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“... dentists should be familiar with Chronic
Paroxysmal Hemicrania in order to avoid
unnecessary, irreversible dental treatment.”

(SARLANT, et al., 2003, p. 74).



RESUMO

A Hemicrania Paroxistica (HP) é uma cefaleia trigeminoautondémica descrita como uma dor
intensa e estritamente unilateral, que ocorre em regides orbital, supraorbital e temporal, ou
qualquer outra combinacdo destas areas. Pode ter apresentagdes na face e coexistir com outras
condi¢des, como a Disfungdo Temporomandibular (DTM), levando a possibilidade de
diagnésticos equivocados. Paciente do sexo feminino, 45 anos, compareceu a uma consulta com
um especialista em dor orofacial apresentando cefaleia recorrente intensa caracterizada por uma
queimacdo, latejante, e estritamente do lado direito, associada a sintomas autondmicos
ipsilaterais e dor orofacial. Durante as crises, a dor era percebida na regido maxilar seguida de
dor disseminada para a cabega. A avaliacdo interdisciplinar (dentista e neurologista),
juntamente com responsividade absoluta a indometacina, assim como ressonancia magnética
cerebral dentro dos padrdes de normalidade, levaram ao diagnostico de HP episddica primaria
com apresentacdo facial e dor miofascial ipsilateral dos musculos mastigatorios, permitindo o
manejo adequado de ambas as condi¢des. Os cirurgides-dentistas devem compreender as
cefaleias, tais como a HP, que podem ter apresentacdes na face, e a possibilidade de
coexisténcia com a DTM, para evitar diagnosticos equivocados e manejo inadequado. A HP
pode ser percebida, pela primeira vez, na face, e pode estar associada a dor interparoxistica.
Nesses casos, ¢ necessaria uma anamnese € avaliacdo clinica eficientes seguidas de uma

abordagem interdisciplinar.

Palavras-chave: Hemicrania Paroxistica; Cefalalgias Autondmicas do Trigémeo; Sindrome

da Disfun¢do da Articulagdo Temporomandibular; Dor Facial; Relatos de Casos.



ABSTRACT

Paroxysmal Hemicrania (PH) is a trigeminal autonomic cephalalgia described as a severe and
strictly unilateral pain, which occurs in paroxysms at orbital, supraorbital and temporal region,
or in combination of these sites. It may have representations in the face and be coexistent with
other conditions, such as Temporomandibular Disorders (TMD), leading to the possibility of
misdiagnosis. A 45-year-old woman presented to an Orofacial pain specialist presenting
recurrent severe, burning, throbbing, strictly right-sided headache associated to ipsilateral
autonomic symptoms and orofacial pain. During attacks, the pain was perceived on the
maxillary region followed by pain spread to the head. Interdisciplinary evaluation (dentist and
neurologist), along with absolute responsiveness to indomethacin and normal Brain Magnetic
Resonance imaging led to the diagnosis of primary Episodic PH with facial representation and
ipsilateral myofascial pain of masticatory muscles enabling a proper management of both
conditions. Dentists should be aware of PH with facial representation and the possibility of
TMD coexistence in order to avoid misdiagnosis and inadequate management. PH may be first
perceived on the face and may be associated with interparoxysmal pain. In these cases, efficient

anamnesis and clinical evaluation followed by an interdisciplinary approach is needed.

Keywords: Paroxysmal Hemicrania; Trigeminal autonomic cephalalgias; Temporomandibular

joint disorders; Facial pain; Case reports.
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1 INTRODUCAO

De acordo com a Classificagdo Internacional de Cefaleias (ICHD),[ 1] a cefaleia ¢ descrita como
uma dor localizada acima da linha orbitomeatal. Além disso, a dor facial é descrita como dor
abaixo da linha orbitomeatal, acima do pescoco até aos pavilhdes auriculares. Embora a
designacao cefaleia indique uma dor localizada na cabeca, reconhece-se também que algumas
cefaleias podem ter apresentagdes na face [2] como dissemina¢do da dor ou como coativagao
da primeira, segunda e/ou terceira divisdo do nervo trig€meo. [2]

Em 2020, devido a necessidade de uma classificagdo clara das dores orofaciais, foi publicada a
primeira edi¢do da Classificagdo Internacional de Dor Orofacial (ICOP) [3] na versdo Beta.
Com base nisso, e de acordo com as diretrizes do ICOP, os pacientes que apresentam dor
exclusivamente na regido facial que se assemelha a cefaleias primarias devem ser
diagnosticados de acordo com essa classificacdo.

