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RESUMO

S&o0 apresentados os principais elementos diag-
nosticos da Cefaléia em Salvas bem como das
cefaléias incluidas item 3 da Classificagéo da in-
ternalional Headache Soclety .Apds uma sumula
dos principais aspectos clinicos e fislopatoldgicos,
530 abordados o tratamento da crise @ a profilaxia
desta forma de cefaléia primania.
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A sindrome da Cefaléia em Salvas recebeu, desde suas primeiras descrigdes
numerosos nomes, entre 0s quais podem ser citados: Enxaqueca vermelha, Hemi-
crania angioparalitica, Neuralgia migranosa paralitica, Neuralgia migranosa peri6-
dica, Fasciocefalalgia Histaminica e Cefalalgia Histaminica ou de Horton.

"Cluster Headache", traduzido como Cefaléia em Salvas (CS) parece mais
apropriada por caracterizar o padrio de evolugéo temporal das crises, indicando
importante parimetro para o diagndstico ¢ tratamento.

A prevaléncia, pouco estudada em nosso meio, estd em torno de 69 casos por
100. 000 habitantes(2) . O diagnéstico deve ser feito prontamente em fungio do
intenso sofrimento a que o paciente estd submetido em cada crise. Existe um nitido
predominio deste sindrome no sexo masculino, em proporgdes de 4 a 5 homens
para uma muther acometida. As razdes deste predominio ainda néo estiio esclare-
cidas,

Podem ser acometidos pacientes de qualquer idade, sendo o mais jovem relato
o de um paciente de 3 anos. E sabido entretanto que exitem picos de maior
frequencia a partir da quarta década, podendo extender-se até a quinta ou sexta
décadas.

Conceitnalmente , trata-se de cefaléia unilateral que raramente muda de lado
durante um mesmo surto (2%) e de lado de um surto para outro{10%)As regiGes
mais afetadas s@o a frontal e ocular mas sio descritas variedades importantes
comprometendo a metade inferior da face,

A International Headache Society(1) definiu critérios diagndsticos para a CS
que estdo expressos no Quadro 1:

A. Pelo menos 5 crises preenchendo os critérios de B a D.

B. Dor intensa, unilateral, orbital, supraorbital e ou temporal que, ndo tratada, dura de
15 a 180 minutos.

IC. Cefaléia asociada a um dos seguintes sinais:
1. injeciio conjuntival

2. lacrimejamento

3. conjestiio nasal

4, rinorréia

5. sudorese frontal e facial

6. miose

7. ptose

8. edema da palpebra

D. Freqiiéncia das crises: de 1 a § por dia

[E. Histéria, exame ciinico, neurolégico bem como investigaces apropriadas que
escartem cefaléias sintomatcas.

Quadro 1 : Critérios diagndsticos para a CS. i
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Entre os vérios subtipos clinicos de CS, embora as mani-
festagGes clinicas sejam semelhantes, é a diposigdo destas
crises no tempo que permite a diferenciagio diagnéstica. No
Quadro 2 estas diferengas estio relacionadas.

Nome particularidade

eriodicidade nio
CS determunada(o tempo ainda nao
permite classificar)

ocorre em periodo que duram de
7 dias a um ano, separadas por
intervalos livres de dor que
duram 14 dias ou mais.

CS episédica

crises ocorrem por mais de um
ando, Com ou sem remissiio que
dura menos de 14 dias

CS cronica

anteriormente denominada
forma "primdria", por ja ter
inicio sem remissio, cronico.

CS crinica

anteriormente chamada
crinica secundaria por ter
evoluide de uma forma priméria

‘Quadro 2 : Distribuicio temporal das formas clinicas de CS.

CS cronica

O interesse no conhecimento dos detalhes de classificacio
baseia-se principalmente no fato de que alguns medicamentos
s20 mais eficazes em uma forma clinica que em outra,

Aspectos fisiopatologicos

Qs principais aspectos a serem explicados sio a origem Qa
dor e dos fenomenos acompanhantes bem como a ocorréncia
do Sindrome de Horner.

Acredita-se que o trato espinal e o micleo trigeminal, che-
gando até os niveis da segunda vértebra cervical, tornem-se
unilateralmente hiperativos durante a crise e que a principal
fonte de dor seja a artéria cardtida interna e seus ramos proxi-
mais. Existem vdrias evidéncias de que ocorre dilatagdo destes
vasos, incluindo também a artéria oftdlmica, sem alteragOes
consistentes no tluxo sanguineo cerebral. Os capilares dilatam-
se na conjuntiva, mucosa nasal e na circulagdo cutdnea princi-
palmente na irea periorbital.

Quanto a explicagdo do Sindrome de Horner parcial encon-
trado na CS , aceita-se¢ que seja decorrente do edema na parede
da artéria carotida interna comprometendo os neurdnios sim-
pdticos pos ganglionares no plexo perivascular,

Outros fendmenos come o predominio no sexo masculino,
o despertar em crise durante o sono REM , a periodicidade das
crises e outros, ainda niio possuem explicagdes satisfatérias,
sendo que o envolvimento hipotalamico é muito provével,

Diagndéstico diferencial

Devem ser consideradas vérias entidas clinicas, iniciando-
se pelos quadros chamados de "Cluster-like", bastante raros
mas jd descritos em associagio a sinusopatias, malformagoes
vasculares, dissecg¢do de artéria carétida, tumores hipofisarios,
meningeoma da asa do esfenoide.

