografia computadorizada ou
ressoniincia magnética de crinio .

Quando a cefaléia € muito intensa e demorada,
acompanhada de vOmitos ou distirbios neuroldgicos,
procede-se ao exame de liquido cefalorragueano seguido
de angiografia cerebral, objetivando diagnosticar
malformagio arterial do tipo aneurisma.

Nos casos de cefaléia de esforgo sintomdtica a
resolugio do fator causal elimina a cefaléia. Quando se
trata de cefaléia de esforgo benigna, duas alternativas
medicamentosas tém se mostrado eficientes: o
propranolol ¢ a indometacina.

“THUNDERCLAP HEADACHE”

Day e Raskin descreveram um paciente de 42 anos que
teve 3 episddios de uma stibita cefaléia intensa, a ponto de
se suspeitar de hemorragia meningea, porém com CT e
LCR negativos. Ele tinha na angiografia um vasoesgasmo
e aneurisma na origem da artéria cerebral posterior’.

Outros pacientes estudados por Harling e cols.
apresentaram quadro clinico de intensa cefaléia que
poderia sugerir uma hemorragia meningea, Os exames
de LCR e CT de crinio foram normais. Os autores
seguiram 14 pacientes com quadro semelhante ¢ 8 deles
fizeram angiografia, que foi negativa. Apds 18 meses,
nenhum deles teve algo similar 4 hemorragia meningea,
porém tiveram recorréncia de cefaléia de vdrios tipos
com cefaléia tensional ou enxaqueca. Em nenhuma
ocasiiio houve demonstragiio de hemorragia meningea.
Concluiram que a angiografia nio € uma indicagio
imperiosa nestes casos''.

NEURALGIA DO 1° RAMO DO
TRIGEMEO

E bem conhecido que a neuralgia do trigémeo afeta
preferencialmente os ramos II e IIl, sendo raro o
comprometimento do 12 ramo.

Sjaastad e cols. estudaram 19 pacientes, 10 do sexo
feminino e 9 do masculino. A média de idade de inicio
das crises toi 57.8 anos.

A dor foi sempre intensa e de curta duragio, 2 ou
menos segundos na maioria dos
excepcionalmente mais do que 30 segundos.

Vale ressaltar que fendmenos autondmicos foram
referidos por 8 pactentes que tiveram lacrimejamento
na hora da crise, ndo obrigatoriamente em todas as crises.
Em dois casos apareceram ainda congestiio ocular e
rinorréia. As manifestagdes autondmicas ocorreram em
geral nos estdgios mais avancados da moléstia e nas
crises mais severas. Foram referidos mecanismos
precipitantes semelhantes aos que ocorrem na neuralgia
do 2% e 3% ramos do nervo trigémeo‘”. _

O diagndstico diferencial com SUNCT se faz pelo
fato desta dltima sindrome ser predominante em
pacientes do sexo masculino, as crises raramenie
durarem menos que 10 segundos e as manifestagdes
autondmicas serem freqilentes e mais intensas do que
na neuralgia do 12 ramo do trig€meo. Além disso, a
resposta terapéutica & carbamazepina € menos
pronunciada no SUNCT, grupo de pacientes no qual s6
alguns se beneficiam e por vezes de forma parcial‘“.

CAS0S e

CEFALEIA HIPNICA

Raskin descreveu essa cefaléia em 6 pacientes, 5 do
sexo masculino e um do feminino, com idade variando
de 65 a 77 anos,

A cefaléia ocorria durante o sono e 3 deles podiam
recordar pesadelos antes da crise. A dor era difusa,
pesada, acompanhada de nduseas em trés. A duragao
era de 30 a 60 minutos e ocorria em horirio em geral
fixo. Ndo havia sintomas autondmicos, como congestio
ocular, lacrimejamento, rinorréia ou ptose palpebral. O
exame neurolégico e CT de crinio foram normais. O
dlcool ndo desencadeava as crises e as mesmas nio se
repetiram mais apds o uso de litio, em dose de 300 a
600 mg por dia” .

Trata-se de uma rara e curiosa manifestagio de
cefaléia que em alguns aspectos lembraria cefaléia em
salvas por se iniciar & noite. Entretanto, a falta de outros
elementos, como distirbios autondmicos acom-
panhantes, desencadeamento por dlcool e também a
tdade em que se iniciaram, falam contra a cefaléia em
salvas.

E provivel que essa cefaléia tenha a ver com atguma
perturbagio do relégio biolégico, j4 que ocorre A noite,
geralmente em hordrio certo, além de responder ao litio,
Sabemos que este favorece a neurotransmissiio
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serotoninérgica, que poderia estar hipofuncionante nesta
sindrome.

HEMICRANIA PAROXISTICA
CRONICA - “CHRONIC PAROXYSMAL
HEMICRANIA”

Trata-se de uma sindrome descrita pela 1* vez por
Sjaastad e Dale, que apresentaram um caso no Congresso
da Associagio Americana para Estudo da Cefaléia®'. No
ano seguinte, descreveram mais 2 casos’ e atnalmente
estima-se que mais de 150 casos tenham sido comunicados.

O predominio € no sexo feminino na proporgido de
2,36 para 1. A cefaléia é estritamente unilateral, porém
um caso com cefaléia bilateral ja foi descrito™. A
localizag@o € varidvel. A dor € intensa na maioria dos
casos, podendo ser moderada em outros. O cariter da
dor € varidvel, desde latejante até pressio ou uma dor
incaracteristica ¢ incomodativa.

