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Resumo

A cefaleia em trovoada é uma cefaleia extremamente severa, de inicio abrupto,
que atinge a maxima intensidade em menos de um minuto, associada a varias condicoes
com morbilidade e mortalidade significativas, sendo a hemorragia subaracnoide a mais
comum. Os pacientes requerem uma avaliacdo completa, incluindo anamnese e exame
fisico, com énfase no exame neurolégico, visando identificar sinais de alerta para uma
etiologia especifica. Uma das causas raras atribuidas a estas cefaleias é o quisto coloide
do terceiro ventriculo, uma malformacao congénita benigna que, em alguns casos, pode

culminar em rapida deterioracao neurolégica e morte subita.

Esta dissertacdo oferece uma revisao abrangente das cefaleias em trovoada,
compreendendo uma variedade de condi¢oes que podem estar na sua origem, desde as
mais comuns as mais raras. Adicionalmente, discutem-se os meios de diagnostico
adequados de acordo com o estado da arte, propondo-se um algoritmo de abordagem. O
tratamento varia consoante a causa subjacente, embora seja apresentada uma proposta
terapéutica para cefaleias em trovoada primarias. O quisto coloide do terceiro ventriculo
¢ examinado em detalhe, abordando as suas caracteristicas, apresentacao clinica,

patogénese, diagnostico, opcoes de tratamento e prognostico.

Apresenta-se um caso de morte subita resultante de um quisto coloide do terceiro
ventriculo, no qual o paciente apresentou crises recorrentes de cefaleia em trovoada

durante oito meses, culminando em hidrocefalia aguda e, consequentemente, morte.

Com a presente revisao bibliografica pretende-se reunir uma compreensao
atualizada das cefaleias em trovoada e analisar um caso clinico com essa apresentacao,
destacando a relevancia de um diagndstico e intervencao atempados na prevencao da

morbilidade e mortalidade associada a este tipo de cefaleias.

Palavras-chave

Cefaleia em trovoada; quisto coloide; hemorragia subaracnoide; hidrocefalia; cefaleia

secundaria
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Abstract

Thunderclap headache is an excruciating headache with an abrupt onset,
reaching peak intensity in less than a minute, linked to numerous conditions with
notable morbidity and mortality, the most common being subarachnoid hemorrhage.
Patients require a thorough evaluation, including anamnesis and physical examination,
particularly focusing on neurological assessment, to identify warning signs of a specific
etiology. One of the rare causes attributed to these headaches is the colloid cyst of the
third ventricle, a benign congenital malformation that, in some cases, may lead to rapid

neurological deterioration and sudden death.

This dissertation provides a comprehensive review of thunderclap headaches,
encompassing a range of conditions that may trigger them, from the common to the
rarest. Furthermore, it discusses the current state-of-the-art diagnostic approaches and
proposes an algorithm for assessment. Treatment approaches vary depending on the
underlying cause, although a therapeutic strategy for primary thunderclap headaches is
outlined. Detailed examination of the colloid cyst of the third ventricle is conducted,
addressing its characteristics, clinical presentation, pathogenesis, diagnostic methods,

treatment options, and prognosis.

A case of sudden death resulting from a colloid cyst of the third ventricle is
presented, where the patient experienced recurrent episodes of thunderclap headache

for eight months, ultimately culminating in acute hydrocephalus and death.

The aim of this literature review is to provide an up-to-date understanding of
thunderclap headaches and analyze a clinical case demonstrating this presentation,
highlighting the importance of timely diagnosis and intervention in preventing the

morbidity and mortality linked with this headache type.

Keywords

Thunderclap headache; colloid cyst; subarachnoid hemorrhage; hydrocephalus;

secondary headache
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1 Introducao

A cefaleia em trovoada, caracterizada por uma dor subita e extremamente severa,
¢ uma condicao clinica que demanda atencao imediata, devendo ser gerida como uma
emergéncia, uma vez que esta associada a diversas patologias com relevantes
morbilidades e mortalidades (1—5). Este tipo de cefaleia diferencia-se, nao s6 pela sua
intensidade extrema, mas, principalmente, pela rapidez com que atinge o apice,
progredindo para a intensidade maxima em menos de um minuto (1,3,6). Inicialmente,
esta entidade foi considerada uma cefaleia que precedia a rutura de um aneurisma; no
entanto, atualmente, sabe-se que esta relacionada a vérias etiologias, que vao desde
condicbes benignas até aquelas que ameacam a vida (1,7—-11). A sua prevaléncia nas
urgéncias médicas € significativa, ainda assim, distinguir entre cefaleia em trovoada
primaria e secundaria continua a ser um desafio diagnostico, com implicacGes cruciais

na gestao clinica e no desfecho do caso (2,4,12—14).

Uma investigacao diagnostica atempada e abrangente é essencial para identificar
precocemente causas subjacentes potencialmente fatais, sendo a cefaleia em trovoada
primaria um diagnostico de exclusao, considerado, apenas, apos resultados negativos em
todos os exames efetuados (5,9). Como diagnostico diferencial, € importante considerar,
primeiramente, a hipotese de hemorragia subaracnoide (HSA), ja que é uma das causas

mais comuns, podendo ter um prognostico desfavoravel (6,11—13).

O objetivo desta dissertacao é rever as causas da cefaleia em trovoada, juntamente
com a abordagem diagndstica adequada para a dete¢do de cada uma, de acordo com os
mais recentes avancos cientificos. Além disso, procura-se aprofundar o entendimento de
uma das causas menos comuns associadas a essa sintomatologia: o quisto coloide do
terceiro ventriculo. Desta forma, o propésito é contribuir para uma gestao mais eficaz
dos pacientes que se apresentem com cefaleia em trovoada no Servico de Urgéncias (SU)
e, através da apresentacdo de um caso clinico de quisto coloide do terceiro ventriculo,
promover a aplicagao pratica dos conhecimentos adquiridos, tendo em conta a revisao

da gestao da cefaleia em trovoada feita anteriormente.
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2 Metodologia

Para a realizacdo da presente dissertacao foi efetuada uma pesquisa na base de
dados internacional PubMed, no periodo entre setembro de 2023 e fevereiro de 2024,
utilizando as seguintes palavras-chave: “thunderclap headache”; “sudden onset severe
headache”; “secondary”; “subarachnoid haemorrhage”; “reversible cerebral
vasoconstriction syndrome”; “management”; “colloid cyst”; “ third ventricle”; “sudden
death”; “computed tomography scan”; “emergency department”; “diagnosis” e

“epidemiology”.

Nao houve uma selecdo de um tipo preferencial de artigo e nenhum filtro foi
aplicado em relacdo a data de publicagao, porém, deu-se preferéncia a escolha dos artigos
mais recentes. Dos artigos resultantes desta pesquisa, foram selecionadas as publica¢oes
em inglés, francés ou portugués, de acordo com a relevancia do titulo e resumo,
excluindo-se os que nao atendiam a esses critérios. Priorizaram-se os artigos completos
disponiveis online, selecionando-os com base no nimero de citagdes e no fator de

impacto da revista.

Sempre que uma referéncia dos artigos selecionados fosse considerada relevante,
o artigo original foi consultado e incluido se considerado adequado para o propoésito da
pesquisa. Foi consultada, também, a 32 edicao da Classificacdo Internacional das
Cefaleias, na sua versao original, elaborada pelo Comité de Classificacao das Cefaleias da

Sociedade Internacional de Cefaleias.

A informacao clinica utilizada para a descri¢ao do caso clinico foi obtida através
dos relatos fornecidos pela mae do paciente, da consulta dos registos médicos realizados
no momento da sua tltima admissao no SU (fornecidos pelo médico assistente) e do
acesso ao Certificado de Obito. Todos os recursos foram anonimizados, de forma a
cumprir o direito a preservacao da identidade, protecdo de dados pessoais e sigilo
médico. Em anexo, encontra-se o consentimento informado assinado pela mae do
paciente, rasurado por motivos de anonimato, porém, a versao original encontra-se em

posse da autora e do orientador desta dissertacao (Apéndice 1).
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3 A cefaleia em trovoada

3.1 Nosografia

O termo cefaleia em trovoada surgiu pela primeira vez em 1986, por Day and
Raskin, num relatério de caso clinico, descrevendo uma mulher de 42 anos, que se
apresentava com uma dor de cabeca intensa de inicio stbito. Nesse contexto, esta
designacao foi empregada para caracterizar uma cefaleia aguda de grande intensidade,
num paciente que tenha experienciado, no intervalo de uma semana, pelo menos, trés
episddios agudos de cefaleia severa (7). Neste mesmo caso, concluiu-se, ainda, que uma
crise de cefaleia em trovoada poderia ser sentida antes da rutura de um aneurisma (7,15).
Este termo emerge, assim, como uma entidade clinica caracterizada pela sua natureza

aguda e intensa, associando- se a potenciais eventos neurologicos criticos.

Por definicao, a cefaleia em trovoada é um tipo de cefaleia de grande intensidade,
com um padrao explosivo, que aparece subitamente, atingindo a sua intensidade méaxima
logo desde o comeco (normalmente, dentro de segundos a um minuto) (1,3,5,6,10,13). O
que distingue este tipo de cefaleias de outras nao é a intensidade em si, mas a rapidez
com que alcanca o seu pico. Pacientes com cefaleia em trovoada, geralmente, descrevem-
na como a pior que ja sentiram na sua vida. Quanto ao tipo de dor, duracao, frequéncia,
localizacdo, sintomas acompanhantes e fatores de alivio ou agravamento da mesma, ira

sempre depender da causa subjacente (3).

A “The International Classification of Headache Disorders, 3rd edition (ICHD-
3)” (Classificacao Internacional das Cefaleias, 32 edicao), que categoriza as cefaleias em
primarias ou secundarias, de acordo com a presenca ou auséncia de lesoOes
intracranianas, classifica a “Cefaleia primaria em trovoada”, na categoria “Outras
cefaleias primarias” (Tabela 1). A Sociedade Internacional de Cefaleia, nesta mesma
categorizacdo, descreve a cefaleia em trovoada como “Cefaleia de grande intensidade
com inicio abrupto, mimetizando aquela da ruptura de um aneurisma cerebral, na

auséncia de qualquer patologia intracraniana.” (16).
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Tabela 1: Categoria 4 da ICHD-3, "Outras cefaleias primarias"; adaptada da ICHD-3 (16)

4. Outras cefaleias primarias
4.1 Cefaleia priméaria da tosse
4.2 Cefaleia primaria do exercicio
4.3 Cefaleia primaria associada a atividade sexual
4.4 Cefaleia primaria em trovoada
4.5 Cefaleia por estimulo frio
4.6 Cefaleia por pressao externa
4.7 Cefaleia priméaria em facada
4.8 Cefaleia numular
4.9 Cefaleia hipnica

4.10 Cefaleia persistente e diaria desde o inicio (CPDI)

No entanto, a ICHD-3 acrescenta “Sao poucas as evidéncias de que a cefaleia
priméria em trovoada existe como um transtorno primério: a busca por uma causa
subjacente deve ser pronta e exaustiva.”(16). Uma vez que a cefaleia em trovoada
primaria mimica a secundaria, surgiu a hipo6tese de que a cefaleia em trovoada primaria
como entidade clinica autobnoma possa nao existir, sendo apenas resultado de uma
incapacidade dos instrumentos diagnoésticos para identificar a sua verdadeira causa
originaria, nao havendo, ainda, consenso quanto a este tema. Assim, alguns autores

preferem a classificacdo como Cefaleia em trovoada de causa desconhecida (6,13,17).

Como clinicamente n3o é possivel discriminar entre primaria e secundaria, todos
os pacientes que se apresentem com cefaleia em trovoada devem ser investigados (18).
Uma avaliacdo atenta e pormenorizada, acompanhada de histéria clinica e exame
neurologico adequados, deve ser rapidamente executada, de forma a distinguir entre os
diagnosticos diferenciais de cefaleia em trovoada secundéria, pois esta pode estar

associada a uma etiologia fatal.

3.2 Etiologia

De forma a orientar, corretamente, uma cefaleia em trovoada, é essencial ter
conhecimento de todas as causas que podem estar na sua origem, sabendo como

identificar rapidamente cada uma.
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O diagnostico de cefaleia em trovoada primaria surge em ultimo instante, como

diagnostico de exclusao, apos investigacao exaustiva de todas as possiveis causas.

A avaliagdo inicial de cefaleia em trovoada deve ter em conta um possivel
diagnostico de HSA, uma vez que esta é a causa mais comum, ocorrendo em 11 a 25% dos
pacientes (8,10). A HSA deve-se, em 85% dos casos, a rutura de um aneurisma
intracraniano, sendo 10% hemorragias perimesencefalicas nao-aneurismaticas e, os

restantes 5%, correspondendo a um conjunto de perturbacdes raras (19).

A cefaleia intensa de inicio subito, apesar de ser a caracteristica mais comum de
apresentacdo, nao é patognomonica deste diagnostico. Pode ocorrer isoladamente ou
associada a outros sintomas, como rigidez da nuca (meningismo), perda subita e
transitoria de consciéncia, nauseas e vomitos ou, ainda, convulsdes, delirio, tonturas,
acidente vascular cerebral (AVC) focal, perturbacées visuais, fotofobia, entre outros
(11,20). Metade dos pacientes caracterizam o comeco da cefaleia como instantaneo e a
outra metade refere que se desenvolveu rapidamente, atingindo o pico num intervalo de
segundos a poucos minutos (14). Para além da rapidez com que comeca a cefaleia e da
sua severa intensidade, ndo ha muitas outras caracteristicas especificas uteis para
distinguir HSA de outras causas de cefaleia em trovoada. Normalmente, ndo dura menos
de duas horas e pode prolongar-se durante varios dias (10). Apesar de poder ser
precedida por exercicio fisico ou atividade sexual, a HSA pode também nao ter qualquer
stress fisico como precedente. Ademais, estes precedentes sdo amiudadamente
associados com cefaleia em trovoada benigna, nao servindo como fator de distin¢ao para

diagnostico (8,21).

