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PSEUDOMIGRANEA COM PLEOCITOSE LIQUORICA

MONITOR[ZA(;AO INTERMITENTE
DA PRESSAO INTRACRANIANA

Relato de caso

Elcio Juliato Piovesan’, Marcos Christiano Lange?, Liciane Maia Piovesan>,
Pedro André Kowacs’, Lineu Cesar Werneck?

RESUMO - A pseudomigranea com pleocitose é uma desordem benigna e auto limitada, caracterizada por
sintomas recorrentes, sugestivos de migranea associada a comprometimento neuroldgico focal e a alteragoes
no liquido cefalorraquidiano. Monitorizamos a pressao intracraniana em um paciente com este diagnéstico
durante os seus periodos sintomaticos e assintomaticos. O paciente foi submetido a trés pungdes lombares
com analise citoquimica demonstrando aumento de leucécitos, predominando monomorfonucleares, sem a
identificacdo de agente etioldgico. Durante a primeira e a terceira puncdo lombar o paciente apresentava
sintomas neuroldgicos e cefaléia com caracteristicas de migranea, sua pressao intracraniana era de 400 e 440
mmH20 respectivamente. Em um momento assintomético realizamos nova puncao lombar ao qual demonstrou
pressao intracraniana de 190 mmH20. Os mecanismos fisiopatologicos desta desordem permanecem ainda
desconhecidos, existindo algumas evidéncias que ela esteja relacionada a fendmenos autoimunes, que durante
os periodos sintomaticos produzem uma redugdo no fluxo sangulineo cerebral assemelhando-se a depressao
alastrante. Os achados neste relato de caso sugerem a possibilidade de influéncia das oscilagdes da pressao
intracraniana nos possiveis mecanismos fisiopatologicos da pseudomigranea com pleocitose.

PALAVRAS-CHAVE: hipertensdo intracraniana, pleocitose, pseudomigranea.

Pseudomigraine with CSF hypercytosis: intermittent measurement of the intracranial pressure. Case report

ABSTRACT - Pseudomigraine with pleocytosis is a self-limited and rather beningn disorder, characterized by
recurrent bouts of migrainous headaches, associated to focal neurological symptoms and to cerebrospinal
fluid abnormalities. We have submitted an individual with pseudomigraine to three lumbar punctures. The
first and the third lumbar punctures, carried out during symptomatic periods, revealed a cerebrospinal fluid
with aseptic lymphomonocytic pleocytosis, and an opening pressure of 400 and 440 mmH20, respectively.
The cerebrospinal fluid pressure measured during an asymptomatic period was normal (190 mmH20). Although
the underlying mechanisms of this disorder remain elusive, there is some evidence that suggests an involvement
of autoimmune mechanisms leading to a reduction of the cerebral blood flow, similar to that seen in the
cortical spreading depression. In this report, we raise the possibility of a contributory role to be played by the
elevated cerebrospinal fluid pressure on the pathophysiology of this disorder.

KEY WORDS: intracranial pressure, migraine-like syndrome, pleocytosis, pseudomigraine.

A ocorréncia de cefaléia intensa, com algumas
das caracteristicas da migranea, associada a déficits
neurolégicos tempordrios e a pleocitose linfocitica
no liquido cefalorraquiadiano (LCR) é sugestiva da
pseudomigranea (PM)'. Os mecanismos fisiopatol6-
gicos nado sao claros, acreditando-se que exista um

processo autoimune envolvendo fenémenos rea-
cionais linfociticos?. Estudos utilizando técnicas de
SPECT mostraram que a PM esta relacionada a uma
reducao no fluxo sanguineo cerebral, asemelhando-
se aos mecanismos da depressao alastrante de
Leao’3.

Ambulatério de Cefaléias, Especialidade de Neurologia do Departamento de Clinica Médica do Hospital de Clinicas da Universidade
Federal do Parana, Curitiba PR, Brasil (UFPR): 'Neurologista; 2Estudante de Medicina (Bolsista de Iniciacdo Cientifica CNPq); 3Médico;

4Professor Titular de Neurologia

Recebido 4 Dezembro 2000, recebido na forma final 23 Fevereiro 2001. Aceito 28 Fevereiro 2001.

