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CEFALEIA EM SALVAS: RELATO DE CASO
Cluster headache: case report
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Resumo

A cefaleia em salvas, também conhecida como cefaleia suicida, ¢ classificada como um tipo de
cefaleia primaria, trigémino-autonomica, dividindo-se em episddica ou cronica. Manifesta-se como
crises de dores excruciantes de localizacdo orbital ou periorbital, com duragdo entre 15 e 180
minutos diarios. E acompanhada de sintomas autondmicos no nariz, olhos e face, que podem
estender-se por semanas ou meses, com periodos de remissdo intercalados. Por ser uma doenca
cronica rara, geralmente permanece subdiagnosticada e subtratada. Este artigo tem como objetivo
relatar o caso de uma paciente diagnosticada com cefaleia em salvas.

Palavras-chave: Cefaleia em Salvas; Cefaleia Trig€mino-Autonomica; Cefaleia.

Abstract

Cluster headache, also known as suicidal headache, is classified as a primary, trigeminal autonomic
headache, and it can be divided into episodic and chronic. It is characterized by very intense painful
episodes, with orbital or periorbital localization, lasting between 15 and 180 minutes daily. It is
accompanied by autonomic symptoms in the nose, eyes, and face, which can last for weeks or
months, interspersed with periods of remission. Since it is a rare chronic disease, it is usually
underdiagnosed and undertreated. This article aims to report the case of a patient diagnosed with
cluster headache.
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Introducio

A cefaleia em salvas (CS) ¢ uma algia
primaria pertencente ao grupo das cefaleias
trigémino-autonomicas. Relativamente rara,
possui sinais especificos associados a um
perfil temporal sempre ciclico, chamado
periodo de salvas, que a diferencia e permite
uma identificagdo acessivel.!* Como critérios
diagnosticos, ha a presenca de dor muito forte
(lancinante),  unilateral,  orbitaria  ou
supraorbitaria, com duragdo de 15 a 180
minutos, associada a uma ou mais
manifestagoes ipsilaterais: hiperemia
conjuntival, lacrimejamento, congestao nasal,
rinorreia, miose e/ou ptose, além da
caracteristica sensacdo de inquietude.!”® As
crises frequentemente tém inicio entre 20 e 40
anos de idade, sendo os homens mais
atingidos do que as mulheres, em propor¢ao
de 3:1,° divergindo da maioria das cefaleias,
que sdo predominantes no sexo feminino.* A
doenca atinge 0,12% da populacio em geral.’
No presente estudo, que teve como objetivo
descrever o caso de uma paciente
diagnosticada com CS, buscou-se evidenciar
que, mesmo com a manifestacdo de um
quadro clinico caracteristico, na literatura sdo
registrados frequentes erros e o diagnostico e
o tratamento da CS ainda sdo comumente

negligenciados na prética clinica.!>*¢
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Relato de caso

Paciente do sexo feminino, com 46 anos de
idade, relatou que aos 23 anos apresentou
crise de dor excruciante na regido orbitaria
esquerda irradiada para cervical posterior,
associada a hiperemia conjuntival, edema
palpebral,  lacrimejamento,  hiperidrose,
congestdo nasal e ptose palpebral ipsilaterais.
O inicio do quadro clinico da paciente ocorreu
na faixa etaria mais frequente da CS. Apontou
intensidade 10 para a dor na Escala Visual
Analogica, com duracdo de 4 horas. A partir
de entdo, as crises, que eram didrias e
duravam por volta de 120 minutos de maneira
continua, podendo persistir por até 40 dias,
assumiram periodicidade de dois anos, ou
seja, a cada dois anos se iniciava um novo
ciclo de cefaleia. Por 13 anos, a paciente fez
uso de multiplas medicacdes analgésicas e
profilaticas para cefaleia, sem sucesso
terapéutico. Apenas aos 36 anos de idade foi
diagnosticada com CS. Para o tratamento das
crises, faz inalacio de Oz (100%), com
melhora do quadro algico apds 15 minutos,