Outra etiologia muito frequente é a Sindrome de Vasoconstricao Cerebral
Reversivel (SVCR) (10), que compreende um conjunto de patologias caracterizadas por
constricoes e dilatagcOes reversiveis das artérias cerebrais, com resolucao em trés meses
(22). Em mais de 90% dos casos, esta sindrome apresenta-se com sintomas de cefaleia
em trovada, com episddios recorrentes no espaco de poucos dias a semanas, sendo que
os restantes tém cefaleias subagudas ou outras formas menos severas de cefaleia. A

auséncia de cefaleia na apresentacao inaugural da sindrome é excecional (23,24).

No caso da trombose venosa intracraniana (TVI), uma causa mais rara que as
anteriormente referidas, a cefaleia é o sintoma mais comum, ocorrendo em mais de 80%
dos pacientes, usualmente do tipo subaguda, com inicio gradual, sendo que s6 em cerca
de 10% esta é do tipo cefaleia em trovoada (25,26). A cefaleia é persistente e pode ser

difusa ou localizada (nao tendo qualquer relacao com o local da trombose), é exacerbada
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com a manobra de Valsalva e em dectbito dorsal (27). Geralmente, é acompanhada por
sintomas caracteristicos de TVI, devido a hipertensdo intracraniana, tais como
convulsoes, papiledema, nauseas, alteracao do nivel de consciéncia e sinais neurologicos
focais. A cefaleia é o sintoma inaugural em cerca de 70% dos eventos, ocorrendo
isoladamente em 15-30% (28,29). TVI é mais comum durante o puerpério, sendo que,
nestes casos, a apresentacao é mais frequentemente aguda, com cefaleia presente logo

desde o inicio, podendo esta ser cefaleia em trovoada (30-32).

Outras causas menos comuns de cefaleia em trovoada incluem dissecao arterial
(intra ou extracraniana) (33,34), encefalopatia hipertensiva, crise hipertensiva aguda e
sindrome de leucoencefalopatia posterior reversivel (PRES), isoladamente ou em
conjunto (35—40), hematoma retroclival espontaneo (41,42), AVC isquémico (43,44) e
hemorragico (45), tumores e quistos intracranianos (46), como quisto coloide no
terceiro ventriculo ou apoplexia pituitaria (47,48), hipotensao intracraniana espontanea
(HIE) (49,50), infecOes intracranianas, como meningite (51) e sinusite aguda complicada

(52), hematoma subdural (53,54), enfarte do miocardio (55), entre muitas outras.

O quisto coloide no terceiro ventriculo, enquanto causa de cefaleia em trovoada,

sera abordado de forma mais detalhada em sec¢oes subsequentes.

De acordo com uma revisdo sistematica dirigida por Devenney, Neale e Forbes

(56), existem mais de cem diferentes causas publicadas, para além de HSA.

Existem, ainda, algumas patologias que, segundo alguns autores, podem ser
consideradas como causas de cefaleia em trovoada, mas segundo as quais ainda nao ha
consenso. Neste grupo inclui-se, por exemplo, a vasculite priméria do Sistema Nervoso
Central (PACNS), uma vez que excecionalmente se apresenta com cefaleia em trovoada,
porém, existem raros casos descritos com essa apresentacao (57,58). De forma
semelhante, ha poucos relatos especificos de cefaleia em trovoada provocada pelo Virus
Erve (59,60), uma vez que, até ha pouco tempo, se pensava que este ndo era patoldgico

para humanos.

Além disso, outros tipos de cefaleias primarias podem apresentar-se com
caracteristicas clinicas de cefaleia em trovoada, como a cefaleia associada a tosse, a
cefaleia associada ao exercicio, a cefaleia associada a atividade sexual (7,61), a cefaleia

associada ao banho (62) ou, até mesmo, a enxaqueca (2,63).
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3.3 Epidemiologia

A cefaleia surge como um sintoma frequentemente manifestado, compreendendo
cerca de 2% dos motivos de ida ao SU (5,64). Mais especificamente, a cefaleia em
trovoada, com uma incidéncia estimada de quarenta e trés em cem mil adultos por ano,
¢ das apresentacOes neuroldgicas mais comuns nas urgéncias, nos paises desenvolvidos
(8). De acordo com uma andlise secundaria de um estudo observacional de coorte
internacional e multicéntrico, os pacientes com cefaleia em trovoada representavam

14,2% dos adultos, que se apresentavam no SU, com cefaleia como queixa principal (65).

Estima-se que as cefaleias secundarias perfazem um em cada vinte e cinco
cefaleias nas urgéncias (66), porém a percentagem de pacientes com cefaleia abrupta e
severa que tem uma patologia grave na sua origem é dificil de aferir, uma vez que esta
depende inevitavelmente do desenho do estudo e da populacido estudada. No estudo
supracitado, esta percentagem correspondia a 10,9% dos casos, um valor
significativamente mais elevado comparativamente aquele encontrado em casos com
diferentes cefaleias (6,6% dos casos tinham lesao intracerebral) (65). Noutro estudo
prospetivo, concluiu-se que a incidéncia HSA nos pacientes que se apresentavam com
cefaleia em trovoada, durante o periodo do estudo, era de 11,3%, ou seja, cinco em cem
mil adultos por ano (8). Por ultimo, num outro estudo, que descreve cinquenta e oito
populacgoes de estudo em vinte e um paises, este valor sobe ainda mais, correspondendo

a uma incidéncia global de HSA de, aproximadamente, nove em cem mil pessoas por ano
(67).

Todavia, segundo os dados do estudo de coorte internacional e multicéntrico
referido, patologia intracraniana nao-grave foi diagnosticada em 87,7% dos pacientes
com cefaleia em trovoada (65). Assim, apesar da prevaléncia significativa de lesoes
intracranianas em pacientes com este tipo de cefaleia, é alentador constatar que a
maioria dos casos esti associada a patologias intracranianas de caracter ndo-grave.
Salienta-se, desta forma, a necessidade de uma abordagem clinica meticulosa e
personalizada, com estratégias diagnodsticas eficazes para otimizar a identificacao de
doentes graves, tendo em conta a panodplia de etiologias potenciais associadas a
morbilidades e mortalidades elevadas. Ao mesmo tempo, isto nao pode conduzir ao uso
inadequado e indiscriminado de meios completares de diagnostico, sendo crucial haver

equilibrio.
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3.4 Avaliacao diagnostica em contexto de urgéncia

Tendo em conta as hipoteses etioldgicas possivelmente fatais descritas
anteriormente, a cefaleia em trovoada tem de ser considerada uma emergéncia médica e

€ imperativo ser orientada como tal.

A obtencdo de um diagnostico correto depende, nao s6 da recolha e andlise
minuciosas da historia clinica, como também da utilizacdo criteriosa de exames
complementares de diagndstico apropriados, tendo em consideracao as limitagoes
inerentes aos mesmos. Mesmo assim, identificar a etiologia da cefaleia em trovoada pode
ser desafiador devido a ampla variedade de condicOes associadas. A obtencdao de um
diagnostico definitivo torna-se ainda mais complexa, uma vez que nao existe um
algoritmo amplamente aceite para avaliar pacientes que apresentem esse tipo especifico
de cefaleia. Mesmo ap6s uma avaliacdo minuciosa, estudos indicam que apenas 27-71%

dos pacientes com cefaleia em trovoada recebem um diagnoéstico conclusivo (8,11,14).

Inicialmente, é fundamental garantir que estamos perante uma cefaleia em
trovoada, confirmando as suas caracteristicas: a qualidade da cefaleia, a intensidade, a
sua localizacao, a duracao, a forma de inicio, os fatores de alivio ou de agravamento, se
ja teve alguma recorréncia, se ja tomou algo e qual foi a respetiva resposta a medicacao,

bem como os sintomas ou sinais associados.

As respostas do paciente poderao dar sinais importantes para detetar uma
patologia intracraniana grave, particularmente HSA, por isso, deve ter-se em conta se
refere que é “a pior dor de cabe¢a da minha vida”, avaliando-a como um sete ou mais,
numa escala de dor de zero a dez (12,14). Paralelamente, o comeco instantaneo da
cefaleia, o inicio estar relacionado a pratica de esforco fisico ou a associagcdo com outros
sintomas, como febre, rigidez da nuca, perda ou alteracdo da consciéncia, vomitos,
sintomas focais ou perda de visao, sao também fatores que levam a suspeita de cefaleia
em trovoada secundaria (Tabela 2). Tendo em conta as possibilidades etiol6gicas da
cefaleia em trovoada, devemos considerar mais especificamente os fatores de risco para
cada uma, como é o caso do peri-parto para a TVI, ou o facto de piorar com a manobra
de Valsalva, decubito dorsal, ou tosse, para causas associadas a aumento da pressao
intracraniana (PIC) (66). Adicionalmente, é importante destacar que mesmo um exame
neuroldgico normal em casos de cefaleia em trovoada ndo descarta condicoes
potencialmente fatais, dado que a cefaleia pode ser o tnico sintoma (26,33). A HSA é,

inicialmente, diagnosticada incorretamente num em cada trés pacientes,

10



Cefaleias em trovoada: abordagem em contexto de urgéncia e anélise de um caso clinico

particularmente naqueles com uma pontuacao normal na Escala de Coma de Glasgow e

que se apresentam apenas com cefaleia (20).

Tabela 2: Circunstiancias que precedem a cefaleia e caracteristicas clinicas que podem auxiliar no

diagnostico diferencial da cefaleia em trovoada (7,12,13,66)

HSA: Hemorragia subaracnoide; SVCR: Sindrome de Vasoconstri¢do Cerebral Reversivel; TVI: Trombose

venosa intracraniana; HIE: Hipotensao intracraniana espontanea; PIC: Pressdo intracraniana

Circunstancias precedentes

Caracteristicas clinicas

HSA Inicio traumético Intensidade maxima da cefaleia <1
Inicio relacionado a minuto
esforco fisico Pior cefaleia j4 sentida
Alteracao da consciéncia
Convulsoes
Défices neurologicos focais
Rigidez da nuca
Voémitos e/ou niuseas
Sem febre
SVCR Gravidez Cefaleia stibita e severa
Pos-parto Convulsao
Histoéria de enxaquecas Cefaleias em trovoada recorrentes
Doencas autoimunes Resolucio espontanea em
Precipitada por relagdes sexuais semanas/meses
TVI Poés-parto Primeiro sintoma é cefaleia
Cirurgia recente Cefaleia piora em decubito dorsal
Contracetivos orais Convulsao
Estados pro-trombéticos Papiledema
Alteracoes visuais
Défices neurologicos focais
Alteracao do estado mental
Disse¢do Lesdo na cabega e/ou pescoco recente Cefaleia aguda
arterial Historia de patologias do tecido Amaurose fugaz

conjuntivo, arteriopatias de grandes
vasos, hipertensao

Dor no pescoco

Sintomas causados por isquemia
cerebral

Sindrome de Horner (dissecc¢ao da
cardtida)

Elevacao da
PIC/
efeito de massa

Estado imunocomprometido
Histoéria de neoplasia

Défice neuroldgico focal
Convulsio

Sincope

Piora com a manobra de Valsalva,
decubito dorsal ou tosse

Coma
HIE Despoletada pela manobra de Valsalva  Cefaleia ortostatica
Recente procedimento na coluna Perturbagdes auditivas
vertebral Ligeira rigidez da nuca
Meningite Utilizagdo recente de antibi6ticos Febre

Rigidez da nuca

Estado mental alterado
Convulsao

Fotofobia

N4auseas e vomitos
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Apbs confirmacao dos parametros da cefaleia e da recolha de uma historia clinica
adequada, estando perante um paciente com cefaleia em trovoada, é necessario comecar
por excluir a hipotese de HSA, devido a grande morbilidade e mortalidade. A média
ponderada agrupada da taxa global de letalidade por HSA é de 31% (68), com uma grande
parte das mortes a ocorrerem antes da chegada ao hospital, sendo crucial uma rapida

detecdo destes casos.

Nao ha muitas caracteristicas clinicas que distingam uma HSA de uma cefaleia
em trovoada benigna (14), ainda assim, alguns dos principais aspetos da apresentacgao
de uma HSA foram descritos anteriormente em “3.2 Etiologia”. Estudos observacionais
prospetivos e revisdes sistematicas revelaram que em cerca de 70% das hemorragias
subaracnoides a manifestacdo principal é a cefaleia, e destes casos, 50% exibem um
padrao caracteristico em trovoada (14,19,20,69). Na tabela 2 encontram-se listadas as
circunstancias que podem preceder o episddio de cefaleia, bem como algumas das
principais caracteristicas clinicas especificas da HSA e de cada patologia que pode estar

na origem da cefaleia em trovoada.