Dr. Elcio Juliato Piovesan - Ambulatério de Cefaléias, Servico de Neurologia, Hospital de Clinicas da UFPR — Rua General Carneiro 181 —

80069-900 Curitiba PR - Brasil. E-mail: piovesan@avalon.sul.com.br



450 Arq Neuropsiquiatr 2001;59(2-B)

Apesar da hipertensao intracraniana estar relaci-
onada a PM, atributos fisiopatoldgicos a ela nunca
foram relacionados®. Na literatura ndo se observa
um controle meticuloso da pressao intracraniana nos
diferentes estagios deste sindrome. Acompanhamos
a evolucao da pressao intracraniana durante perio-
dos sintomaticos e assintomaticos de um paciente
com pleocitose no LCR, a fim de contribuir para o
entendimento da fisiopatologia na PM.

CASO

Paciente masculino de 23 anos, solteiro, soldado do
exército, iniciou os sintomas ha 10 dias com sensacdo de
amortecimento nos dedos da mao esquerda, que no de-
correr de 10 minutos envolveu progressivamente a mao,
o braco, o pé, a perna, e a face esquerdos, com conse-
guente amortecimento em todo o hemicorpo esquerdo
(Fig 1). Aos 20 minutos de evolucdo apresentou hemipa-
resia esquerda. Ao final de 50 minutos iniciou a cefaléia
de fortissima intensidade, pulsatil, holocraniana, com na-
usea e vomitos, fotofobia e fonofobia. Foi internado em
outro servico onde tomografia de cranio e eletroencefa-
lograma foram normais. Ao final de 18 horas de interna-
mento, os sintomas motores e sensoriais desapareceram,
a cefaléia cedeu sem tratamento especifico e o paciente
recebeu alta com diagndstico de crise convulsiva parcial
simples, tendo sido prescrito carbamazepina 200mg de
8/8 horas.

Quatro dias apds o paciente reiniciou os mesmos sin-
tomas sensoriais, motores e cefaléia. Desta vez a cefaléia
era mais intensa e acompanhada de sindrome vertigenosa
intensa. Ao exame neurol6gico observamos diminuicdo
de forca muscular em dimidio esquerdo (grau IV+), hipo-

estesia térmica e dolorosa na mesma topografia e marcha
hemiparética esquerda. O paciente complementou a in-
vestigacdo com exames de eletrocardiograma, doppler de
carétidas e transtoraxico, lipidograma, VDRL, pesquisa de
anticorpo anticaridiolipina (IgG e IgM), proteina Ce S que
foram normais ou negativas.

O paciente recebeu antiinflamatoérios ndo hormonais
e ap6s 24 horas do internamento encontrava-se assinto-
matico. Apesar da idade e de nao possuir antecedentes
familiares, recebeu o diagndstico provisorio de enxaque-
ca hemiplegica esporadica. Foi iniciado bloqueador de
canal de célcio (Verapamil 80mg dia).

Quatro dias apds a nossa avaliagdo, o paciente iniciou
novo quadro com sintomas em dimidio esquerdo, dises-
tesia e diminuicdo da forga muscular (grau llI-), seguido
de sindrome vertigenosa, disbasia e distasia. Na evolucéo
apresentou cefaléia, acompanhada de nausea e vomitos.
O paciente foi novamente internado e realizada angiores-
sonancia magnética encefalica, que ndo demonstrou anor-
malidades. Apesar de estar afebril e sem sinais de envol-
vimento radicular ou meningeo, o paciente foi submetido
a puncao lombar. A raquimanometria inicial mostrou pres-
sao de abertura de 400 mmH,0, liquor limpido e pressao
de fechamento de 280mmH,0. A analise citobioquimica
apresentava: 4 hemacias/mm?3; 26 células/ mm?® ( 98%
monomorfonucleares); proteina de 64 mg/dl e glicose de
72mg/dl. A bacterioscopia, cultura, VDRL, pesquisa de
fungos, cisticercose, herpes simples e pesquisa de HIV fo-
ram negativas.