Outros diagnésticos diferenciais devem ser feitos com Neu-
ralgia do Trigemio, Sindrome Cluster-tic, Hemicrania paroxis-
tica crdnica, Neuralgias faciais atipicas, Glaucoma , Sindrome

de Tolosa-Hunt, Carotidinea, Sindrome de Costen, Cefalalgia
disautondmica pos-traumadtica(3, 4).

Deve-se supeitar de sindrome "Cluster-like" sempre que a
dor excede a duragiio habitual, 0s fendmenos acompanhantes
néo sdo os mais frequentemente observados, a periodicidade
nao estd mantida. Nestes casos a investigagio por método de
imagem € obrigatdria.

Tratamento

O tratamento deve ser instituido de imediato . As principais

medidas para o tratamento da crise estio relacionadas no
Quadrao 3.

farmaco/dose observacoes

Fazer a inalagio com mascara
Eficaz em 60 a 80% dos casos.
Inalar por 5 a 15 minutos

Inalacfio de Oxigenio
8 a 10 litros por minuto

Usado no inicio da crise ou
quando a crise tem horirio de
aparecimento regular, Neste
caso, usar 30 minutos antes.

Derivados do ergot
l1a2mg
via oral ou nasal

Sumatriptan
até 6mg via subcutinea
100 mg por via oral

Niio usar em associacio a
derivados do ergot.

Analgésicos comuns e

analgésicos narcéticos Eficcia discutivel

Quadro 3: Tratamento da crise de CS.

Ainda na crise 0s autores tem preconizado o uso de Lido-
caina a 2% por via intranasal, na dose de 1 cc cada 15 ou 30
minutos, na narina ipsilateral i dor, no maximo tres vezes por
crise(5, 6).

A indicagio do tratamento profildtico se faz:quando nio
ha sucesso no abortamento da crise pelas medidas propostas
nesta fase. Outra indicagio € a persisténcia de crises que
despertam o paciente, crises que nio cessam totalmente com o
tratamento . De maneira geral institui-se a profilaxia quase de
rotina embora os mecanismos de a¢@o propostos para cada um
dos profildticos ainda seja muito controverso.

No Quadro 4 encontramos as principais substancias utili-
zadas na profilaxia da CS.
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farmaco/dose Comentérios q
. Nio usar mais que 5 meses sem
gd;gﬁrgg,:%g interrupgiio Aumentar doses
progressivamente.
Verapamil Aumento e redugio gradativas
160 a 480 mg da dose
Valproato de sodio Melhores resultados na forma
600 a 1200mg/dia episodica.
Carbonato de litio Monitorizagio dos niveis séricos
300 a 900mg/dia. de litio
2?3“%’;'&% Até 57% de respostas favoriveis.
Prednisona 75 a Img/kg/dia
Quadro 4: Principais profiliticos para tratamento da CS.
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Muitas outras substdncias podem ser utilizadas como pro-
filaticos da CS(4, 5, 6). Entre eles, citam-se os derivados do
ergot, principalmente ¢ tartarato de ergotamina em doses de
até 3 mg/dia. Neste caso deve ser feito uso por poucos dias em
fungio dos graves cfeitos colaterais do uso excessivo dos
derivados do ergot.

Alguns autores preconizam o uso de corticosterdides como
a principal medida profildtica. Sdo utilizadas a Metilpredniso-
lona, Triancinolona , Dexametasona bem como a Betametaso-
na. Atencio especial deve ser dada aos efeitos colaterais de-
correntes do uso prolongado.

Citam-s¢ ainda a Clorpromazina, o Lisuride, Cimetidina,
Bloqueadores dos receptores H1 e Nimodipina,

As associagOes mais eficazes parecem ser aquelas feitas
entre os profildticos citados com os corticosteréides, 2 excegdo
do carbonato de litio.

O tratamento ciriirgico estd indicado apenas nos casos onde
ndo houve sucesso nas tentativas de tratamento clinico. Os
resultados da abordagem cinirgica sdo pouco numerosos e
incertos. As alternativas disponiveis referem-se 4 Neurectomia
occipital ou a descompressao, seccgdo dos nervos Intermédio
e Grande Petroso Superficial. Os resultados também séo par-
ciais e transitérios na maioria dos pacientes. Métodos mais
tradicionais de abordagem cirtrgica tais como a Termocoagu-

TegrelolCr

GARBABATEPINA

Carbamazepina - comprimidos de 200 e 400mg; comprimigos CR (liberggéq (ontrolada, divisiveish de 200 e 400mg; xarope H00ma/Sm. Indicagdes: Epilepsia ionses paraiais, crises generalizadas primirias ou
ncias (pequena mal). Mania e tratamento profilatico de disturbios raniaco-depressivos (Dipolares). sindrome de abstinéncia alcodlica.
or exemplo: aduiros - Epilepsia; 100-200mg, uma