associada a succinato de sumatriptana e

cloridrato de verapamil. Quadros 1 e 2.
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Tratamento
Agudo Profilatico
Oxigenoterapia Corticosteroide
Sumatriptano Verapamil
Diergotamina Litio
Zolmitriptano Ergotamina
Lidocaina Topiramato
Cocaina Acido valproico
Ergotamina Gabapentina
Clopromazina Doxepina
Ketorolac Clonidina
Capsaicina Indometacina
Naratriptano
Frovatriptano
Metisergida
Baclofeno
Melatonina

Quadro 1. Tratamento medicamentoso da cefaleia
em salvas.

Tratamento
Bloqueio Estimulacao
Ganglio estrelado Niao invasiva do nervo
vago
Ganglio esfenopalatino Ganglio
esfenopalatino
Nervo occipital Nervo occipital
Nervo trigémeo Coluna espinhal
Nervo Profunda do cérebro
supraorbital/infraorbital
Nervo maxilar

Quadro 2. Terapias ndo medicamentosas para
tratamento da cefaleia em salvas.
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Discussao

Para a classificagdo como CS, devem ocorrer
pelo menos cinco crises de dor intensa, grave,
unilateral, de localizagao orbital,
supraorbitaria e/ou temporal, com duragdo de
15 minutos a 180 minutos e episoédios que
variam de uma vez a cada 2 dias a até oito
vezes por dia.>"

Existem dois tipos de CS: episoddico e
cronico. A forma episdédica ocorre em
periodos que variam de 7 dias a 1 ano, com
pelo menos um periodo de 1 més sem dor,
enquanto a forma crénica ocorre ao longo do
intervalo de mais de 1 ano sem remissdao ou
com remissdes que tém duragdo inferior a 1
més. Pode ser resistente e desenvolver perda
de resposta a terapias.>®’ Os casos episodicos
sdo mais comuns, atingindo de 80% a 90%
dos pacientes,” como no presente relato. A CS
pode apresentar carater sazonal, ocorrendo em
certa época do ano. Apenas de 3% a 5% dos
casos de CS tém carga hereditaria.® Sendo do
sexo feminino, a paciente do presente caso se
inclui em um grupo em que ha menor
propor¢ao da afeccdo, como citado
anteriormente.

A fisiopatologia da doenca sugere ativagao do
sistema trigémino-vascular na crise em salvas,
pois nota-se aumento da liberagdo do peptideo
relacionado ao gene da calcitonina (CGRP, do
inglés calcitonin gene related peptide)

decorrente da ativagdo de fibras, nervo ou
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ganglio trigeminais.®'® O CGRP leva a
inflamag¢ao neurogénica nos vasos da dura-
méater e a vasodilatagio.” Os sinais
autondmicos  caracteristicos da  doenga
remetem a ativacdo de fibras parassimpaticas
cranianas originadas no nucleo salivatorio
superior, que mantém conexao funcional com
o nucleo caudal do trigémeo e realiza sinapses
com o ganglio esfenopalatino.® Quando
ativadas, as fibras pos-ganglionares tém acao
vasomotora e secretora dos vasos sanguineos
cranianos, das glandulas lacrimais e da
mucosa nasal®® A CS ¢ marcada pela
periodicidade, que esta  intimamente
relacionada com o nucleo supraquiasmatico
localizado na substancia cinzenta
hipotalamica posterior.®!!

Em estudo com 302 pacientes diagnosticados
com CS na Grécia, em seguimento por 2 anos,
verificou-se maior frequéncia em homens
(78,5%) e predominio da forma episddica da
doenca (77,5%)."> Um estudo coreano
evidenciou que pelo menos um sinal ou
sintoma autondmico estava presente em 94%

13

da amostra.”” Ambos os estudos estdo de

acordo com as caracteristicas fenotipicas

1213 embora

padrdo  descritas, algumas
manifestagdes clinicas atipicas possam ser
encontradas, como em um relato em que ficou
caracterizado um caso de CS com localizacao
parietal.'* A paciente do presente relato
apresenta a forma mais comum da doenga,

bem como mais de um sinal ou sintoma
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autondmico, o que corrobora os resultados
obtidos em outros trabalhos.