Para excluir HSA, deve ser realizada, em primeiro lugar, uma Tomografia
Computadorizada (TC) (4,6,9,10). Num cenério agudo, a TC é preferivel a Ressonancia
Magnética (RM), dada a sua ampla disponibilidade, baixos custos e rapido tempo de
exame (2,63). Este é um exame altamente especifico e sensivel para a detecao de HSA,
porém a detecdo da hemorragia depende do intervalo de tempo desde o inicio dos
sintomas, devendo ser realizado o mais rapido possivel. Se forem usados scanners de TC
de terceira geracdo, interpretados, até seis horas apos o inicio dos sintomas, por
neurorradiologistas experientes, podemos considerar uma especificidade de 98% e
sensibilidade de cerca de 100% (20). Esta dependéncia do tempo para a sensibilidade do
diagnostico, deve-se a progressiva diluicdo do sangue com o fluxo normal do liquido
cefalorraquidiano (LCR). Assim, até seis horas uma TC normal, pode excluir HSA com
elevado grau de certeza, porém, apos seis horas do evento, a sensibilidade reportada da
TC é de, aproximadamente 95%, diminuindo para 90% ao aproximar-se das 24 horas do
inicio da cefaleia (70). Frequentemente, nos casos de HSA, o extravasamento de sangue
no espaco subaracnoide é visualizado como hiperdensidade nas cisternas basais. No
entanto, esta visualizacao pode variar, de acordo com a localizacao e extensao da rutura
do aneurisma, sendo alguns locais de mais dificil diagnostico (2,4,5,19). Além disso, a
auséncia de achados na TC em pacientes com HSA é, muitas vezes, associada a uma
apresentacao clinica tardia, a presenca de volumes iniciais de sangramento muito
reduzidos, a um baixo hematoécrito (<30%) ou a artefactos imagiologicos, existindo

sempre a possibilidade de erro humano, que pode ser fatal na HSA (5,7,70).
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Uma puncao lombar (PL) pode ser, por conseguinte, necessaria em alguns casos
de cefaleia em trovoada, apds imagiologia cerebral normal (20). Tradicionalmente, a
avaliacao do LCR torna-se imperativa em pacientes que procuram assisténcia clinica
mais de seis horas ap6s o inicio da cefaleia em trovoada e apresentam exames
imagiolégicos normais ou inconclusivos. Porém, atualmente, nao ha consenso de todos
os profissionais sobre a necessidade de realizar este exame, uma vez que surgiu, através
do ensino classico, do facto de os primeiros scanners de TC nao detetarem HSA numa
percentagem consideravel de pacientes (5,70). Tanto a American College of Emergency
Physicians, como a American Heart Association, estabelecem uma recomendacgio de
nivel B para a realizacdo de PL, na avaliacdo e gestdo de pacientes que apresentem

cefaleias severas de inicio stibito, com uma TC cerebral sem contraste negativa (770).

A presenca de inimeros eritrocitos, a xantocromia e o aumento da PIC no LCR
sdo achados sugestivos de HSA. A identificacio de xantocromia, resultante da
degradacdo da hemoglobina, por acdo enzimatica normal, que cria uma cor amarelada
no LCR é considerada patognomoénica de HSA, contudo requer até doze horas para se
desenvolver, podendo ser um resultado falso-positivo, devido a hemdlise ex vivo ou
hiperbilirrubinémia (5). Como a inspecao visual da xantocromia é associada a um valor
elevado de interpretacoes erradas, esta identificacio pode ser confirmada por
espectrofotometria, que tem uma sensibilidade a bilirrubina que se aproxima de 90%
(apesar de, classicamente, esta ser considerada perto de 100%) quando a PL é efetuada

entre doze horas a duas semanas ap6s a HSA (7,9,11,13,70).

Outra razao fundamental para efetuar uma PL prende-se com a exclusdo de
diferentes diagnosticos, como patologia infeciosa, nomeadamente, meningite, ou TVI
(4)- A medicao da pressao do LCR é essencial, visto que uma PIC elevada pode indicar a

presenca de trombose nos seios venosos cerebrais, que nao é detetada em 25% das TCs
(6,9).

No entanto, ha varios fatores contra a realizacdo de PL, como o facto de estar
associada a ansiedade e desconforto do paciente, podendo complicar-se com cefaleia
devido ao procedimento. Adicionalmente, esta pode estar contraindicada em casos de
patologia hemorragica ou PIC muito aumentada. Uma LP traumatica ocorre em cerca de
15% dos casos (770), sendo importante utilizar os valores de cut-off recomendados na
contagem de eritrocitos para distinguir entre esta entidade e uma HSA, ainda assim, esta
diferenciacao pode ser complexa, o que pode levar a falsos-positivos (5). Alguns
especialistas argumentam que fazer uma PL nao traz vantagens, quando uma RM

consegue detetar as mesmas condicoes, defendendo que a PL deve apenas ser realizada
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apos resultados negativos em RM, Angiografia por Ressonancia Magnética (Angio-RM)
e Venografia por Ressonancia Magnética (VRM) (71), porém esta ideia nao é consensual.
Tendo em conta todos estes fatores e apesar das recomendacées, menos de metade dos
pacientes com cefaleia em trovoada sao submetidos a PL e, destes, menos de uma em
cada cem das puncoes lombares sdao consideradas verdadeiramente positivas (72). Desta
forma, é sempre necessario pesar os riscos e beneficios de realizacao do exame, sendo
que em pacientes com exame neurologico normal e uma TC negativa, num periodo
inferior a seis horas ap6s o inicio da cefaleia, podemos considerar omitir a realizacao de
PL (12).

Adicionalmente, a TC pode-se revelar til na identificacao de outras patologias
responsaveis pela cefaleia em trovoada além da HSA, particularmente outros hematomas
intracranianos, como o caso do hematoma retroclival (10,11,13). No caso de AVC,
hemorragico ou isquémico, e de disseccao arterial, a TC cranioencefalica (TC-CE) sem
contraste, combinada com uma Angiotomografia Computadorizada (Angio-TC), ¢
essencial para o diagnostico (11—13). Outras condicoes, como a apoplexia pituitaria, a
TVI e a PRES, também podem ser detetadas através de uma TC, embora em alguns casos
esta possa ser normal, requerendo exames adicionais (3,10—12). Além disso, quistos
coloides do terceiro ventriculo e outros tumores intracranianos associados a cefaleia em

trovoada podem ser visualizados na TC (10,13,73,74).

Num doente que se apresente no SU com cefaleia em trovoada, exame objetivo e
neuroldgico, TC cerebral e LCR normais, ha divergéncia de opinides quanto a
necessidade de avaliagao adicional. Alguns advogam uma abordagem de espera vigilante,
usando como argumentos, o risco de AVC e outros eventos adversos associados a
angiografia por cateter, bem como os custos da RM. Essa posi¢ao é respaldada por varios
estudos de seguimento de doentes com exames normais, que demonstraram uma
auséncia de HSA ou morte neuroldgica (75). Em contrapartida, ha quem defenda que a
cefaleia em trovoada pode ser um sintoma de varias condi¢Oes incapacitantes ou
potencialmente perigosas, como aneurismas nao rotos, AVC, disseccao arterial, TVI,
SVCR e PRES, conforme mencionado anteriormente. Além disso, mesmo que a cefaleia
em trovoada nao sugira uma causa subjacente ameacadora, a propria cefaleia pode
recorrer e ter um impacto negativo significativo na qualidade de vida. Com o avanco da
tecnologia, incluindo a crescente disponibilidade da RM e o desenvolvimento de técnicas
de imagem nao invasivas, como a Angio-TC, a Angio-RM, a Venografia por Tomografia
Computadorizada (Veno-TC) e a VRM, argumenta-se que os riscos associados a avaliacao
adicional sao relativamente baixos quando comparados aos potenciais beneficios de

diagnosticar e tratar uma condicgao tratavel.
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Dependendo, agora, das suspeitas de diagnoéstico, diferentes exames
complementares podem ser efetuados em seguida. Atualmente, a angiografia
convencional ja nao é recomendada como parte integrante da avaliacdo padrao de um
doente com cefaleia em trovoada, que se apresente com um exame neurolégico normal e
uma TC e PL negativas. Isto decorre da constatacdo, tanto em estudos retrospetivos,
como prospetivos, de que a maioria destes pacientes tende a ter desfechos benignos, o
que nao justifica os riscos inerentes a realizacao deste exame invasivo e dispendioso (11).
Este procedimento apresenta um risco de 1% de complicacOes transitorias e 0,5% de
prevaléncia de complicagdes neurologicas permanentes, sobretudo em pacientes com
vasoespasmo difuso associado (7,9,10). Nao obstante, em casos altamente selecionados,
nos quais a suspeita clinica de aneurisma intracraniano persiste, mesmo apos resultados
normais ou nao diagnosticos em TC, PL e RM, a angiografia convencional pode ser

considerada (7,11).

Mantendo a suspeita de HSA, pode considerar-se continuar a investigacao com
Angio-TC ou Angiografia por Angio-RM (4,10,12). Ap6s uma Angio-TC da cabeca e do
pescoco negativa, a probabilidade de exclusao de uma HSA, de acordo com uma revisao
de literatura, é de 99,4% (76). Porém, existe sempre a desvantagem de se detetar um

aneurisma incidental, cujo significado nem sempre € claro.

A Angio-TC tem vindo a ser proposta como uma alternativa a PL, ap6s uma TC
sem contraste negativa, devido a sua ampla disponibilidade, caracter nao invasivo, maior
conforto para os pacientes e maior sensibilidade na detecido de aneurismas
intracranianos (5). A sensibilidade combinada relatada deste exame é cerca de 98%, com
uma especificidade combinada de 100% para a detecdo de um aneurisma (4,5,70).
Resultados negativos numa TC e numa Angio-TC indicam uma evolucao clinica
relativamente benigna (5,19,70). Todavia, a utilidade e a relagao custo-efetividade da
Angio-TC, em comparacgdo a PL, ainda estdo a ser questionadas. Um dos potenciais
problemas desta abordagem é que a visualizacdo de um aneurisma na Angio-TC nao
confirma o diagndstico de HSA aneurismatica, existindo a possibilidade de o aneurisma
ser apenas um achado incidental, que leve a intervencoes desnecessarias (76). Os
principais riscos da Angio-TC incluem a exposic¢ao a radiagao e o uso de contraste a base

de iodo, que pode ser nefrotoxico e provocar reagoes alérgicas (5,9,70).

Além disso, a Angio-TC da cabeca e do pescoco esta indicada, juntamente com
uma TC, se houver suspeita de outras patologias que se manifestam com cefaleia em

trovoada, como dissecao arterial, SVCR ou vasculite (4,12).
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Por sua vez, a sensibilidade para a detecdo de aneurismas intracranianos da
Angio-RM varia entre 69% e 100%, enquanto a especificidade situa-se entre 75% e 100%
(9—11). O valor da sensibilidade aumenta significativamente com o aumento do tamanho
do aneurisma, atingindo valores superiores a 95% quando os aneurismas tém trés
milimetros ou mais (70). Esta abordagem nao envolve exposicdo a radiacao, embora
apresente algumas limitacOes, tais como a disponibilidade restrita nos Servicos de
Urgéncias, o tempo necessario para realizar o exame, a possibilidade de induzir

claustrofobia e a necessidade de interpretacao por um especialista.

Outras indicacoes para a realizacao de Angio-RM sado as anomalias vasculares,

como a disseccao arterial, as mal formacoes arteriovenosas ou a trombose venosa (2,4).

A RM, com sensibilidade semelhante a TC, pode ser considerada para detetar
HSA (4,5,7,11,13), sendo especialmente util em pacientes em fases subagudas ou
cronicas, normalmente num intervalo de trés a quarenta e cinco dias ap6s o inicio dos
sintomas (2,4,70). Apesar de ser um exame mais caro e menos disponivel que a TC, a RM
deteta HSA na fossa posterior mais facilmente, por nao ocorrem artefactos causados por
beam-hardening (63). RM com ponderacao em T2 tem uma elevada sensibilidade para
detetar sangue no espaco subaracnoide, numa fase subaguda (4,5) e RM com FLAIR,

pode demonstrar de forma fidvel HSA, em fase aguda ou subaguda (2,5,71).

Adicionalmente, a RM é um exame extremamente util no diagndstico de outras
possiveis patologias que estejam na origem da cefaleia em trovoada, quando ainda néo
se chegou a um diagnostico com TC e PL. Na maioria dos casos, os estudos de RM devem
incluir RM Cerebral, Angio-RM, VRM e, se necessario, RM cervical com supressao de

gordura (7,11).

Desta forma, a RM €, frequentemente, necessaria para diagnosticar aneurisma
intracraniano nao roto, SVCR, PANCS, TVI, disseccdo arterial, malformacoes
arteriovenosas, HIE, AVC isquémico, hematoma retroclival, crises hipertensivas agudas,
PRES e tumores e quistos intracranianos, como o quisto coloide no terceiro ventriculo

ou a apoplexia pituitaria (1,2,4,6,9—11,13,70,77).