Doze horas apds o internamento, o paciente apresen-
tava-se assintomatico. Uma segunda puncéo lombar de-
monstrou pressao de abertura de 190 mmH, O, LCR limpido
com 32 células/ mm? (95% de linfécitos), proteina de
60mg/dl e glicose de 62mg/dl, sendo que todas as soro-
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logias foram repetidas e mostraram-se negativas. Vinte e
quatro horas apds a melhora dos sintomas o paciente apre-
sentou novo episédio com manifestacdes somatosensi-
tivas, semelhantes as anteriores, seguidas de cefaléia. Duas
horas apés o novo quadro uma terceira puncdo lombar
mostrou pressao de 440 mmH,O na abertura e 320mm
H,O no fechamento. A anélise do LCR mostrou 3 hemacias/
mm?3, 35 células/ mm? (94% de monomorfonucleares) pro-
teina de 54mg/dl e glicose de 73mg/dl, ndo tendo sido
repetidas as sorologias.

O paciente foi tratado com reposicao hidrica e cortico-
terapia (dexametasona 4mg endovenoso de 8 em 8 ho-
ras) por um periodo de 3 dias, recebendo alta médica to-
talmente assintomatico. Foi acompanhado por um perio-
do de 14 meses e nao repetiu episdédios semelhantes.

DISCUSSAO

Em 1981, Bartleson descreveu os primeiros paci-
entes com sintomas neurolégicos, acompanhados
de cefaléia, compativeis com migranea e alteracbes
no LCR (pleocitose linfocitica)*. Posteriormente esta
mesma condicdo passou a ser designada como pseu-
domigranea com pleocitose®>¢. A base para os crité-
rios diagnésticos foram propostos apds continua
observacao de padrodes clinicos e laboratoriais em
33 pacientes®.

As manifestagdes clinicas, caracterizam-se por
repetidos episédios envolvendo diferentes estrutu-
ras corticais, o que produz uma grande variacdo no
espectro semiolégico. O numero de episédios pode
variar de um até 11, podendo ter uma duracéo total
de até 12 semanas* e somente um quarto dos pacien-
tes apresentam episédio Unico'. Usualmente os sin-
tomas sao de cefaléia com caracteristicas da migra-
nea, hemiparesia, alteracdes sensoriais, disfasia, sin-
drome vertigenosa e até confusao mental .

As manifestagdes neuroldgicas geralmente ante-
cedem o quadro de cefaléia’. Os sintomas neurol6-
gicos focais sao temporarios com duracao média de
até trés dias’, raramente chegando a uma semana®.
A progressao do aparecimento dos sintomas neuro-
I6gicos lembra o fendmeno de depressao alastrante
de Ledo3. Como existe uma variacdo no espectro dos
sintomas parece que diferentes regides dentro do
mesmo hemisfério sdo comprometidas. O paciente
pode apresentar disturbios somatosensitivos, hemi-
paresia, disfasia e até afasia (geralmente associado
com hemiparesia a direita), disbasia, distasia e alte-
racao dos niveis de consciéncia'. Por vezes quando
presente, a distasia, disbasia e alteracdes cognitivas
podem ser facilmente confundidas com a migranea
basilar’.

A cefaléia é unilateral, de forte intensidade, pulsa-
til, associada a ndusea e até voOmitos. Pode ser acom-
panhada de fotofobia e fonofobia, quando é prece-
dida de sintomas neurolégicos pode ser facilmente
confundida a migranea com aura’. Os principais ele-
mentos que ndo permitem caracterizar esta cefaléia
como uma migranea sdo o padrao transitorio da
desordem (ndao mais que 12 semanas) e os sintomas
neuroldgicos duradouros. Na PM as manifestagoes
neurolégicas tem duracdo muito maior que uma
hora, podendo chegar a até 3 dias, enquanto a aura
da migranea usualmente apresenta uma duracao
maxima de 60 minutos®. Eventualmente a aura pode
prolongar-se, caracterizando desta maneira a migra-
nea com aura prolongada. Nestes pacientes a aura
pode ter duracdo de até uma semana, entretanto a
histéria é formada por um conjunto de crises com au-
ras tipica (60 minutos de duracdo) intercalados es-
poradicamente com auras de evolucao prolongada®.

Um outro diagnéstico diferencial deve ser feito
com a migranea hemiplégica. Esta é uma das vari-
antes da migranea que aparece sob as formas familial
e esporadica e ambas se iniciam na infancia desapa-
recendo na fase adulta jovem®. A base para este di-
agnéstico na forma familial é a presenca da doenca
em grande nimero de membros da mesma familia.
A aura caracteriza-se por uma duracao longa, geral-
mente associada a alteracdes somatosensitivas e fra-
gueza muscular, com dura¢ao de algumas horas até
alguns dias, podendo chegar até a hemiplegia'™''.