Acredita-se que na Europa aproximadamente
600 mil pessoas que vivem com CS perderam
seu emprego em decorréncia desta condig#o.
Em estudo conduzido para validar a primeira
medida de qualidade de vida especifica para
individuos com CS, os autores ressaltaram o
impacto  negativo  consideravel  desta
condicao na qualidade de vida dos pacientes.
A escala desenvolvida pode ser utilizada para
monitoramento dos pacientes e para a
realizagdo de mais pesquisas sobre CS,
também refletindo em assisténcia clinica
mais eficaz para os individuos com este
diagnodstico.!> A paciente do presente caso
relatou apreensdo e ansiedade por sua
condi¢do, que foram agravadas pela demora
no diagndstico e adocdo de condutas
inadequadas, o que acarretou perda de
qualidade de vida.

O diagnéstico de CS ¢ essencialmente
clinico.’ No entanto, a doenga permanece mal
diagnosticada e, mesmo aqueles casos
identificados como CS, ttm  sido
frequentemente  subtratados.!?  Conforme
apresentado, a paciente do caso relatado
permaneceu 13 anos sem diagnostico
adequado e, consequentemente,  seu
tratamento era ineficaz. O diagnéstico
diferencial inclui, além da neuralgia do

trigémeo, a sinusite, a arterite temporal, a
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migranea, doencas dentarias e dos seios da
face, além de alergias.®!

O tratamento medicamentoso da CS
compreende terapias agudas/sintomatoldgicas
e profilaticas. O uso de sumatriptanos e de
derivados da di-hidroergotamina, assim como
a inalacdo de alto fluxo de O (100%) podem
ser opgdes para o alivio da sintomatologia da
doenca.!”!® A oxigenoterapia promove alivio
dos sintomas em cerca de 15 minutos em 70%

dos pacientes.®!61°

A paciente do caso
relatado apresentou melhora significativa com
o uso de Oz nos periodos de crise. A terapia
profilatica da forma episodica inclui
verapamil, corticosteroides, 4cido valproico e
topiramato.!! O acréscimo de litio a esses
medicamentos ¢ recomendado na terapia
profilatica da forma cronica. Mediante
tratamento adequado, a CS ¢ controlavel e sua
sintomatologia pode entrar em remissdo
completa.!"'7 Na Quadro 1 s3o apresentados
os medicamentos comumente usados para o
tratamento de manutencdo e da exacerbacgdo
da CS.

Em estudo abordando o uso de clomifeno,
agente ndo esteroidal que atua em receptores
estrogénicos hipotalamicos elevando os niveis
de testosterona, houve melhora do
prognoéstico de pacientes com CS, uma vez
que alteragdes plasmaticas deste hormonio
mantém relacdo com a doenca.?’ Em 2016 foi

publicado o primeiro relato de caso

descrevendo a eficacia da utilizagdo de
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ramelton, um agonista seletivo do receptor de
melatonina € membro de uma nova classe de
terapias de insdnia, como tratamento
preventivo para CS. Sua utilizagdo reprimiu
completamente os ataques de CS durante o
sono, além de proporcionar alivio rapido da
insonia.?!

Em casos cronicos de CS ndo responsivos ao
tratamento medicamentoso  convencional,
existem outras opgdes, como bloqueios dos
ganglios esfenospalatino, estrelado e do nervo
occipital. O método visa modular a
transmissao nervosa da dor por meio da

injecio de anestésico local.??

As principais
terapias ndo medicamentosas usadas no

tratamento da CS encontram-se na Quadro 2.