No caso da SVCR, a segunda causa mais comum de cefaleia em trovoada, a TC e
a PL podem ser negativas, sendo adequado realizar estudos de imagiologia vascular,
como a Angio-TC e a Angio-RM (77), porém, estes podem, também, ter um resultado
normal, principalmente, antes das duas primeiras semanas desde o inicio dos sintomas

(5,6,12). Em alguns casos, pode ser relevante realizar uma RM de alta resolucao da
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parede dos vasos para auxiliar na distin¢gao entre SVCR e PACNS. A SVCR mostra-se com
estreitamentos e dilatacoes segmentais suaves e afunilados da parede dos vasos, com
realce insignificante a ligeiro; enquanto a PACNS se apresenta com realce concéntrico ou
excéntrico da parede, nas imagens, acompanhado por estenose irregular e ectasia
resultantes da inflamacdo cronica e da destruicio da parede arterial (5,57).
Adicionalmente, a avaliacao da reversibilidade da vasoconstri¢cao, apds cerca de doze
semanas, é crucial para o diagnoéstico da SVCR, por conseguinte ndo pode ser
diferenciada de PACNS com base num tnico estudo de imagem vascular (6,10,13). E
recomendado repetir a Angio-TC ou Angio-RM, quando ha suspeita de SVCR, dado que
esta € uma condicao dindmica, que afeta, principalmente, as artérias menores e distais

em primeiro lugar (10,13).

Assim, como referido, na PACNS o uso de RM ajuda no diagnéstico, visto que
pode revelar anomalias, incluindo lesoes multifocais na substancia branca profunda e
multiplos enfartes corticais, de diferentes idades, na distribuicdo de territérios
vasculares separados, juntamente com estreitamento dos vasos, fixo, irregular e
excéntrico ou concéntrico (6,11). De facto, é bastante raro encontrar uma RM totalmente
normal em pacientes com PACNS, incluindo sequéncias de difusdo e perfusao, pelo

contrario, na SCRV, é mais comum que a RM nao tenha alteracoes (11).

Considerando, agora, uma suspeita clinica de TVI, a VRM ¢ a ferramenta de
investigacao de eleicdo (5,6,9—11). Isto deve-se a possibilidade de a TC cerebral sem
contraste, realizada inicialmente, apresentar resultados normais em doentes com TVI
que ndo apresentam anormalidades no exame neurologico, enquanto pode revelar
anomalias em pacientes que exibem sinais neurolégicos clinicos (12). Se se encontrar
algo na TC sem contraste ser4, frequentemente, o sinal da corda, hematomas ou enfartes
hemorragicos atipicos; ja na TC com contraste, pode-se identificar o sinal do tridngulo
ou delta vazio, em alguns pacientes (6). Numa RM, o diagnostico baseia-se na
identificacdo do trombo (em imagens ponderadas em Ti1 e T2, hipointenso ou
hiperintenso, dependendo de quanto tempo passou desde o inicio dos sintomas) (13). No
entanto, a VRM, mostra maior sensibilidade, em comparacao a RM (4), podendo ambas

as modalidades complementar-se mutuamente no processo diagnostico.

Apesar de uma Angio-TC da cabeca e do pescoco ser o diagnostico de eleicao para
detetar dissecdo arterial cervical (12), diversas modalidades diagnodsticas de imagem
podem ser utilizadas, como Angio-RM, angiografia por cateter, RM do pescoco com
saturacao de gordura ou até Ecodoppler vascular (1). No caso da RM, usam-se

especialmente sequéncias ponderadas em T1 com supressao de gordura, de forma a
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visualizar o hematoma intramural, por exemplo, quando nao foi possivel, com outras

técnicas, avaliar o estreitamento do limen verdadeiro ou a presenca de um limen falso

(13).

A RM mostra-se util, também, no diagnoéstico da HIE, uma vez que esta é uma
patologia dificil de diagnosticar por outros meios. Muitas vezes a TC é normal e o
diagnostico pela PL, que tipicamente demonstra baixa pressao de abertura, nem sempre
é viavel - por impossibilidade de realizar o procedimento ou porque a pressao de abertura
se encontra dentro dos valores normais (1,2,6,13). A RM cerebral com gadolinio revela
caracteristicas representativas de HIE, como realce paquimeningeo difuso e contiguo,
evidéncia de "queda do cérebro" (deslocacao do cérebro para baixo), que se torna mais
evidente com a descida das amigdalas cerebelares. Pode observar-se também
aglomeracao das estruturas da fossa posterior, reducao do espaco pré-pontino, aumento
da hipofise, descida do quiasma oOtico, diminuicdo do tamanho dos ventriculos,
ingurgitamento dos seios venosos cerebrais e colecoes subdurais de LCR (1,2,6,9—11).
Contudo, é importante notar que a RM com gadolinio pode ser normal nos primeiros
dias (13). A RM da coluna vertebral pode revelar colec¢oes de LCR extra-aracnoides ou
extradurais (6,10,11). No entanto, sdo frequentemente necessarios exames adicionais,
tais como a cisternografia nuclear, a mielografia por TC ou a mielografia por RM, para

confirmar a presenca e a localizacao da fuga de LCR (2,6,11).

Outra aplicacdo valiosa da RM é no diagnoéstico do AVC. Especificamente, a RM
com imagens ponderadas em difusao demonstra alta sensibilidade na dete¢ao de AVCs
isquémicos (1). Embora a maioria dos doentes com cefaleias relacionadas ao AVC nao
apresente estritamente cefaleias em trovoada, existem relatos na literatura de casos que
se encaixam nesse perfil (8,43,44). Nestas situacoes, muitas vezes, os estudos iniciais
convencionais nao fornecem um diagnostico definitivo, podendo ser necessario recorrer

a RM para confirmar um AVC recente (10).

Hematoma retroclival espontaneo é uma causa rara de cefaleia em trovoada (2),
cuja abordagem radiologica ideal para o seu diagnostico ainda nao foi estabelecida com
clareza (10,11). Além da intensa dor de cabeca, pode manifestar-se com leve rigidez no
pescoco e paralisia do nervo oculomotor (7). Até ao momento, a RM com gadolinio e a

angiografia seletiva da artéria carotida externa tém sido indicadas (1,10,11).

A RM pode ser adequada, ainda, para identificar crises hipertensivas agudas e
PRES, duas condicoes agudas que podem ser facilmente negligenciadas num paciente

que se apresente no SU com cefaleia em trovada (10,11). A pressao arterial extremamente
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elevada, por si s6, ndo é suficiente para um diagndstico preciso, uma vez que esta, embora
comum, nao € constante e pode ser interpretada erroneamente como parte de uma
resposta de stress secundaria a cefaleia em trovoada (13). No contexto clinico apropriado,
a RM ¢é diagnostica para PRES, mostrando edema cerebral vasogénico reversivel,
geralmente afectando a substancia branca dos hemisférios posteriores, principalmente
nos lobos parietal e occipital, com potencial disseminacao para os ganglios basais, tronco
cerebral e cerebelo (6,10,11,13). A Angio-RM ou a Angio-TC podem ser um bom auxilio
de diagnostico, para detetar a possibilidade de vasoespasmos associados (10,13). Dado
que as alteracGes imagiologicas iniciais derivam do edema vasogénico, em vez da
isquemia ou enfarte, o diagnostico precoce torna-se crucial enquanto a probabilidade de

reversibilidade da condicdo é superior, minimizando a morbidade a longo prazo.

Quanto aos tumores e quistos intracranianos, a RM revela-se de extrema
importancia, uma vez que estes podem ser isodensos em relagdo ao tecido cerebral
normal na TC, passando facilmente despercebidos (4,9,11). A TC é, portanto, menos
sensivel na detecdo de apoplexia pituitaria, enquanto que a RM cerebral identifica,
prontamente, nao s6 o tumor como a hemorragia associada (6,9). No caso do quisto
coloide do terceiro ventriculo, o seu diagnoéstico ird ser abordado de forma mais
detalhada posteriormente; mas, sinteticamente, o diagndstico imagiologico pode ser
feito com base numa TC com e sem contraste, (lesio arredondada ou ovoide
frequentemente hiperdensa, mas pode ser isodensa ou hipodensa) ou numa RM
(caracteristicamente, lesdo hiperintensa em imagens ponderadas em Ti1 e lesao

hipointensa em imagens ponderadas em T2) (5,78—80).

Se, ap6s a concretizacdo abrangente de todos estes estes meios de investigacao, a
historia clinica do paciente ou os seus achados sintométicos persistem com
caracteristicas preocupantes para outros possiveis diagnosticos, deve ser adotada uma
estratégia de imagiologia alternativa adequada a hipo6tese diagnostica (Figura 1). Esta
avaliacdo diagnostica adicional pode ser efetuada em conjunto com um neurologista,
numa decisao partilhada com o paciente, garantindo uma gestao eficaz e individualizada

do caso (2,13).
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Figura 1: Avaliacio diagnostica da cefaleia em trovoada (10—13,71)

*Em caso de suspeita de HSA, se a TC é normal ou inconclusiva e foi realizada h4 menos de 6h desde o inicio dos
sintomas, nao é necessario realizar PL, sendo o préximo passo mais adequado, a RM

**Algumas semanas/meses apds o inicio dos sintomas

TC: Tomografia Computadorizada; HSA: Hemorragia subaracnoide; AVC: Acidente vascular cerebral; TVI:
Trombose venosa intracraniana; PRES: Sindrome de leucoencefalopatia posterior reversivel; PL: Pung¢do lombar;
RM: Ressonancia Magnética; HIE: Hipotensao intracraniana espontanea; PACNS: Vasculite priméaria do Sistema
Nervoso Central; Angio-RM: Angiografia por Ressonancia Magnética; VRM: Venografia por Ressonincia
Magnética; Angio-TC: Angiotomografia Computadorizada; Veno-TC: Venografia por Tomografia
Computadorizada; SVCR: Sindrome de Vasoconstri¢ao Cerebral Reversivel
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S6 apos exclusdo exaustiva de todas as potenciais causas subjacentes, através de
exames de diagnostico apropriados, pode ser feito um diagnéstico de cefaleia em
trovoada primaria (2,4,6,7,0—11,13). A apresentacado clinica da cefaleia em trovoada
primaria e secundaria pode ser indistinguivel (10,14), o que reforca a ideia de que a
avaliacdo clinica deve ser cuidadosa, com uma investigacdo exaustiva de todas as

possiveis causa organicas potencialmente fatais.

Assim, de acordo com a ICHD-3, o diagnostico de cefaleia primaria em trovoada
implica uma dor de cabeca severa, com inicio abrupto, que dure menos de cinco minutos
(Tabela 3). E, igualmente, realcado que este dever ser um diagnostico feito em tltima
instancia, implicando exames de neuroimagem normais, sem alteracbes nos vasos

cerebrais e/ou no LCR (16).

Tabela 3: Critérios de diagnéstico da “4.4 Cefaleia priméaria em trovoada”; adaptada da ICHD-3 (16)

Critérios de diagnoéstico:

A. Dor de cabeca severa que preenche os critérios B e C

B. Inicio abrupto, atingindo a intensidade maxima em <1 minuto
C. Duragéo de = 5 minutos

D. Nao pode ser melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Este diagnostico nao pode ser feito precocemente, pois, por exemplo, no caso da
SVCR, as alteracoes vasculares podem ndo ser evidentes num estagio inicial, como
referido anteriormente. Desta forma, “a provavel cefaleia priméria em trovoada nao é um
diagnostico que deve ser dado, mesmo que temporariamente” (16). Para evitar
diagnosticos equivocados, é recomendado efetuar estudos de neuroimagiologia (Angio-
RM ou Angio-TC) 3-4 semanas apo6s o inicio dos sintomas, em casos com achados
instrumentais negativos durante a fase aguda, com o objetivo de excluir a presenca de
vasoespasmo tardio (7). Contudo, a decisdo de conduzir estes exames deve ser sempre
baseada na melhor evidéncia cientifica disponivel para cada situacdo.
Independentemente da escolha de realizar mais exames ou nao, o paciente deve sempre
ser referido para consulta de neurologia, para que possa ser devidamente estudado e
acompanhado, sobretudo se tiver experienciado multiplos epis6dios de cefaleia em

trovoada (12).

E fundamental destacar que, quando uma cefaleia desse tipo é atribuida,

exclusivamente, a um desencadeante, como tosse, exercicio, atividade sexual, entre
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outros, deve ser codificada adequadamente, pois uma classificacao errada pode ser

perigosa (13,16).

Apesar de existirem davidas sobre a existéncia da cefaleia primaria em trovoada
como uma entidade isolada (6,13,16), existem alguns estudos que evidenciam que esta é
uma sindrome benigna e autolimitada, com relativamente bom prognéstico (10,11). Mais
estudos sdo necessarios para ampliar o conhecimento sobre a incidéncia, prevaléncia,

caracteristicas clinicas e prognostico da cefaleia em trovoada primaria.

3.5 Breve consideracao sobre o tratamento

O tratamento da cefaleia em trovoada envolve, tanto o alivio sintomético

analgésico, como o tratamento da causa subjacente.

Se houver evidéncia de vasoconstricdo, estd indicada a administracao de
nimodipina, um bloqueador de canal de calcio que relaxa o musculo liso, afetando,
principalmente, as artérias cerebrais (13). Pensa-se que este farmaco reduz o risco de
isquemia secundéria (770), porém véarios estudos sugerem que, embora possa reduzir o
numero e a intensidade dos ataques de cefaleia em trovoada, o seu efeito na prevencao
do desenvolvimento de hemorragia ou enfarte nao € claro (6,13). Desta forma, apesar de
ndo haver nenhum esquema terapéutico estabelecido, recomenda-se o uso de
nimodipina oral ou intravenosa, sendo que a dose ideal e a duracdo do tratamento ainda
nao estdo determinados (1,6,7,21). De igual modo, é prudente evitar vasoconstritores,
como triptanos, derivados da ergotamina, cocaina e drogas similares, durante o

tratamento (7,21).