A duragio da dor varia de 2 a 120 minutos. As crises
repetem-se muitas vezes num mesmo dia, podendo
ocorrer de & a 24 por dia. As crises podem ser
desencadeadas por flexfio da cabega ou rotagfio lateral
da mesma.

A cefaléia inicia-se em média em torno dos 34 anos,
com a faixa de idade entre 11 a 81 anos.

Esse ciclo de crises pode comegar logo apds um
parto, porém durante a gravidez existe uma meihora na
maioria das pacientes. Ndo hd uma definida influéncia
da menstruagiio, que pode melhorar ou piorar as crises.

E freqiiente aparecerem sintomas autondmicos como
lacrimejamento, congestda ocular ¢ rinorréia.

Na crise ocorre um aumento da pressio intra-ocular.
H4 vm aumento de intensidade do pulso corneano,
significando um aumento do leito vascular ocular.

O estudo pupilométrico revela poucas alteragdes, ao
contririo do que ocorre em casos de cefaléia em salvas.

A pupila de pacientes com hemicrinia paroxistica
cronica tem didmetro menor que controles, porém o estudo
com colirios simpaticomiméticos de agiio direta ou indireta,
como a hidroxianfetamina e fenilefrina, ndo revelou
diferengas entre o lado sintomdtico e o ndo-sintomdtico>®,

Existem duas formas principais. Uma forma cronica
desde o inicio, na qual nfio hd remissdes e a cefaléia é
didria. Outra € a forma pré-crénica, ou seja, episédica,
porém sem atingir o padrio de periodicidade prépria da
cefaléia em salvas. Mais recentemente foram relatados
casos que permanecem sob padrio episddico, nio-
crOnicos e que receberam a denominagdo de hemicrinia
paroxistica episédica”.

O exame neurolégico em geral é normal, assim como a
tomografia computadorizada do crinio. A venografia
orbitdria pode mostrar em alguns casos um estreitamento
da veia oftdlmica superior, & semelthanga do que foi descrito
na cefaléia em salvas e na sindrome de Tolosa-Hunt.

O tratamento se faz com indometacina e esta acaba
totalmente com a dor. A dose média gira em torno de
100 mg, porém alguns pacientes necessitam de doses
maiores, como 150 ou 200 mg por dia. Casos isolados
foram descritos, nos quais a prednisona, naproxen,
butazolidine, diclofenato ou cetoprofeno deram
resultados satisfatérios,

Sdo raros os casos nos quais a sindrome de
hemicrénia paroxistica crdnica € sintomdtica. Vijayan
descreveu uma paciente na qual se encontrou um tumor
da regifio selar, um gangliocitoma, que deslocava o 3¢
ventriculo ¢ comprometia a cardtida do lado da
hemicriinia. A retirada parcial do tumor e a radioterapia
posterior determinaram melhora do quadro de tipo
hemicrinia paroxfstica crdnica®.

“JABS AND JOLTS SYNDROME”

Esta sindrome relativamente rara foi descrita pela 12
vez por Lansche sob a denominagio de “ophtalmodinia
periodica"'s. Sjaastad denominou-a de “Jabs and Jolts”,
e Raskin e Schwartz referem-se a ela como “ice-pick like
pain”zs. Outras denominagdes como “needles in the eyes”
e “short-lived headache pain” referem-se provavelmente
i mesma manifestacdo. Na Classificacdo da Sociedade
Internacional de Cefaléia aparece sob a denominagio de
“Idiopathic Stabbing Headache”®. Caracteriza-se por
dores de curta duragdo (1 a 10 segundos) como uma
fisgada, s vezes como um choque que pode abalar a
cabeca, deslocando-a, e por isso € chamada de “Jolis”, A
localizagiio € varidvel, podendo ser temporal occipital ou
parietal. Pode ser multitopografica no mesmo hemicrinio
ou bilateral. Como vemos, essa dor ndo se restringe ao
territério do 1° ramo do nervo trigémeo. Qutras locali-
zagBes mais raras sdo referidas’’.

“Jabs and Jolts” pode estar associada a outros tipos
de cefaléia primiria, como a enxaqueca, cefaléia do tipo
tensional ou cefaléia em salvas.

Nio se conhece a patogénese dessa sindrome, porém
0 tratamento com indometacina controla a dor,
freqiientemente de forma total,

Em nossa participacio no 52 Congresso da Sociedade
Internacional de Cefaléia, realizado em Washington,
apresentamos os dados clinicos de 10 pacientes, 8 do sexo
feminino e 2 do masculino. Trés pacientes tinham cefaléia
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primdria associada. A idade variou de 15 a 61 anos. A
localizagdo da dor em ordem decrescente foi parietal,
temporal e occipital. A dor foi bilateral. Ocorreram de 2
a 11 ou mais paroxismos ao dia. A indometazina aboliu
totalmente a dor em todos os casos ™.

SUMMARY

Some unusual headaches syndromes such as :SUNCT, hemicrania continua,
Thunderclap headache, neuralgia of the first trigeminal branch, hypnic
headache, chronic paroxismal headache, and Jabs and Jolts are reviewed.
The clinical and therapeutic features are focused.

KEY WORDS

Headache,unusual headache syndromes,headache treatment.
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