O bloqueio do ganglio estrelado permite a
estabilizacio da atividade dos vasos
sanguineos, uma vez que a fisiopatologia da
CS sugere relagdo com vasodilatagdo. O
bloqueio do ganglio esfenopalatino, por sua
vez, pode ser realizado por abordagem
transnasal e, caso ndo seja resolutivo, ¢
indicada a abordagem infrazigomadtica para a
realizagao do bloqueio. Outros bloqueios que
podem ser realizados s3o do nervo
supraorbital/infraorbital, nervo maxilar, nervo
trigémeo e nervo occipital. O bloqueio do
nervo occipital maior com anestésico local
associado a corticosteroide, ou apenas com
corticosteroide isolado, mostrou-se util em

pacientes com CS.?*?* Em comparacdo com
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outras formas de tratamento para CS, a
principal vantagem do bloqueio de nervo
consiste na reducdo de administragdo de
drogas por via oral.??

Em relagdo a abordagem cirurgica para
tratamento da CS, a estimula¢do do ganglio
esfenopalatino pode ser util, principalmente
na fase aguda da doenga. Para isto, faz-se a
ativacdo, por at¢ 15 minutos, de um
microestimulador  instalado na  fossa
pterigopalatina.?®>° Uma revisdo sistematica
da literatura revelou que a estimula¢do do
ganglio esfenopalatino mostrou-se eficaz no
controle das crises de CS, reduzindo sua
frequéncia e promovendo alivio da dor
aguda.?*

A estimulacido do nervo occipital, pela
inser¢ao de eletrodos de forma subcutianea na
regido occipital, ¢ outro procedimento
indicado para pacientes diagnosticados com
CS cronica nao responsiva as terapéuticas
médicas.®?=!*2 Em estudo com seguimento
de 6 anos, constatou-se a eficacia da
estimulacdo do nervo occipital em cerca de
dois tercos dos pacientes com CS cronica.™’
Esses achados sdo condizentes com outra
pesquisa que demonstrou a eficicia e a
seguranca do procedimento como terapia para
pacientes com CS cronica intratavel. >

A estimulacdo medular pode ser util como
terapia para a forma crdonica da CS, uma vez

que o procedimento possui efeito instantaneo

e significativo, embora com altas taxas de
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complicagdes.”® A  estimulagio cerebral
profunda, em que um estimulador ¢
implantado no hipotadlamo, ¢ indicada nos
casos de pacientes que apresentam pelo
menos seis episodios incapacitantes de CS por
semana ou refratarios ao tratamento.’!%%
Entretanto, em cerca de 30% a 40% dos casos
de CS, a estimulagdo cerebral profunda ndo ¢
eficaz.’!

Como opg¢ao terapéutica, pode-se utilizar a
técnica de estimulagdo do nervo vago
ipsilateral a dor, que pode ser empregada de
forma preventiva ou no momento do
surgimento da dor.3!*%3¢37 A associacdo da
técnica de estimulagdo do nervo vago com o
uso de verapamil, litio, topiramato e
corticosteroides  propiciou  reducao da

frequéncia dos ataques de CS cronica.*®

Conclusao

A CS ¢ uma doenga rara com caracteristicas
clinicas bem descritas, porém ainda pouco
conhecida. Como possui diagnéstico dificil e
tardio, o que compromete a adogdo e
realizagdo de um tratamento efetivo, afeta
negativamente a qualidade de vida do
paciente, como visto no presente relato.
Embora do sexo feminino, a paciente
apresenta atributos que vao ao encontro dos
achados da literatura sobre CS. A clinica
apresentada revela controle ambulatorial
satisfatorio por meio do tratamento

medicamentoso descrito. A melhor

167



Dib AVRE, Lemos LO, Ascari M, Clementino LKC, Cruz ICL, Silva LJ
Cluster headache: case report

compreensdo acerca da apresentacdo clinica,

do diagnéstico e de condutas terapéuticas

eficazes e adequadas visa contribuir para a

comunidade cientifica ainda carecida de tais

dados.
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