Relatos indicam que a gabapentina foi eficaz no tratamento da cefaleia priméaria
em trovoada num caso especifico, ndo obstante o exato mecanismo de ac¢ao através do
qual a gabapentina diminui a dor de cabeca e a sua eficicia no geral ainda nao sao

conhecidos (1,7).

Em geral, como, o prognostico a longo prazo da cefaleia priméria em trovoada é
benigno, o tratamento tem como objetivo principal o alivio dos sintomas, garantindo
uma melhoria clinica. Quanto as cefaleias em trovoada secundarias, o tratamento sera
sempre individualizado de acordo com as melhores praticas médicas para cada causa

especifica.

22



Cefaleias em trovoada: abordagem em contexto de urgéncia e anélise de um caso clinico

4 O quisto coloide do terceiro ventriculo

4.1 Caracteristicas

O quisto coloide do terceiro ventriculo é uma condicao rara, que se pode
apresentar com cefaleia em trovoada. Os quistos coloides representam uma pequena
percentagem de todos os tumores intracranianos, entre 0,5% a 2% (73,74,78,79,81—-85),
mas, apesar da sua raridade, sao o tumor intrinseco ao terceiro ventriculo mais comum
(73,79). Correspondem a cerca de 15% a 20% de todas as massas intraventriculares

(79,82,83) e sao encontrados quase exclusivamente no terceiro ventriculo.

A incidéncia estimada de quistos coloides do terceiro ventriculo é de,
aproximadamente, um caso em cada milhao, com uma prevaléncia estimada de cerca de

um em varios milhares (78).

Embora este tumor tenha sido descrito pela primeira vez em 1858, a sua

caracterizacdo clinica, diagnostica e os métodos de tratamento nao foram descritos até

1933 (79,82).

De acordo com a literatura, nao ha distincao significativa na predisposicao entre
o género feminino e o masculino, todavia, alguns estudos mostram uma pequena

predominancia no sexo masculino (79,83,84,86).

Sao quistos benignos de crescimento lento, que estao presentes em todas as faixas
etarias, sendo que os sintomas costumam manifestar-se entre os vinte e os cinquenta
anos de idade, altura em que sao habitualmente diagnosticados (74,79—81,83,84,86).
Sao raros em idade pediatrica, com cerca de 1% a 2% dos casos a afetar criancas com

menos de dez anos (84).

A maioria dos casos ocorrem de forma esporadica, embora haja relatos de casos
familiares de quisto coloide do terceiro ventriculo. Pensa-se que a incidéncia aumentada
no gémeo (tanto mono- como dizigdtico) de um individuo afetado, pode estar
relacionada com o desenvolvimento comum in utero, o que demonstra uma significante

contribuicdo genética na etiologia dos quistos coloides (79,80,84).

A histogénese exata destes quistos nao é totalmente clara, continuando a ser

objeto de debate. As primeiras teorias favoreciam uma origem neuroepitelial rudimentar
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do plexo coroide, do epéndima ou do endoderma primitivo do intestino anterior (74,80).
Atualmente, investigacoes imuno-histoquimicas da parede e do contetido do quisto, em
comparacgao com outros tecidos, juntamente com os achados ultraestruturais, sugerem
consistentemente uma origem endodérmica dos quistos coloides (73,79,80). Estudos
indicam que a membrana do quisto coloide é originada durante o desenvolvimento fetal
do sistema nervoso central, a partir da migracao de células endodérmicas para o velum
interpositum. Este é preenchido, ap6s o nascimento, com uma matéria gelatinosa de
viscosidade variavel (86). Assim, a sua composicao inclui, geralmente, uma capsula
fibrosa exterior, formada por uma camada de tecido conjuntivo, e um revestimento
epitelial interior, constituido por uma tnica camada de células epiteliais escamosas,
cuboides ou colunares baixas, ciliadas e nio ciliadas. E frequente a presenca de células
mucosas caliciformes, que produzem uma matriz de substancia mucinosa. Este contetdo
dos quistos consiste num material amorfo e gelatinoso, apresentando uma coloracao de
acido periddica-Schiff (PAS) positiva (73,74,78,79,83,84). Os quistos coloides sdo,

portanto, malformac6es congénitas endodérmicas benignas, de crescimento lento.

Tipicamente, eles originam-se do aspeto rostral do teto do terceiro ventriculo e
projetam-se inferiormente, ocupando assim o quadrante antero-superior adjacente ao
forame de Monro (73,79,84). No entanto, podem ser encontrados noutras localizacoes,
como o lobo frontal, leptomeninges, cerebelo, tronco cerebral, convexidade cerebral,

regiao do quiasma 6tico e quarto ventriculo (83).

Estes tumores variam de tamanho, podendo ter desde alguns milimetros a varios
centimetros de didmetro, com o maior quisto relatado a atingir nove centimetros
(73,74,79). Os quistos podem crescer ao longo do tempo, devido a acumulacdao de
produtos de secrecdo (78). Ainda assim, os sintomas e as consequéncias ndo estao
correlacionados com o tamanho, uma vez que mesmo os mais pequenos podem provocar

a morte subita.

4.2 Manifestacoes clinicas e patofisiologia

Permanecem frequentemente assintomaticos até a idade adulta, devido ao seu
crescimento lento, o que faz com que sejam muitas vezes descobertos incidentalmente
em exames de imagem. Muitos mantém-se assintomaticos e sao descobertos apenas
durante a autopsia (73,74,82,83). Os quistos coloides assintomaticos e acidentais

correspondem, em média, a tumores mais pequenos e a doentes mais velhos, em
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comparagao com aqueles que apresentam sintomas (85). Quando os sintomas se
manifestam, podem apresentar-se de forma leve inicialmente, mas uma grande
percentagem dos pacientes experimenta uma deterioracao rapida e aguda do seu estado

geral (78,80).

Tanto os sintomas iniciais, como toda a apresentacao da sindrome clinica, podem
ser muito variaveis e, muitas vezes, inespecificos, sobrepondo-se aos de outras
patologias. Os sintomas sdo atribuidos ao aumento da PIC, em doentes pediatricos e em
adultos, devido a obstrucao a passagem do LCR (73,74,79,81,83). Cefaleias sao a queixa
sintomatica mais comum, estando presentes em cerca de 75% dos casos diagnosticados
(82,83). Ocorrem episddios de ataques severos de cefaleias em crescendo, de curta
duracao. As cefaleias habitualmente comecam de forma abrupta, sdo de intensidade
severa e tém uma natureza intermitente ou episddica, menos comumente podem ser
constantes ou com caracteristicas de enxaqueca. A dor é difusa e generalizada, mais
proeminente na regiao frontal e occipital e é reforcada por atividades que elevam a PIC
(tosse, espirros, defecacao, riso). Estas cefaleias sdo posicionais, pioram quando se esta
sentado na vertical e aliviam quando se esta deitado em decubito dorsal, ao contrario das
tipicas cefaleias secundarias a tumores intracranianos. Desta forma, ocorre no inicio da
manha ou pouco depois de o doente se levantar, visto que é desencadeada e intensificada
por mudancas na posicao da cabeca ou do corpo (12,73,78—80,82,83,86,87). A natureza
intermitente das cefaleias pode ser potencialmente causada pela obstrucao intermitente
do fluxo de LCR através do forame de Monro, com o quisto coloide a atuar num
mecanismo de “ball-and-valve”, resultando num rapido aumento da PIC
(73,74,78,79,82,83,88). Nauseas e vomitos estdo, em 50% dos casos, associadas aos

ataques episodicos de cefaleias (12,74,78,79).

Outros sintomas menos frequentes incluem distirbios da marcha, crises
atonicas, fraqueza sabita dos membros inferiores, visao turva, diplopia, papiledema (e
até mesmo edema unilateral do disco 6tico), acufeno, vertigens, tonturas, convulsoes,
distarbios psiquiatricos, alteragoes comportamentais, perturbagoes da memoria e da
capacidade de aprendizagem, deméncia progressiva ou flutuante e incontinéncia
urinaria ou rectal (73,74,78,80,82—-84,86—88). O exame neurologico pode revelar sinais

cerebelares, nistagmo, sinal de Babinski e hipo ou hiper-reflexia (73,74,79).

Nas criancas pequenas, mais frequentemente, ocorrem sintomas como apatia,
irritabilidade, perda de apetite e insonia, acompanhados de sonoléncia e caibras. Ja nos
adolescentes, observam-se mudancas na personalidade, comprometimento da memoria,

distirbios comportamentais e queda no desempenho académico (73).
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E possivel também complicar-se com perda de consciéncia, alteracdes do estado
mental, hidrocefalia obstrutiva, deterioracao aguda, coma e morte subita (12,73,74,78—
80,83,86). Estudos indicam que a presenca de crises atonicas corresponde a um maior
risco de morte, ocorrendo em cerca de um em cada trés individuos com quisto coloide no

terceiro ventriculo (84).

A duracao dos sintomas pode variar consideravelmente, desde algumas horas até
varios anos e, em alguns casos, a manifestacdo dos sintomas pode culminar numa
deterioracao aguda do estado do paciente. Além disso, os pacientes podem apresentar

longos intervalos sem sintomas entre os ataques (74,82,88).

A incidéncia de morte stubita atribuida a tumores cerebrais situa-se entre 0,16%
e 3,2%, sendo o quisto coloide do terceiro ventriculo responsavel pela maioria dos casos.
Estudos relatam a ocorréncia de morte stbita em, aproximadamente, 12% dos pacientes
com cisto coloide do terceiro ventriculo. Outros estudos revelam uma taxa de
mortalidade de até 69% em pacientes que apresentam sintomas de forma aguda. Estima-
se que pelo menos um terco dos pacientes sintomaticos enfrentam o risco de uma rapida

deterioracao ou morte stbita (73,74,82,83,86).

A causa definitiva deste fenomeno letal é ainda objeto de debate. Estudos
identificam duas principais causas plausiveis para a morte stbita devido ao quisto
coloide: o aumento agudo da PIC, pelo bloqueio do LCR através do mecanismo de “ball-
and-valve”, e a disfuncao cardiaca neurogénica. Tem sido postulado que o bloqueio
agudo do LCR pode causar hidrocefalia aguda, com herniagao rostrocaudal do tronco
cerebral e compressio medular, resultando no comprometimento da funcio
cardiorrespiratdria e morte cerebral, embora os mecanismos exatos subjacentes ainda
estejam por esclarecer. Este aumento repentino da PIC, com superaciao dos mecanismos
de autorregulacao do cérebro, pode ser provocado por hemorragia intraquistica. Nos
casos fatais de quisto coloide, € comum encontrar ventriculos dilatados e herniagao
cerebral na autdépsia, que confirmam esta hipétese. Outro mecanismo proposto é a
perturbacao do controlo do reflexo cardiovascular mediado pelo hipotalamo, através da
compressao de estruturas hipotalamicas proximas as paredes do terceiro ventriculo, que
explicaria a morte stibita quando nao héa sinais de hidrocefalia ou herniacao cerebral.
Como o hipotalamo tem um importante efeito regulador sobre o coracao, existe a
possibilidade de surgirem aberracoes nas vias cardiovasculares hipotalamicas em
consequéncia do efeito de massa do tumor, o que provocaria anomalias cardiacas reflexas
e uma possivel fatalidade subita. Foi observado atordoamento miocardio neurogénico,

possivelmente secundario a ativacao simpatica hiperaguda e intensa, nestes doentes com
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artérias coronarias normais vistas na angiografia. Uma outra teoria junta estas hipoteses
todas, considerando-as como fases de um unico processo dinamico. Este processo
depende do grau e da duracao da hipertensao intracraniana pré-existente, da rapidez de
aumento do volume intracraniano, da diminuicdo da complacéncia e altura das ondas da

PIC e do aumento da pressao no seio sagital (73,74,79,80,82—84,87—89).

Na maioria dos casos, a morte ocorre no inicio da manha, devido ao pico de
producao de LCR, explicado pela variacao circadiana da sua génese (82,83). Algumas
explicagoes sugerem que os precipitantes para a deterioracdo aguda podem ser o
traumatismo por forca bruta ou o barotrauma, como em viagens de avido. Algumas
teorias sugerem que eventos com trauma fisico ou barotrauma, como ocorrem em

viagens de aviao, podem ser os precipitantes da deterioracao aguda (779,88).

A morte subita pode ocorrer mesmo em quistos coloides de dimensdes modestas.
Nem o tamanho da lesdo, nem o grau de dilatacao ventricular associado, nem a duracao
dos sintomas tém sido considerados indicadores confiaveis do prognostico mais provavel
(74,79,84,86). Isto reforca a ideia de que fatores adicionais, além da presenca fisica do

quisto, podem contribuir para uma fatalidade inesperada.

Portanto, torna-se imperativo reconhecer prontamente as caracteristicas
invulgares das cefaleias associadas ao quisto coloide, uma vez que, apesar de nao ser
intrinsecamente perigoso, pode culminar em morte stbita. Identificar prontamente estas

cefaleias pode resultar numa diminuicao da taxa de mortalidade ligada a doenca.