Alguns pacientes com PM antecedem sua cefaléia
com periodos de confusao mental, vertigem, difi-
culdade visual e até disartria, podendo desta maneira
sugerir uma migranea basilar® ou a forma variante
confusional®'. Poucos elementos auxiliam no diag-
néstico diferencial inicial da migranea basilar. E con-
senso entretanto que esta forma geralmente se ini-
cia em criancas e adolescentes jovens'. Nestas cir-
cunstancias o diagndstico pode ser facilmente con-
fundido (como ocorreu neste relato de caso).

O principais achados laboratoriais sao a pleocitose
com predominio de células monomorfonucleares® o
que diferencia-se dos pacientes com migranea com e
sem aura onde nao se observa pleocitose no LCR3'46,
Entretanto estudos detalhados de Fishman mostra-
ram que podemos encontrar um discreto aumento
das células (5 a 15 células monomorfonucleares) até
24 horas ap0s crises severas de migranea'’.

A pleocitose encontrada na PM estd associada a
aumento da proteina do LCR e da pressao intracra-
niana. O nimero de células no LCR pode variar en-
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tre 16 até 350 por mm?, sendo 86% delas constitui-
das por monomorfonucleares. A pressao de abertu-
ra oscila entre 100 mm a 400 mm de H,0, com uma
média de 227 mmH,O. As proteinas totais variam
entre 35 a 247 mg/dl com média de 100 mg/dI*. As
descricOes da literatura ndo relatam mensuracdes da
pressao intracraniana durante os paroxismos de dor
e durante os periodos assintomaticos. Em nosso es-
tudo medimos a pressao intracraniana durante trés
momentos (Tabela). Na primeira e na terceira pun-
cao lombar, o paciente apresentava-se com cefaléia
intensa e com niveis pressoéricos intracranianos eleva-
dos. Durante o periodo assintomatico o pacienteapre-
sentava niveis pressoéricos intracranianos normais.

Se por um lado o LCR destes pacientes caracteri-
za-se por grandes alteracbes, do outro os exames
de imagem, como ressonancia magnética, tomogra-
fia axial computadorizada e angiografia cerebral
mostram-se normais*®. Pacientes com migranea que
eventualmente realizam angiografia cerebral, podem
em conseqliéncia deste procedimento desenvolver
pleocitose (polimorfonucleares)''. O eletroencefa-
lograma demonstra alentecimento localizado, com-
pativel com a localizacdo dos sintomas experimen-
tados pelo paciente®.

Algumas outras enfermidades podem produzir,
cefaléia, pleocitose liquérica e sintomas neurolégi-
cos, mimetizando a PM. As principais incluem a do-
enca de Lyme %%, neurosifilis?!, neurobrucelose??, in-
fecgoes por micoplasma?, meningite granulomato-

Tabela. Caracteristicas clinicas e evolugdo da presséo intracraniana.

sa?*, meningite neopldsica', desordens autoimunes
do sistema nervoso central®*, meningite de Mollaret®®
e meningite pelo virus da imunodeficiéncia humana
(HIV)?. A sindrome autossémica dominante com mi-
granea recorrente, coma e edema cerebral focal
acompanhado de pleocitose e ataxia cerebelar é fa-
cilmente diferenciada porque a pleocitose é forma-
da predominantemente por células polimorfonu-
cleares®.

A etiologia e a fisiopatologia sdo desconhecidas,
entretanto a origem infecciosa ou inflamatéria tem
sido proposta baseada nos sintomas prodrémicos
virais e a sua associacao de febre e da linfocitose
liqudrica'®2°3!, Até o presente momento nenhum
germe foi isolado. Sekul descreveu alguns casos de
meningite asséptica com ocasional déficit neurolé-
gico focal apds a administracao de altas doses de
imunoglobulina intravenosa, sugerindo desta manei-
ra uma ativacdo humoral do sistema imune e um
aumento secundario dos linfécitos do LCR2

Estas hipdteses podem explicar a cefaléia e a
linfocitose, porém ainda ndo explicam os sintomas
neurolégicos focais. Uma progressao lenta dos défi-
cits em alguns pacientes sugerem que os mecanis-
mos sdao semelhantes aos encontrados na depres-
sao alastrante de Ledo e portanto supostamente si-
milares aos mecanismos envolvidos na aura das
migraneas.