Rpresentagdo:
secundarias com cosnponente tAnko-cidnico mistas). Usualmente nao ¢ efetiva em au

Neuralgia o trigémio, neuralga Idiepatica o L)golossuf'arin 60, Neurgpatia diabética dolorosa. Diabetes insipidus centralis. Dosagem: Iniciar 0 tratamento com doses baixas I
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ide (nformades completas para prescricic, Contra-indicagbes: Hipersensibilidade conhecida 3 carbamazeqina ou f
530 de metiula 5sea ou porfiria intermitente aguda. Uso concomitante de inibidores da MAQ. Adwertémcias: Anemia apldstica, agranulotitose; hematometria com
. Precangoes: Gravidez  lactaao. Historia de tistOrblos cardiaco, renal ou hepatico ou reagdes adversas hematoligicas a ou
precoces de reacdes potenciaimente hematoldglcas, dermatologicas ou hepaticas. Dirigir veiculos ou operar maguinas. Testes de funcao hepatica periodicos ¢ urindlise. Pressag intra-ocular; ativagdo de psicose latente. confu-
530, agitacao; pacientes idosns. Crises mistas ncluindo auséncias atipicas; interrupcao abrupta do tratamento. Monitorizacao dos niveis plasmaticos. Qutras drogas
na, carticdsteraides, contraceptivos orais, cidasporing, digoxina, doxiciclin, eritromitina, trileandomicina, possivelmen
anticoagulantes grais, viloxazina, J:osswelmente dimetidina, danazol, possiveimente nicotinamida; litio, metoclopramida, t
de informacdes completas para prescricao. Reacles adweesas: Sistema Nervosa Central - | d t ) i
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qraves, par exemplo: dermatites esfollativas, sindrome de Stevens-Johnson; casos isolados: sindrome de Lyel, queda de cabelos. Sqn?ue_- branda, freqluernet leucopenia; otasionalmente: trombocitopenia; Casos iSiados: agra-
nulocitose, anemla aplastica, Figad - ocaslonalmente: elevacdo das enzimas plasmaticas; raramente: ictericia e hepatite. Gastrointestingl- Ocasiona

ol duas vezes a0dia; Neuraigia do trigémio: 2
. 10-20mgrka)dla. Administracao em doses divididas. ¥
ventricular. Historla de dep

tlente; reacdes graves de pele. Vide informacies compietas para prescri

curonium, Isatretinoina, akcool.

(des de hinersensibifigace - Wipersensibllidade tardla de varios nrgaos com febre, erupt
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lagdo do Ganglio de Gasser ou a secgio parcial da rafz sensitiva
do Nervo Trigemio resultaram também em alivio parcial e
tramsitérios dos sintomas e sinais,

SUMMARY

The main clinical and pathophysiologic aspects of Cluster Headache (itam 3 of the

Classification of the International Headache Society ) were considered. Tha treatment
of the attack and the prophylaxis of this primary headache were discussed.
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rdio; £asos isolados: reagda anafilatica; raramente: sindrome “lupus-like”. Sistema cardiovascufas - Raramenite: arritmias; cases isolados: bradicardia, bio-
quelo atrioventricular, insuficléncia cardiaca congestiva e tromboembolia, disturbics da pressae sangUinea e agravamento de doenas arteriocoronarias. Sistema.enddcning - Ocasionalmente: retencao de liquido, ganho de
es0_ Niponatremia; Isoladamente: ginecomastia ou galactorréia, testes anormais da funcao tireoideana, disturbios do metabolismo gsseo, osteomalacia. U ]
{irblos Sexuais. diverses - Ocasionaimente: disturbios de acomooacao wisual; €asos isolados: disturbios o paladar, opacidade do mistaling, conjutivite, zuimbito, dor muscular. Vide Infarmacdes completas para presericao.
Embalagens: TEGRETOL: comprimidos de 200 ou 400mg; caixas com 20 unidades; xarope 100mg/5ml; vidros com $00ml. TEGRETOL CR DIVITABS: comprimidos divisivers de liberao controlacia; 200 cu 400mg; caixas com 20
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5 drogas estruturaimente relacionadas. Sloqueio atrio-
leta e monitorizacdo do pa-
arogas; sinais e sintomas

d antiepilépticas; benzodiazepinicos, haloperidol, tioridazi-
g#'p;amiclna, isoniazida, dittiazem, felodipina, verapamif, imipramina, metadona, dextropaxifenc,

ina, acetazolamida, hidrodorotiazida, furesemida, miorrelaxantes no despolarizantes tex.: pan-
Ocasional e normalmente no inicio do tratamento, sendo trans|tarias: vertigens e diplopia; raramen-
mente: reagdes dérmicas

[ 3 ] i mente: vmitos; raramente: diarréia; (ases isolados: dor abdomingal. £ea-
cutaneas, vasculites, leucocitases, eosinofilia, linfoadenopatia, artralgia, hepatoesplenomeqalia; raramente podem ser afetados

fital- Casos istlados: disfuncao renal, nefrite Intersticlal, dis-
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