A histoéria natural do quisto coloide nao esta claramente delineada, devido a sua
relativa infrequéncia e ao reduzido nimero de casos encontrados na literatura, ainda
assim, o esquema representado na figura 2 pretende retratar os eventos descritos pelas

teorias conhecidas e aceites atualmente.
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Figura 2: Patofisiologia do quisto coloide do terceiro ventriculo e os mecanismos que levam a morte stibita
(82,88)
LCR: Liquido cefalorraquidiano; PIC: Pressao intracraniana

4.3 Diagnoéstico

No diagnéstico diferencial do quisto coloide do terceiro ventriculo devem ser
consideradas condi¢bes como o ependimoma, o papiloma do plexo coroide e outros
gliomas intraventriculares, também o neurocitoma, ou, em casos raros, meningiomas
intraventriculares. Adicionalmente, outros tipos de quistos, como os ependimarios,
aracnoides e enterogénicos, devem ser avaliados. Massas que se projetam de baixo para
cima, comprimindo os recessos anteriores do ventriculo, podem igualmente bloquear o
fluxo de LCR entre o ventriculo lateral e o terceiro ventriculo, incluindo
craniofaringiomas, gliomas do quiasma 6tico e quistos suprasselares. Também é possivel

que o fluxo seja obstruido a partir do interior do cérebro, por astrocitomas, como o
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astrocitoma pilocitico, o astrocitoma subependimario de células gigantes o astrocitoma
difuso ou o glioblastoma. Embora menos comumente, processos inflamatorios,
parasitas, sarcoidose, malformacgdes cavernosas ou arteriovenosas, devem ser

ponderados, bem como aneurismas da artéria basilar (73,74,79,84).

E fundamental que este diagndstico seja reconhecido precocemente. Na
apresentacao inicial no SU, a histéria do doente, com uma anamnese detalhada, e o
exame fisico sao indispensaveis para se considerar a suspeita de uma lesao intracraniana,
como um quisto coloide do terceiro ventriculo, considerando os sinais e sintomas

previamente descritos

Os critérios de diagnostico para a cefaleia associada ao quisto coloide do terceiro
ventriculo definidos pela ICHD-3 implicam que haja demonstracao da presenca desse
quisto e que a cefaleia se tenha desenvolvido em relacao temporal com a evolucao do
mesmo (Tabela 4). Acrescentam, ainda, que a cefaleia deve ser recorrente, de inicio
subito e intenso, do tipo cefaleia em trovoada, que pode ser acompanhada pela reducao
ou perda do nivel de consciéncia e é, frequentemente, desencadeada por alteragoes

posturais ou pela manobra de Valsalva (16).

Tabela 4: Critérios de diagnostico da "7.4.1.1 Cefaleia atribuida ao quisto coloide do terceiro ventriculo";
adaptada da ICHD-3 (16)

Critérios de diagnostico:
A. Cefaleia que preenche o critério C
B. Foi demonstrado um quisto coloide no terceiro ventriculo
C. Evidéncia de nexo de causalidade demonstrada por ambos os seguintes elementos:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal com o desenvolvimento do quisto coloide, ou levou a
sua descoberta
2. uma ou ambas as seguintes caracteristicas:
a) a cefaleia é recorrente, com inicio em trovoada e acompanhada de reducao do nivel ou perda de
consciéncia
b) a cefaleia melhorou significativamente ou resolveu-se em relagiao temporal com o sucesso do
tratamento do quisto coloide

D. Nao é melhor explicada por outro diagnostico da ICHD-3

O diagnostico de quisto coloide do terceiro ventriculo é feito através da
combinacao da apresentacao clinica com os achados imagiologicos. Uma TC cerebral,

com e sem contraste, é normalmente o primeiro exame realizado, revelando uma lesao
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homogénea, bem delineada, arredondada ou ovoide no interior do terceiro ventriculo,
que pode ser hiperdensa, isodensa ou hipodensa, em relacdo ao parénquima cerebral
circundante (73,74,78—80). Raramente os quistos coloides captam contraste ou
demonstram calcificacdo na TC. No entanto, ocasionalmente, ap6s a injecao do meio de

contraste, a lesdo pode aparecer com realce e o quisto pode estar calcificado

(73,74,79,80).

Apesar de se realizar tipicamente uma TC primeiro, alguns especialistas
defendem que a RM ¢ a técnica de imagem ideal para a detecdo de quistos coloides do
terceiro ventriculo, proporcionando uma visao clara da localizacao do quisto em relacao
as estruturas envolventes (73,81). O aspeto dos quistos na RM pode variar
consideravelmente, apresentando uma grande variedade de sinais, mas esta tipicamente
mostra uma lesao hiperintensa em T1 e hipointensa em T2, como ilustrado na figura 3
(74,78-80,86). A TC é preferivel a RM apenas nos casos em que os quistos sdo

isointensos na RM (73).

Figura 3: Apresentacao do quisto coloide do terceiro ventriculo em RM

A RM ponderada em T1 (A) revela uma lesao hiperintensa; enquanto que a RM com imagem ponderada em
T2 (B) demostra uma lesdo hipointensa; adaptada de Roberts et al. 2021 e Zeineddine et. al 2021 (778,85)
RM: Ressonancia Magnética
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Ambos os exames, TC e RM, revelam, na maioria dos casos, ventriculomegalia
dos ventriculos laterais, com terceiro e quarto ventriculos de dimensoes proximas a
normalidade (78). A dilatacdo dos ventriculos é geralmente acompanhada por absorc¢ao
de liquido subependimaério periventricular, evidenciando-se como baixa densidade na
TC e sinal alterado na RM, particularmente proximas aos cornos frontais e aos trigonos
dos ventriculos laterais (73,79). O local da obstrucdo é normalmente indicado pelo
tamanho do terceiro ventriculo ou pelo aumento de um ou de ambos os ventriculos

laterais, embora a hidrocefalia sem sempre seja proporcional ao tamanho do quisto

(73,74).

Apesar de nao existirem contraindicagdes evidentes, a PL nio é recomendada
quando héa suspeita desta patologia, uma vez que existem relatos de varios casos de

deterioracao aguda e morte precipitados por PLs (73,74,79).

4.4 Abordagens terapéuticas e possiveis complicacoes

A abordagem do quisto coloide do terceiro ventriculo requer a colaboracao de
equipas multidisciplinares, incluindo médicos especialistas de neurologia e
neurocirurgia (73,79). Existem varias abordagens possiveis, desde apenas a observacao
até a intervencao cirtrgica. O tratamento ideal consiste em estabilizar o paciente,
normalizando a dindmica do LCR e diminuindo a PIC, se estas estiverem alteradas, com
o minimo de perturbacdo do normal funcionamento fisiol6gico, o que pode implicar ou
ndo a remocao do quisto. No SU este acompanhamento multidisciplinar é importante,
de forma a facilitar a decis@o sobre a necessidade de internamento ou o planeamento de

um procedimento cirdrgico, garantindo um seguimento proximo.

Em pacientes assintomaticos, com quistos inferiores a um centimetro, sem
evidéncia de hidrocefalia ou ventriculomegalia, é adequado seguir uma abordagem de
vigilancia. Alguns destes doentes podem permanecer sempre assintomaéticos e foi até
documentada a resolucao espontanea do quisto. A ocorréncia de deterioracao aguda e
morte subita apesar de menos provavel, nao deixa de ser um risco possivel. Portanto,
devem ser cuidadosamente observados através de uma avaliacdo clinica e radiologica
periodica, de forma a monitorizar potenciais alteracoes do tamanho da massa e/ou o
aparecimento de novos sintomas (79,80,85,86). No entanto, ainda nao existem
indicadores bem definidos para a intervencao cirtrgica ou marcadores de prognostico,

particularmente em individuos nos quais o quisto foi detetado incidentalmente (84).
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Em situacoes de emergéncia associadas a hidrocefalia aguda sintomatica, a
abordagem terapéutica prioritaria universalmente aceite é a derivacdo ventricular,
normalmente uma derivagao ventricular externa (DVE). Pacientes que apresentam
diminuicao do estado mental, devido a obstrucao do LCR pelo quisto coloide, requerem
diminuicdo da PIC imediata, de forma a evitar complicacoes graves, incluindo défices
neurologicos persistentes a longo prazo ou morte. Esta tratamento inicial é temporério,

visto que uma intervencdo neurocirdrgica para remocao da obstrucao é vital a longo

prazo (73,78,79).

De forma semelhante, num quisto associado a hidrocefalia em doentes de baixo
risco cirdrgico, a derivacgao ventriculo-peritoneal (DVP), com drenagem de um ou ambos
os ventriculos para a cavidade abdominal, pode ser utilizada como opcao de tratamento
viavel. As limita¢Ges associadas a este método incluem o facto de o tumor continuar
presente, exercendo pressao nas estruturas adjacentes e a necessidade de dependéncia
de um shunt, com o seu proprio conjunto de riscos e complicacoes (80,81). Embora a
derivacao do LCR, sem tratamento do quisto, tenha sido inicialmente defendida como
tratamento padrao, atualmente, os procedimentos microcirtrgicos assistidos por

endoscopia sao considerados a estratégia primaria mais apropriada (73).

Apesar da sua localizacao desfavoravel no terceiro ventriculo, existem multiplas
abordagens possiveis para a remocao destes quistos que tém sido bem sucedidas, cada
uma com as suas proprias vantagens e desvantagens. Além da observacao e da derivacao
do LCR, as opgoes de tratamento incluem aspiracdo estereotaxica do quisto,

microcirurgia, por via transcortical ou transcalosa, e cirurgia endoscdpica

(73,74,78,79,81).

A aspiracao estereotaxica consiste na aspiracao do contetdo do quisto, de modo
a aliviar a PIC e desobstruir a passagem do LCR, através de um dispositivo com um
sistema de coordenadas tridimensionais. A aspiracdo estereotaxica, com ou sem
visualizacao endoscoOpica concomitante, destaca-se pela sua precisao milimétrica. Pode
ser utilizada em pacientes que nao estao clinicamente aptos para a realizacdo de um
procedimento cirirgico mais agressivo, uma vez que € minimamente invasiva,
oferecendo uma recuperacao mais rapida e menor risco de complicacoes. Apesar dos
beneficios, esta abordagem pode ser desafiadora devido a variabilidade da viscosidade
do contetido do quisto e a resisténcia da sua capsula, que pode dificultar o acesso ao
interior do quisto. Embora alguns doentes possam nao requerer tratamento adicional
apos a aspiracao, os dados demonstram uma elevada taxa de recorréncia associada a esta

técnica. Para mitigar esse risco, a rutura parcial da parede do quisto e a aspiracao
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completa do seu conteido tém sido propostas como estratégias para limitar a
recorréncia. Ainda assim, a aspiracao estereotaxica tem caido gradualmente em desuso,

devido a alta taxa de recorréncia (73,81).

Considera-se que os doentes sintométicos, os com quistos de grandes dimensoes
ou os casos com hidrocefalia associada requerem tratamento cirargico. Historicamente,
o tamanho do quisto coloide tem sido um dos principais critérios para determinar a
necessidade de cirurgia, com a recomendacgao de resseccao cirdrgica para quistos com
mais de um centimetro. Estudos relatam que os doentes que sofrem declinio neurolégico
agudo e morte regularmente tém sintomas de longa data e um didmetro superior a um
centimetro. Contudo, o tamanho exato a considerar como critério minimo para a

ressecc¢ao ainda nao é totalmente claro na literatura médica (80,86,88).

Anteriormente, a craniotomia com abordagem transcortical ou transcalosa era o
procedimento padrao para tratar os quistos coloides do terceiro ventriculo, sendo
amplamente adotada durante algum tempo. Porém, esse tipo de cirurgia tem vindo a
perder terreno para abordagens menos invasivas. Atualmente, a resseccao cirurgica é
realizada utilizando diferentes técnicas cirargicas, como a microcirurgia, a cirurgia
endoscoOpica ou a microscopia assistida por endoscopia, uma vez que a simples aspiracao
demonstrou levar a recorréncia frequente dos sintomas. A escolha da abordagem
cirirgica para a ressecc¢ao varia entre os centros, sem um consenso nitido sobre qual a
via mais adequada (779,81,86). Embora as vias transcortical e transcalosa sejam as mais
comuns, também sao descritas outras op¢oes, como a via trans-sulcal, transventricular,
interforniceal, entre outras. Apesar dos desafios técnicos envolvidos, a excisdo cirdrgica

geralmente é considerada curativa.

A abordagem transcalosa é uma forma direta e segura de tratar o quisto coloide
do terceiro ventriculo, especialmente quando nao existe ventriculomegalia, pois esta nao
depende da dilatagdo dos ventriculos. Com esta abordagem podem ser alcancados
resultados favoraveis com tempo operatorio curto, elevada taxa de ressec¢ao total, bom
desempenho cognitivo a longo prazo e minima morbidade. Os tempos operatorios e de
permanéncia pos-operatéria podem ser comparaveis aos da técnica endoscdpica. No
entanto, esta via pode levar a maior incidéncia de lesoes forniceais ou enfartes venosos
e, embora raro, também foi observado vasoespasmo agudo. Na presenca de septum
pellucidum com variante anatémica cavum vergae, € mais seguro optar pela variacao
interforniceal da abordagem transcalosa. Apesar da abordagem transcalosa
interforniceal nao ser utilizada rotineiramente para atingir o terceiro ventriculo devido

aos riscos mais elevados, é mais facil na presenca desta variacao anatomica (73,80).
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Por sua vez, a via transcortical é adequada quando acompanhada de dilatagao dos
ventriculos laterais. Esta técnica envolve a criacdo de uma pequena abertura cortical,
com uma trajetéria cuidadosamente planeada em direcio ao forame de Monro,
utilizando instrumentos microcirtargicos padrao, com ou sem o auxilio da estereotaxia.
Apesar de proporcionar uma gestao segura e eficaz dos quistos coloides, é importante

ressaltar que tem uma incidéncia aumentada de convulsées pos-operatorias (773,80).