Os dentistas sdo muitas vezes os primeiros profissionais procurados em casos de dor orofacial,
[4-6] e o conhecimento das condigdes que podem ter apresentagdes nas regides orofaciais ¢
imprescindivel para reduzir diagndsticos erroneos e manejos inadequados. A disfuncao
temporomandibular ¢ um termo coletivo que abrange uma série de problemas clinicos que
envolvem os musculos mastigatdrios, a articulacdo temporomandibular (ATM) e as estruturas
associadas.[7] E a dor cronica mais comum que acomete a face [8] e estd frequentemente
associada a cefaleias primarias.[9]

As cefaleias trigeminoautonomicas (CTAs) compreendem achados clinicos de cefaleias
unilaterais, com sinais autondmicos parassimpaticas ipsilaterais a cefaleia.[1] A hemicrania
paroxistica (HP) ¢ classificada como uma CTA. E descrita como uma dor severa, estritamente
unilateral, que se localiza em regido orbital, supraorbital, temporal ou em qualquer combinagado
desses locais, com duracdo de 2 a 30 minutos e ocorrendo pelo menos 5 vezes ao dia. As crises
geralmente estdo associadas a hiperemia conjuntival ipsilateral, lacrimejamento, congestao
nasal, rinorreia, sudorese frontal e facial, miose, ptose e/ou edema palpebral. Essa cefaleia ¢
absolutamente sensivel a indometacina.[1]

A HP também ¢ uma cefaleia primaria rara com apresentacao facial infrequente [10-11]. Devido
a sua localizacdo, pode ser confundida [12] ou, ainda, coexistir com a DTM.[13] Com isso,
entender os envolvimentos faciais das cefaleias primarias pode ser Util para compreender
melhor sua fisiopatologia e estabelecer um tratamento adequados.[11] O objetivo deste

manuscrito ¢ relatar um caso de HP com apresentagdo na face e DTM associada.
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2 RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 45 anos, parda, procurou um especialista em dor orofacial com
queixa de cefaleia unilateral, bem como dor facial e otalgia concomitante. A cefaleia foi descrita
como intensa (classificada em 10 na Escala de Avaliagdo Verbal), em queimacdo, latejante e
estritamente do lado direito, iniciando-se no musculo masseter, estendendo-se para as regioes
fronto-orbital, auriculotemporal e maxilar (Figura 1). As crises de dor foram associadas a
sintomas autondmicos ipsilaterais (hiperemia conjuntival, ptose, congestdo nasal,
lacrimejamento e edema facial). Fotofobia e fonofobia também estavam presentes. A paciente
relatou o inicio das crises de dor aos 23 anos. Naquela época, e repetitivamente ao longo de
varios anos, ela passou por avaliagdes odontoldgicas com uma variedade de profissionais, todos
os quais a diagnosticaram com DTM e bruxismo do sono. As crises de dor costumavam ocorrer
varias vezes em um periodo de 20 dias, separadas por periodos de remissdo que geralmente
duravam de dois a quatro anos. A paciente referiu dificuldades para estabelecer a duragdo da
crise de cefaleia e relatou episodios de dor que duravam aproximadamente 6 horas, que eram
caracterizados por crises de dor intensa intercaladas com periodos de desconforto. As crises
apresentavam preponderancia no periodo noturno, despertando-a do sono, e eram mais comuns
quando estava estressada. Os tratamentos anteriores incluiram o uso de placa oclusal
estabilizadora durante o sono, bem como a prescri¢ao de relaxantes musculares, que foram tteis
para reduzir a dor na face. Além disso, foi realizada exodontia do segundo pré-molar superior
direito, pois a paciente relatou odontalgia e acreditava ser a fonte da dor.

