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RESUMO

As cefaleias trigémino-autonémicas compartilham os aspectos clinicos
da cefaleia, além de proeminentes sintomas disautonémicos crinio
faciais. A Neuromielite Optica (NMO) ou Doenga de Devic é uma
doenga inflamatéria grave, desmielinizante e auto-imune do sistema
nervoso central que acomete, preferencialmente, os nervos dpticos e
a medula espinhal, causando neurite éptica aguda, uni ou bilateral, e
mielite transversa. O objetivo desse trabalho ¢ relatar um caso clinico
de NMO, cuja manifesta¢ao inicial é atipica. Uma revisao de literatura
com as palavras-chaves Neuromielite Optica e Cefaleia Trigémino-
autondmica foi realizada no PubMed e foram selecionados os artigos
e relatos de casos mais relevantes sobre o assunto. Conclui-se que
estas duas doengas podem ter em comum uma alteracio hipotalamica
e uma doenga desmielinizante grave pode se iniciar com uma cefaleia
trigémino-autonomica.
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ABSTRACT

The Trigeminal-autonomic headaches share the clinical features of
headache, as well as prominent facial skull disautonomic symptoms. The
Neuromyelitis Optica (NMO) or Devic's disease is a severe inflammatory
disease, demyelinating and autoimmune of the central nervous system
that affects mainly the optic nerves and spinal cord, causing acute optic
neuritis, unilateral or bilateral, and transverse myelitis. The objective
of this study is to report a case of NMO, whose initial manifestation is
atypical. A literature review with keywords Neuromyelitis Optica and
Trigeminal-autonomic Headache has conducted in PubMed and we
have selected the most relevant articles and case reports on the subject.
In conclusion, these two diseases may have a common hypothalamic
disturbance and a severe demyelinating disease can start with a
trigeminal-autonomic headache.
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Hypothalamic.

INTRODUCAO

As cefaleias trigémino-autondmicas compartilham os as-
pectos clinicos da cefaleia, além de proeminentes sintomas
disautondmicos crinio faciais, como hiperemia conjuntival,
obstrugio nasal, miose, lacrimejamento, rinorreia e alteragio
da sudagio da face. Esses sintomas geralmente sio ipsilate-
rais 4 dor.!

Neuromielite Optica (NMO) ou Doenga de Devic é uma
doenga inflamatdria grave, desmielinizante e auto-imune do
sistema nervoso central que acomete, preferencialmente, os
nervos Opticos e a medula espinhal, causando neurite 6ptica
aguda, uni ou bilateral, e mielite transversa longitudinal-
mente extensa.” Seu diagndstico exige dois critérios abso-
lutos: neurite éptica e mielite transversa; e pelo menos dois
dos trés critérios de suporte: Ressonincia Magnética (RM)
demonstrando lesao da medula espinhal estendendo-se para
trés ou mais segmentos, RM do encéfalo incompativel com
Esclerose Multipla e soropositividade para anticorpo anti-
-aquaporina 4.3 O teste do auto-anticorpo tem sensibilidade
de 75% e especificidade de 90% no diagnéstico.*

Estudos recentes demonstraram que alguns pacientes
com NMO podem apresentar sintomas decorrentes do com-
prometimento de outras estruturas cerebrais, como tronco
encefélico, principalmente bulbo, hipotdlamo, cértex, corpo
caloso e regido periventricular.

DESCRICAO DO CASO

Mulher de 44 anos, negra, obesa, diabética e hipertensa
com queixa de cefaleia hemicraniana esquerda excruciante
hd 15 dias. Quadro era desencadeado ao cogar o pescogo
na regido anterolateral esquerda. As vezes, pentear o cabelo
desencadeava os sintomas. Crises inicialmente fracas com
progressdo rdpida, durando trés a quatro minutos, acompa-
nhadas de sudorese na hemiface esquerda e hiperemia con-
juntival ipsilateral, progredindo para sudorese em toda face.

Ocorriam trés a quatro vezes por dia, algumas vezes com
nduseas. Ao exame fisico: alerta, consciente e sem déficit mo-
tor, pressao arterial (PA) de 240x130 mmHg. Fundo de olho
normal, bilateralmente. Durante o primeiro atendimento,
a paciente estimulou a regido do pescoco, desencadeando a
crise descrita. Em pouco mais de um minuto iniciou o alivio
da dor e apés trés minutos estava assintomdtica. Iniciado tra-
tamento com Carbamazepina e Indometacina.

Sem melhora clinica significativa, foi indicado oxigeno-
terapia em ambiente hospitalar durante as crises, com me-
lhora da dor. Verapamil e Litio para tratamento de manu-
tencdo. As crises ficaram mais brandas e menos freqiientes.
Exames laboratoriais de rotina sem alteracoes significativas.
Tomografia Computadorizada ¢ RM do encéfalo estavam
normais.

Apés trinta dias, paciente relatou melhora das dores
intensas, porém mantendo crises menores na hemiface es-
querda, com duragio de poucos segundos, acompanhadas
de prurido e discreta sudorese. Durante as tltimas crises,
iniciaram movimentos distdnicos no membro superior es-
querdo. Ao exame fisico: discreta hemiparesia & esquerda,
com pequeno prejuizo da marcha. Solicitada RM da medu-
la, constatou-se drea de alteragio de sinal no cordao medular
cervical proximal, com extensio crinio-caudal aproximada
de 4 cm, estendendo-se de C1 a C2, sem impregnacio pelo
contraste, associada a leve efeito expansivo local, sugestiva de
lesio desmielinizante. Liquor sem alteragoes significativas.
Paciente teve piora clinica com tetraparesia e alteracio visu-
al, sugestiva de neurite éptica bilateral.

Solicitado dosagem de anticorpos IgG anti-aquaporina 4,
apresentando positividade. Feito, entdo, o diagnostico de do-
enca de Devic com apresentagio atipica. Retirado Verapamil
e Litio e feito pulsoterapia com Metilprednisolona, 1g /dia
por 5 dias, seguido de uso oral de Azatioprina 150mg/dia e
Prednisona 60mg/dia.
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Nova RM da medula espinhal mostrou piora das ano-
malias de sinal no cordio medular que se estendiam de C1 a
C4, sugestiva de lesio desmielinizante (Figura 1).

Figura 1. RM da medula espinhal.
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A paciente estabilizou-se e manteve o uso da medica-
¢io contra hipertensio e diabetes associados 2 azatioprina
e prednisona. Aproximadamente um ano apds o inicio dos
sintomas, teve rdpida piora clinica com insuficiéncia respira-
téria e veio a falecer.

Discussio

A cefaleia de forte intensidade com sintomas disautoné-
micos sugere tratar-se de uma provavel cefaleia trigémino-
-autondmica,! e esse foi o primeiro sintoma de uma doenca
grave como a neuromielite dptica. Virios trabalhos mostram
que as cefaleias trigémino-autondmicas podem ter origem
no hipotilamo® e outros sugerem que na neuromielite 6p-
tica pode ter lesdo hipotalimica.?’* Existem poucos relatos
na literatura de neuromielite égtica que se manifesta inicial-
mente de maneira atipica,®”’® sendo a cefaleia trigémino-
-autondmica uma possivel forma de apresentagao inicial.

CoNCLUSAO

Portanto, diante de uma cefaleia trig¢mino-autondmica
que se apresenta de forma atipica, de evolugio inicial uni-
lateral e posteriormente bilateral, deveremos suspeitar de
apresentacio atipica de uma doenca desmielinizante medu-
lar, como a neuromielite ptica.
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