A utilizacdo crescente das cirurgias endoscOpicas para tratar lesdes cerebrais
representa uma evolucao significativa na neurocirurgia contemporanea. A combinacao
da técnica microcirdrgica com o controlo visual endoscopico oferece uma abordagem
minimamente invasiva, que € tanto segura quanto eficaz. Esta técnica pode ser efetuada
em ventriculos comparativamente menos dilatados, com relatos de taxas de
complicacoes semelhantes em ventriculos normais e com ventriculomegalia. No entanto,
a resseccao total permanece uma preocupacao. Na maioria das vezes, é utilizado um
Unico instrumento para a dissec¢cdo na técnica endoscopica, sendo que a utilizacao de
disseccdo bimanual pode melhorar a taxa de resseccdo. Entretanto, as dificuldades
associadas a disseccdo bimanual podem aumentar os problemas no controlo da
hemorragia e na excisao total da parede do quisto. A abordagem escolhida devera ser
adequada as caracteristicas do quisto e as particularidades da sua posi¢ao, por exemplo,
uma abordagem endoscopica transepto-interforniceal pode ser uma alternativa viavel
para quistos localizados numa posicao retroforaminal. Com esse propdsito, a imagiologia
pré-operatoria e a navegacao intraoperatoria revelam-se uma ajuda valiosa para planear
a localizacdo do orificio de perfuracdo. Além disso, o amplo campo de visao
proporcionado pelo endoscopio facilita a resseccdo do quisto através de uma abertura
menor, diminuindo a necessidade de corticotomia extensa. Nao obstante, em alguns
casos, pode ser necessario reduzir o tamanho do quisto através de coagulacao e succ¢ao
do material coloidal, para garantir a livre passagem do LCR pelo terceiro ventriculo
(80,81).

A resseccao endoscopica tem sido apoiada, por alguns autores, como uma opcao
de tratamento preferencial para quistos coloides assintomaticos e incidentais (81). De
uma forma geral, a melhoria continua das técnicas e instrumentos endoscopicos,
juntamente com bons resultados a longo prazo, estabelece este método como uma

alternativa eficaz as técnicas microcirtrgicas.

No entanto, de acordo com revisoes sistematicas e meta-analises, comparando as
abordagens endoscopica e microcirirgica de quistos coloides, a abordagem

microcirurgica apresenta taxas consideravelmente mais elevadas de remocao completa
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do quisto e taxas mais baixas de recorréncia e re-operacao. Nao foi observada diferenca
significativa em relacdo a taxa de mortalidade ou a necessidade subsequente de um
shunt. No entanto, a taxa de morbilidade global, incluindo convulsoes, infecoes da ferida,
défices de memoria e enfarte venoso, foi inferior no grupo endoscopico, sendo que as
convulsoes pos-operatorias foram especialmente superiores na abordagem transcortical.
Contudo, as ressecoes endoscopicas foram associadas a uma maior incidéncia de
ventriculite e meningite. Foi, ainda, observada uma melhoria crescente na taxa de
remocao completa do quisto utilizando métodos endoscopicos, devido a curva de
aprendizagem associada a nova tecnologia, bem como a avangos tecnoldgicos, como o
desenvolvimento de endoscopios com multiplos canais de trabalho. A perspetiva futura
inclui a possibilidade de endoscopia controlada por robot, que pode representar uma via

promissora na melhoria dos resultados cirargicos definitivos (81,86).

H4 uma variedade de abordagens disponiveis para a remocao de quistos coloides,
com os seus proprios pontos fortes, limitacoes e possiveis complicacdes. De um modo
geral, o tratamento cirtrgico dos quistos coloides, independentemente da abordagem
escolhida, é geralmente considerado seguro e eficaz. A selecao da abordagem adequada
deve ter em conta a anatomia inica do paciente, o tamanho dos ventriculos, a posicao do

quisto, os recursos disponiveis e a experiéncia do proprio cirurgiao.

Além das complicacdes ja mencionadas anteriormente, existem outros eventos
adversos associados a estas intervengoes cirurgicas, sendo a hemorragia intraventricular
um dos mais comuns. Esta hemorragia pode ocorrer a partir da margem ependimaria do
ventriculo lateral, sendo, geralmente, desencadeada por movimentos inadequados do
endoscopio ou introducao incorreta do mesmo nos ventriculos. A hemostasia adequada
antes da entrada no ventriculo é essencial para evitar que o sangue escorra do local do
orificio de perfuracao para o ventriculo. Durante o procedimento, é importante dissecar
cuidadosamente a parede do quisto das estruturas circundantes, para evitar a
danificacdo dos vasos adjacentes, tendo especial atencdo a tela coroideia. As pequenas
hemorragias durante o procedimento sao comuns e geralmente de origem venosa,
devendo ser controladas com irrigacdo abundante e, em locais de sangramento
identificados, deve-se tentar realizar cauterizacao. Manter o acesso ventricular € crucial
em casos de hemorragia grave e, em situacdes em que as técnicas endoscOpicas nao
permitem controlar o sangramento, a conversao para cirurgia aberta pode ser necessaria
(80).

Outra possivel complicacao é a lesao do férnice, especialmente em casos com um

forame de Monro pequeno. Estas lesoes podem ser causadas pela ponta do endoscopio,
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quando o orificio de perfuracao é posicionado incorretamente. Tanto em cirurgias
endoscoOpicas, como nas microcirurgias, o comprometimento da memaoria pés-operatoria
nao € incomum e esta relacionado ao trauma cirtrgico dos fornices. Para evitar este tipo
de lesoes, a penetracao no cérebro nao deve exceder cinco a seis centimetros a partir do
orificio de perfuracao e a direcao do endoscopio deve ser precisa. Um planeamento
cuidadoso e adequado do local do orificio, a minimizacio de movimentos laterais
significativos e a utilizacdo de endoscopios de dimensodes reduzidas sdo medidas

preventivas que podem ajudar a evitar lesoes do férnice e outras lesoes neurais (779,80).

A perda de memoria a curto prazo é uma consequéncia bem conhecida da
microcirurgia por via transcalosa. No entanto, foram descritos défices de memoria
persistentes ou agravados no poés-operatorio para todas as abordagens cirdrgicas,

incluindo as ressec¢oes menos comuns, como as infratentoriais-supracerebelares (86).

O hematoma subdural é uma complicacgdo rara, que pode ser causada pela rapida
drenagem de grandes quantidades de LCR dos ventriculos, especialmente quando o
orificio de perfuracdo naos e encontra na posicdo mais alta. Pode ocorrer, também,
devido a separacdo do cortex cerebral da dura-mater, durante a introducdo de um
dispositivo para acesso ventricular, considerando que a hemorragia extradural ou dural
pode infiltrar-se no espaco subdural. Para prevenir esta complicacdo, é fundamental
evitar a drenagem rapida de grandes quantidades de LCR, garantir a reposicao com
solucdo de Ringer com lactato do LCR perdido para evitar o colapso cerebral, assegurar
uma incisao cortical adequada para a introducao do endoscépio e controlar todas as

fontes de hemorragia antes da abertura da dura-mater (80).

A fuga de LCR pode ocorrer devido a PIC elevada ou a um manto cortical pouco
espesso, além de uma grande abertura dural ou cortical, podendo cessar
espontaneamente ou persistir por longos periodos. Para prevenir essa complicacao, é
essencial controlar adequadamente a PIC, fazer uma pequena abertura dural e selar a

margem cortical com uma esponja de gelatina absorvivel (80).

Destaca-se, portanto, a relevancia do acompanhamento regular com exames de
imagem apoOs a cirurgia, para auxiliar na detecao destas eventuais complicacoes,
monitorizar o aparecimento de recorréncias precoces e, ainda, avaliar a eficacia do
tratamento ao longo do tempo. A TC po6s-operatoria desempenha um papel fulcral na
detecao de qualquer hemorragia intraventricular, na avaliacao da presenca ou auséncia
de hidrocefalia e na determinacio da extensdo da remocao do tumor, entre outros

aspetos pertinentes (80).
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4.5 Prognostico

O prognostico dos quistos coloides do terceiro ventriculo varia dependendo de
varios fatores, como o diagndstico precoce, o tamanho do quisto, a extensao da ressecgao
cirurgica, a restauracdo da via normal do LCR, a presenca de complicacoes pos-
operatorias e a resposta ao tratamento. Em geral, tém um prognostico a longo prazo
relativamente favoravel quando diagnosticados precocemente e tratados
adequadamente, embora em criancas, os quistos coloides possam apresentar um

comportamento mais agressivo.

A ressecgao cirurgica completa do quisto geralmente melhora significativamente
os sintomas e pode resultar em remissao a longo prazo. Entretanto, o risco de recorréncia
do quisto deve ser considerado, sendo que a excisao total e/ou coagulacao da parede do
quisto é o ideal, traduzindo um risco de recorréncia minimo. Em casos de excisao
subtotal, deve realizar-se a coagulacao da parede do quisto, assim, a sua capsula residual
permanece normalmente assintomatica durante longos periodos, com pouca
probabilidade de crescimento futuro. A recorréncia da lesao é, entdo, mais a excecao do

que a regra (73,80).
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5 Caso clinico

Um homem jovem de vinte e trés anos, do sexo masculino, caucasiano, foi
admitido no SU, de madrugada, com queixas de cefaleias intensas e periodos de

desorientacao.

Previamente saudéavel, sem historico significativo de doencas na infiancia ou
doencas do adulto, negou medicacdo habitual, seguimento noutras consultas,
internamentos hospitalares ou intervencoes cirdrgicas anteriores. Mantinha hébitos
alimentares saudaveis, nao era sedentario e nao tinha histoéria relevante de consumo

tabagico, alcodlico ou de drogas recreativas.

Apresentava antecedentes familiares marcados por alguns casos de neoplasia do
lado do avé materno e pelo diagnostico de Alzheimer da avé materna aos 54 anos. Sem
doencas de transmissao genética conhecidas ou casos de doenca ou morte na familia com

a mesma sintomatologia do paciente.

Oito meses antes do episddio descrito, os sintomas comecaram a manifestar-se,
com cefaleias severas intermitentes, com 3 dias de evolucdo, que motivaram uma
primeira ida ao SU. Esse periodo correspondeu com algumas alteracoes na vida pessoal
e familiar, como o término de uma relacao, o divorcio dos pais e mudanca de casa, sendo

que os sintomas foram atribuidos a uma possivel cefaleia de origem psicogénica.

Estes episodios ocorreram de forma recorrente, sem nova ida as urgéncias.
Porém, dois meses apos a primeira manifestacdo dos sintomas, o paciente sofre uma
queda, com traumatismo cranioencefalico leve, sem perda de consciéncia, mas com
presenca de confusdo mental e amnésia retrograda para os minutos antes da lesdo. Foi
chamada uma ambulancia para o local, tendo sido transportado até ao SU do hospital
mais proximo. Apo6s avaliacdo inicial das lesoes e realizacao de exame neuroldgico, ficou
em observacao, sem realizacao de exames de imagem adicionais. O paciente manteve-se
totalmente acordado, alerta e consciente, com funcao neurologica normal e sinais vitais
estaveis, tendo alta hospitalar, com observa¢ao domiciliar. Passou as vinte e quatro horas
seguintes a alta deitado no leito, porém, apos esse tempo, retomou a sua atividade

quotidiana normal, sem outros constrangimentos, de acordo com o proprio e familiares.
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Trés meses antes do ultimo acontecimento, voltou a experimentar dois episddios
marcados por cefaleias de grande intensidade, mais severas que as anteriores, sem
resposta a medicacdo analgésica, acompanhadas por vomitos. Desde essa altura, o
paciente apresentava perdas de memoria, irritabilidade crescente, flutuacées de humor

constantes, mudancas comportamentais e, até, isolamento social.

No ultimo episodio, a quarta crise, o paciente sentiu, ao final do dia, as cefaleias
mais severas que ja tinha sentido até ai. Estes sintomas tinham um quadro de evolucao
de dois dias, com agravamento da intensidade. Durante os primeiros episédios deste
quadro, as cefaleias cediam apdés a toma de paracetamol, mas foram deixando de
responder, progressivamente, nos oito meses seguintes. Nesse momento, eram de
intensidade severa, em crescendo, comecando de forma abrupta, sem fatores de alivio e
agravadas pelo movimento e por estimulos sonoros. O paciente estava no seu domicilio,
deitado, assumindo uma postura retraida e manifestando desconforto acentuado,
expresso por gemidos audiveis. Recusou-se a ir ao hospital, porém, apds alguma
insisténcia, a mae leva-o para o SU mais proximo naquela madrugada. Apresentava
momentos de desorientacao e teve dificuldades em vestir-se sozinho e deslocar-se até ao

carro.

Ao chegar ao hospital, tinha dificuldades em manter a cabeca erguida,
demonstrando fraqueza muscular, com necessidade de apoio para sustentar a posicao
sentado; consequentemente, preferia adotar uma posicdo em declibito, numa atitude
antidlgica. Tendo em conta o quadro clinico de "cefaleias ha dois dias e periodos de

desorientacdo” ¢ medicado adequadamente e fica em observagao.