A avaliagdo intraoral evidenciou lesdo cervical ndo cariosa classe V no primeiro pré-molar
superior direito e auséncia do segundo pré-molar superior direito. A radiografia panoramica
ndo evidenciou anormalidades. A avaliagdo clinica mostrou alodinia e hiperalgesia nas regides
fronto-orbitaria e auriculotemporal, além de dor miofascial nos musculos temporal direito (com
referéncia na ATM) e masseter (com dor com referéncia no primeiro molar superior direito e
regido edéntula do pré-molar superior direito).

As caracteristicas da dor e os sintomas associados atendiam aos critérios diagnosticos de
Hemicrania Paroxistica Episodica (HPE) do ICHD e, para avaliar a resposta da indometacina,
foi prescrita indometacina oral (25mg/dia) juntamente com um gastroprotetor. Devido a
resposta positiva a indometacina, a HPE foi confirmada e a paciente foi encaminhado ao

neurologista.
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O exame neurologico evidenciou resultados normais, exceto por disestesia no primeiro ramo
direito do nervo trigémeo (V1). A ressonancia magnética cerebral e a angiografia por
ressonancia magnética nio revelaram anormalidades.

Apos avaliacdo interdisciplinar (cirurgido-dentista e neurologista), a paciente foi diagnosticada
com HPE primaria e dor miofascial ipsilateral dos musculos mastigatdrios. O paciente também
apresentava bruxismo em vigilia e do sono autorreferido. O tratamento neuroldgico foi
principalmente farmacolédgico, que incluiu a ingestdo didria de prednisona 40mg por 7 dias e
indometacina 50mg até duas vezes ao dia, com alivio significativo da dor. Apdés 1 més, a
paciente foi reavaliada pelo neurologista e relatou apenas um episodio de crise de dor nesse
periodo. O tratamento da DTM incluiu programas de automanejo (aconselhamento,
termoterapia, automassagem, bem como monitoramento e prevencao de habitos parafuncionais
orais) [14] uso de placa oclusal durante o sono, farmacoterapia (nortriptilina 10mg por 2 meses
e ciclobenzaprina Smg por 15 dias) e 5 sessdes de agulhamento seco nos pontos musculares

dolorosos. Também foi realizado tratamento odontologico regular (ndo relacionado ao controle

da dor).

Figura 1 — Delimitacdo do local da dor

Fonte: Arquivo pessoal.
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3 DISCUSSAO

Este relato de caso teve como objetivo alertar os clinicos sobre a existéncia e as caracteristicas
clinicas de HPE com apresentacdes na face e possivel coexisténcia com a DTM, o que pode
retardar o diagnostico de CTAs.

A HP foi descrita pela primeira vez em 1974, por Sjaastad e Dale [15] e sua patogénese
permanece pouco compreendida. Tem sido sugerido que a dor e outros sintomas de HP podem
ser devidos a uma disfuncdo no hipotdlamo, resultando em desestabilizagdo do sistema
trigeminovascular e desinibi¢ao central do reflexo trigeminoautondmico, possivelmente através
de conexdes diretas hipotdlamo-trigémeo.[16] Ataques de HP ocorrem mais frequentemente
durante o dia, [10,17,18] mas ataques noturnos também foram descritos. [19-21]

A HP ¢ igualmente prevalente em homens e mulheres, [1,22] com idade média de inicio aos 30
anos,[19] tem duragdo relativamente curta, localizacdo estritamente unilateral, sinais
autondmicos cranianos no mesmo lado da dor e responsividade absoluta a indometacina.[1]
Provavelmente devido a raridade da HP, o que dificulta a realizagdo de ensaios clinicos
randomizados bem delineados, as ferramentas terapéuticas disponiveis sdo limitadas.[23] A
resposta farmacologica definitiva da indometacina ¢ de grande valia para o diagnostico
diferencial, sendo o fdrmaco mais utilizado tanto para casos agudos como tratamento
prolongado.[23] A dose diaria efetiva média de indometacina varia de 25 a 300mg.[19,24-27]
Alguns pacientes, no entanto, podem relatar efeitos adversos, como tontura e manifestagdes
gastrointestinais, portanto, deve ser considerado iniciar o tratamento com dose baixa. Nos casos
em que seja necessaria uma dose didria reduzida de indometacina, ou em casos de sua
descontinuacdo, outros medicamentos, como piroxicam [23,28,29], prednisona [30,31],
verapamil [22,23,25], topiramato [23,26,32,33], amitriptilina [4] e oxigénio podem ser
propostos [10,17,23].