O SPECT em portadores de PM, durante suas cri-
ses mostraram uma reducao no fluxo sangtineo ce-

Primeira puncao

Segunda pungao Terceira puncdo

Sintomas neuroldgicos
vertigem; disbasia; distasia

Presenca de cefaléia sim

Abertura de 400mm
fechamento de 280mm

Pressdo intracraniana

Caracteristicas do LCR Limpido

Caracteristicas citoldgicas 4 heméacias/ mm3
26 células/ mm3

98%monomorfo

Caracteristicas bioquimicas Proteina 64mg/d| e

glicose de 72mg/dl

Culturas Negativa
Bacterioscopia VDRL, fungos  Negativa
Herpes simples e HIV Negativa

Disestesia e hemiparesia dimidio esquerdo;

assintomatico disestesia e hemiparesia

em dimidio esquerdo

nao sim

abertura de 190mm abertura de 440 mm

fechamento de 140mm e fechamento de 320mm

limpido limpido

0 hemacias/ mm? 3 hemacias/ mm?

32 células/ mm? 35 células/ mm?

95% monomorfo 94% monomorfo

proteina 60mg/dl e
glicose de 62mg/dl

proteina 54mg/dI
glicose 73 mg/dl

negativa negativa
negativa negativa
negativa negativa




Arq Neuropsiquiatr 2001;59(2-B) 453

rebral**32, A utilizacdo do Dopller transcraniano,
durante estes mesmos periodos, também demons-
trou assimetria na velocidade do fluxo sangliineo ao
nivel da artéria cerebral média do lado afetado®. A
demonstragao pelo SPECT de verdadeira desordem
funcional alastrante, aliada a presenca de alteracoes
no EEG, no Doppler e o surgimento de sinais neuro-
I6gicos progressivos sugerem que 0s mecanismos
envolvidos nesta patologia sdo muito semelhantes
aos da migranea®.

Apesar de todos os argumentos expostos acima
esta patologia ndo pode ser considerada uma vari-
ante da migranea Os critérios propostos pela Inter-
national Headache Society (IHS) ndo sdo preenchi-
dos em nenhuma de suas subformasg. Além disso
diferindo da migranea, existe um fator causador,
transitério, ainda que nao identificado. Seguindo as
orientacdes da IHS pacientes que apresentam sinto-
mas sugestivos de migranea pela primeira vez em
estreita relacdo temporal com um dos disturbios
listados nos grupos 5-11, serao codificados em um
destes grupos. Logo pacientes que desenvolvem um
novo tipo de cefaléia, incluindo a migranea, em inti-
ma relacdo temporal com uma alteracdo intracra-
niana nao vascular sdo codificados no grupo 7 (cefa-
léia associada a disturbio intracraniano nao vascular),
digito 4 (outras doencas inflamatérias ndo infeccio-
sas) (IHS 7.4)8.

O tratamento para esta doenca é desnecessario,
uma vez que ela é autolimitada. Em seus paroxismos
entretanto podem ser usados analgésicos e antiemé-
ticos'. A utilizacdo de medicamentos profilaticos nao
produz resposta significativa. Uma vez que os me-
canismos fisiopatolégicos indicam relagdo com pro-
cessos autoimunes, a utilizacdo de imunosupressores
pode ser uma alternativa.

Neste caso, registramos pela primeira vez, se bem
que de forma isolada, que os sintomas algicos e neu-
rolégicos focais durante os paroxismos da PM estao
relacionados a um aumento da pressao intracrania-
na. Este aumento poderia traduzir descontrole em
outros mecanismos intracerebrais, os quais ainda nao
sao conhecidos. Nao podemos concluir, somente
com este relato de caso, que o aumento da pressao
intracraniana esta associado aos sintomas apresen-
tados pelos pacientes portadores de PM. Entretanto
esta evidéncia deve ser melhor investigada a medi-
da que novos casos sejam identificados.
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