Por volta das sete horas da manh3, tera feito uma crise convulsiva, apés a qual foi
pedida a primeira TC-CE, revelando hidrocefalia aguda, com lesao do terceiro ventriculo,
provavelmente um quisto coloide. A figura 3, reproduzida de Alshuaylan et al. (90),
mostra uma TC-CE semelhante a do paciente deste caso clinico. Posteriormente entrou
em paragem respiratoria, seguida de paragem cardiorrespiratoria, tendo sido aplicadas

medidas de reanimacao imediatamente.
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Figura 4: TC-CE

TC-CE demonstrando uma lesao arredondada hiperdensa na linha
média, localizada perto do forame de Monro, consistente com um
quisto coloide (seta), com ventriculos laterais proeminentes e
sinais de hidrocefalia; reproduzida de Alshuaylan et al., 2021 (90)
TC-CE: Tomografia Computadorizada Cranioencefélica

Foi transferido para um hospital central, ap6s contacto com a equipa de urgéncia
de Neurocirurgia, onde deu entrada na sala de emergéncia na mesma manha. Chegou
ventilado e sem qualquer sedacdo, sendo a tultima medicacdo olanzapina (cinco
miligramas), pelas trés da manha. A observacdo na sala de emergéncia, apresentava uma
pontuacio de trés na Escala de Coma de Glasgow adaptada para doentes entubados. A
avaliacdo neuroldgica, tinha midriase fixa, reflexos corneos ausentes bilateralmente;
reflexo vestibulo-coclear ausente e outros reflexos do tronco ausentes, ventilado e sem

drive respiratorio.

Foi decidido, em discussdao da equipa de urgéncia de Neurocirurgia, que iria ao
bloco operatério para colocacdo de um dispositivo de DVE, sendo que é um caso com
uma situacdo de prognéstico vital reservado. Foi colocada a DVE, no ponto de Kocher
direito, observando-se a saida de LCR cristalino, com elevada pressao. Além disso,
define-se como plano de acompanhamento elevar a cabeceira do paciente a trinta graus

e manter a DVE com pressao de abertura a quinze centimetros de agua.
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O seu estado de satde deteriorado manteve-se, sendo declarada morte cerebral

ao segundo dia de internamento.

5.1 Discussao

O quisto coloide do terceiro ventriculo é uma causa rara de cefaleia em trovoada,
que deve ser prontamente identificada aquando da sua manifestacio em

descompensacao aguda.

E importante notar que a presenca de cefaleia em trovoada, caracterizada por
uma dor suibita e extremamente severa, €, por si s6, um sintoma de alerta que requer uma
avaliacdo diagnostica completa para descartar causas graves e potencialmente fatais,

COmo neste caso.

O paciente do caso apresentado enquadra-se na faixa etaria em que os quistos
coloides podem manifestar-se sintomaticamente, conforme relatado em casos
anteriores. Apesar de previamente saudavel, ao longo de oito meses, ele revelou um
padrao tipico de sintomas desta patologia, com cefaleias severas a comecar
abruptamente, aumentando em intensidade, frequéncia e duracao dos episodios. A
evolu¢do do quadro clinico, com o agravamento progressivo dos sintomas, é consistente
com relatos anteriores de casos de quisto coloide. E possivel que esta apresentacdo tenha
sido causada pelo aumento da PIC através do mecanismo de “ball-and-valve” do quisto

coloide.

A evolucdo do quadro clinico, com a persisténcia de cefaleias intensas, associadas
a vomitos, periodos de desorientacgio e perda progressiva de memoria e funcao cognitiva,
particularmente no episédio final, deve levantar a suspeita de uma condicdo
intracraniana subjacente, como o quisto coloide do terceiro ventriculo, quando avaliado
no SU.

O episddio de queda com traumatismo cranioencefalico leve, seguido por
confusdao mental e amnésia retrograda, é outro aspeto relevante da historia clinica.
Embora o paciente tenha sido avaliado e recebido alta apos observacao, é possivel que
esse evento tenha sido um indicador precoce da patologia subjacente, apesar da auséncia
de anormalidades evidentes nos exames iniciais. Em retrospetiva, é possivel perceber

que teria sido adequado um estudo mais exaustivo do caso, incluindo a realizacao de um
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exame de imagem, como uma TC, que, possivelmente, poderia revelar a presenca do
quisto coloide mais precocemente. A realizacao oportuna de TC ou RM pode ajudar a
estabelecer um diagnostico atempado do quisto coloide e, assim, evitar a ocorréncia de

complicacoes fatais.

Na ultima admissao hospitalar, apos a realizacdo de TC e identificacao da
provavel causa do quadro clinico, a colocagdo de uma DVE foi uma escolha acertada
como medida de alivio imediato da hidrocefalia aguda, dada a urgéncia da situacao.
Lamentavelmente, o quadro ja nao foi possivel de reverter, apesar das medidas
terapéuticas adotadas. Este desfecho destaca a complexidade da condicao associada e,
mais uma vez, a importancia de uma abordagem diagnostica e terapéutica precoce para

maximizar a probabilidade de recuperacao.

Observa-se, também, que o paciente ficou em coma durante a madrugada, o que
esta de acordo com a variacao circadiana na producao de LCR humano, com um pico de
producdo noturna, que é cerca do dobro dos valores diurnos. Na maioria dos casos
relatos, a morte ocorreu durante a madrugada, embora essa associacdo exija mais

estudos para uma conclusao definitiva.

Em resumo, este caso sublinha a necessidade de uma abordagem abrangente e
multidisciplinar na abordagem de pacientes com cefaleia em trovoada e sintomas
neuroldgicos progressivos, enfatizando a importincia da vigilancia continua, da
avaliacdo clinica rigorosa e da intervencao terapéutica oportuna para otimizar os

resultados clinicos.
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6 Conclusoes

O objetivo desta dissertacdo de rever as causas da cefaleia em trovoada e propor
meios adequados para uma abordagem diagnostica eficaz foi alcancado. A presente tese
proporcionou uma analise abrangente da cefaleia em trovoada, um sintoma desafiador
que demanda uma compreensao complexa para um diagnostico e tratamento eficazes e

eficientes.

Apesar de este termo ter sido introduzido ha menos de quarenta anos, ja foi
associado a mais de cem etiologias diferentes. Reconhecendo a HSA como a causa mais
comum de cefaleia em trovoada secundaria, é fundamental comecar a avaliacao inicial
tendo em conta esse possivel diagnostico. Portanto, é essencial comecar com a realizacao
de uma TC, que pode identificar varias das causas subjacentes a cefaleia em trovoada. Se
este exame de imagem nao permitir um diagnostico conclusivo, outras op¢oes, como uma
PL ou uma RM, podem ser consideradas, de acordo com as suspeitas clinicas e com a
histéria recolhida. Apenas apds exclusdo de todas as causas possiveis, deve ser
considerada a hipotese de cefaleia primaria em trovoada, embora nao haja evidéncias

definitivas de que essa entidade exista de forma isolada.

No contexto do quisto coloide do terceiro ventriculo, uma malformacao congénita
endodérmica, foram descritas as suas caracteristicas histologicas, epidemioldgicas e
clinicas, bem como a patofisiologia, abordagem diagnostica, terapéutica e progndstico,

cumprindo com os objetivos.

Conclui-se que esta é uma causa rara da cefaleia em trovoada, com uma
incidéncia estimada de nove décimas de unidade em cada milhdo. Composto por uma
capsula fibrosa exterior e um revestimento epitelial interior, o quisto produz uma
substancia mucinosa. Pode ser assintomético ou apresentar-se com sintomas atribuidos
ao aumento da PIC, devido a sua localizacao adjacente ao forame de Monro. O sintoma
mais comum sdo as cefaleias, que tém, frequentemente, apresentacdo em trovoada.
Nalguns casos, em ultima instancia, pode ocorrer deterioracao aguda, culminando em
morte stbita. As teorias aceites atualmente atribuem a morte aos processos de herniacao
cerebral e/ou atordoamento miocardico neurogénico. O diagnostico € normalmente
confirmado através da realizacao de uma TC e existem varias abordagens terapéuticas,
desde medidas para estabilizar situacoes de emergéncia, como abordagens cirdrgicas

para um tratamento definitivo. E importante conhecer as possiveis complicacoes
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cirurgicas e como proceder para as evitar. No geral, esta condi¢ao tem um prognostico

favoravel a longo prazo, se detetada e tratada precocemente.

O estudo do caso clinico possibilitou uma compreensao mais profunda da
abordagem das causas da cefaleia em trovoada, destacando a importancia de uma
avaliacdo completa e multidisciplinar do paciente, que inclui histéria clinica detalhada,
exame fisico minucioso e uso de exames de diagnoéstico adequados. Uma conclusao
significativa é a importancia da suspeita precoce de patologias intracranianas graves,
como o quisto coloide, em pacientes que se apresentem no SU com cefaleia em trovoada
e sintomas neurologicos progressivos. Recomenda-se a adog¢do de um algoritmo
diagnostico apropriado e atualizado, enfatizando a realizacdo consciente e eficaz de

exames de imagem.

No entanto, reconhece-se que existem limitacGes inerentes a analise do caso
clinico, como a falta de dados longitudinais detalhados, que podem ter influenciado a
extensao das conclusoes inferidas. Além disso, a raridade do quisto coloide do terceiro
ventriculo e a variedade de apresentacoes clinicas tornam dificil generalizar estes

resultados para outras populacoes ou contextos clinicos.

Este trabalho sugere véarias direcOes para pesquisas futuras, incluindo a
necessidade de elaboracao de um algoritmo de diagnostico das cefaleias em trovoada
amplamente aceite, que considere todas as opcoes etiologicas, de acordo com dados
precisos da respetiva incidéncia e prevaléncia, privilegiando o uso de meios de
diagnostico adequados a melhor préatica clinica. Reconhece-se que os critérios de
diagnostico atuais podem necessitar de ser alterados a medida que forem sendo relatadas
apresentacoes clinicas e angiograficas mais variadas. Adicionalmente, seria importante
alargar estes estudos a populacbes mais amplas, através da realizacao de estudos
prospetivos, no sentido de compilar uma lista abrangente de potenciais causas de cefaleia
em trovoada, percebendo a verdadeira dimensao e impacto das mesmas e, em particular,
dos quistos coloides do terceiro ventriculo. O tratamento da cefaleia primaria em
trovoada também é um campo que necessita de mais exploracdo, visando a melhoria os

resultados clinicos e a qualidade de vida dos pacientes afetados.

Em ultima analise, esta tese enfatiza a importancia da educacao médica
continuada, da pesquisa cientifica e do desenvolvimento de diretrizes clinicas atualizadas
para melhorar a abordagem das cefaleias em trovoada, especialmente em contextos de
urgéncia. Reforca, ainda, a importancia da abordagem multidisciplinar, com colaboracao
interdisciplinar, aliada a uma abordagem holistica no cuidado clinico. Enfatiza-se a

necessidade de vigilancia continua, avaliacao clinica rigorosa e intervencao terapéutica
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oportuna para mitigar complicacoes graves e melhorar os resultados clinicos,

promovendo, desta forma, o bem-estar dos pacientes.
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8 Apéndices

Abaixo, encontra-se a declaracdo de consentimento informado, assinada por um

dos pais do paciente retratado no caso clinico em analise nesta dissertacao.

DECLARACAO DE CONSENTIMENTO INFORMADO

Assunto da prova de

mestrado: Ct_(‘] ofiiod> s -);IOUOD\CJ/GV

Autor correspondente: Tebwe. éo\u\}*()')/

vo, (D .o complco do

familiar), declaro ter sido devidamente esclarecido/a sobre o estudo de caso no qual o

meu/minha familiar falecido/a,

(nome completo do familiar

falecido), ira participar.

Compreendo e concordo com 0s seguintes pontos:

”

1. Estou ciente de que o objetivo deste estudo é meramente académico, sendo
parte integrante da Tese de Mestrado da aluna Telma Curado Rodrigues
Ferreira Santos, estudante do Mestrado Integrado em Medicina, na Faculdade
de Ciéncias da Satde da Universidade da Beira Interior, sob a orientacdo do
Professor Doutor Francisco José Alvarez Pérez.

2. As informacdes serdo publicadas sem identificagdo do nome do/a meu/minha
familiar, sendo tomadas todas as precaugdes para garantir a preservacdo do
anonimato. No entanto, reconheco que o anonimato completo ndo pode ser
assegurado, havendo a possibilidade de identificacdo por terceiros, como
profissionais de satide que tenham prestado cuidados ao/a meu/minha parente
ou familiares proximos.

3. Sei que tenho direito a nao participar sem que isto represente qualquer tipo de
prejuizo.

4. Posso retirar o meu consentimento a qualquer momento antes da publicacao
dos resultados. Contudo, apds autorizacdo para publicacdo, o consentimento
nao poderi ser revogado.

5. Compreendo que todas as informacgées recolhidas durante o processo serao

utilizadas apenas para os fins deste estudo.

Pelo presente, manifesto expressamente a minha concordancia e o meu consentimento

livre e esclarecido para participar no estudo de caso acima descrito.
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Eu confirmo que li e compreendi este documento de Consentimento Informado e tive a
oportunidade de fazer perguntas e esclarecer quaisquer dividas antes de concordar em

autorizar a participa¢do do/a meu/minha familiar falecido/a neste estudo.

Estou a dar o meu consentimento voluntario para a inclusdo do/da meu/minha familiar
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Assinatura do familiar:g
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#” ALVAREZ PEREZ,
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Assinatura do orientador: (AUTENTICACION)
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