Como mencionado anteriormente, a HPE ¢ uma dor orbital, supraorbital e/ou temporal, e o
diagnodstico diferencial inclui diversas condi¢des, como outros CTAs, dor hemifacial
paroxistica, migranea, neuralgia trigeminal, sinusite, DTM e dor de dente. A dor hemifacial
paroxistica é uma dor orofacial que também compartilha semelhangas com a HP. E bem descrita
no ICOP como uma crise de dor estritamente hemifacial de curta duracdao, sem cefaleia,
associada aos mesmos sinais autondmicos descritos para CTAs, porém sem envolvimento da
cabeca.[3] Assim, a localizacdo da dor ¢ definitiva para seu diagnostico. No presente caso

clinico, a existéncia de cefaleia concomitante foi mandatéria para o diagnéstico de HP.
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Dessa forma, os clinicos devem realizar rotineiramente uma anamnese ¢ exame fisico
detalhados dos pacientes com dor orofacial a fim de coletar caracteristicas especificas da dor,
levando ao diagnostico precoce e evitando tratamentos desnecessarios. Estudos anteriores
relataram pacientes com HP que foram submetidos a intervengdes desnecessarias, como
procedimentos odontologicos [4-6,21,34,35], cirurgia de seio maxilar [12] e tratamentos de
DTM [13,21,34,36].

Pacientes com HP podem apresentar sensibilidade muscular ipsilateral [4] e, segundo Cittadini,
2008 [10], o envolvimento de V2, V3, dos maxilares e dos dentes ¢ raro, mas pode ocorrer. Ao
analisar 2.912 pacientes, Ziegeler e May, 2019 [11], descreveram apenas 4 que apresentavam
cefaleia com envolvimento facial em que a dor era percebida principalmente em V2 e/ou V3,
mas também se espalhava para V1. No presente caso clinico, durante a crise, o paciente primeiro
percebeu dor na regido maxilar seguida de dor disseminada para a cabeca. Ela também relatou
envolvimento de um dente pré-molar superior ipsilateral, porém, o exame clinico indicou ponto-
gatilho localizado no musculo masseter direito como fonte de dor. A associacdo entre DTM e
CTAs nao foi bem estabelecida, mas a sensibiliza¢do dos ramos V2 e V3 do nervo trig€meo foi
demonstrada em outras cefaleias primarias. [9,37,38]

Pacientes com HP também podem apresentar dor interparoxistica, geralmente de intensidade
mais leve. [19,26] Neste relato de caso, o paciente descreveu crises de dor intensa intercaladas
por desconforto, porém nao ficou claro se era sintoma de HP ou DTM. O diagnostico diferencial
de hemicrania continua também foi considerado, porém esta caracteriza-se por dor continua e
moderada [22] e por isso foi descartado.

Nos casos em que a HP é comodrbida com outras condigdes, um didrio de cefaleia pode ser util
para fornecer informagdes sobre os aspectos da dor e facilitar o diagnostico diferencial.[10] O
uso excessivo de medicamentos também ¢ comum em individuos com cefaleias primadrias,
levando ao risco aumentado de desenvolver cefaleia por uso excessivo de medicamentos.
Portanto, esse fator também deve ser considerado ao preencher um diério de cefaleia.[10]
Embora incomuns, estudos futuros sobre a associagdo entre HP com apresentagao facial e DTM
sdo sugeridos para elucidar sua fisiopatologia e aprimorar estratégias terapéuticas. Como nota

final, os clinicos devem estar familiarizados com ICOP ¢ ICHD.
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4 CONCLUSAO

Os cirurgides-dentistas devem estar atentos a8 HP com apresentag@o na face e a possibilidade de
coexisténcia com DTM, uma vez que os pacientes podem procurar primeiro tratamento em
servicos de dor orofacial. Nesses casos, a abordagem interdisciplinar ¢ fundamental para o

sucesso do tratamento.
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Fonte: Arquivo pessoal.

ANEXO A - FIGURA 1
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