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RELATO DE CASO

Investigation of thunderclap headache in cavernous angioma: when
magnetic resonance makes the difference. Case report*
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ABSTRACT

BACKGROUND AND OBJECTIVES: Brain magnetic reso-
nance is a major exam to evaluate thunderclap headache, after
excluding subarachnoid hemorrhage. This study aimed at repor-
ting a case of brainstem cavernous angioma (cavernoma) where
clinical presentation and computerized tomography have sugges-
ted intraventricular hemorrhage.

CASE REPORT: Female patient, 55 years, was referred to the
hospital with a history of new headache 10 days ago. Pain on-
set was sudden, pressure-type, severe, located in the occipital re-
gion with irradiation throughout the head, followed by severe
photophobia, nauseas, diplopia and blurred vision. Neurologi-
cal evaluation has revealed anisocoria, complete ophthalmople-
gia and right eyelid ptosis. Cranial CT has shown blood in the
third ventricle. Conventional brain arteriography has not shown
aneurysm, arteriovenous malformation or venous sinus throm-
bosis. At lumbar puncture, an opening water pressure of 45cm
was found and liquor analysis was normal. Brain resonance has
shown oval injury (1.0x1.0x0.6cm) of exophytic aspect in the
interpeduncular cistern and third ventricle, compatible with
brainstem cavernoma.

CONCLUSION: In this case, magnetic resonance was essen-
tial for the diagnosis, since routine exams (brain tomography,
liquor puncture and arteriography) could not define it. Further
studies are needed to explain how magnetic resonance impacts
investigation.
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RESUMO

JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: A ressonincia magnética ce-
rebral é um exame importante na investigagao da cefaleia em tro-
voada, ap6s a exclusio de hemorragia subaracnoidea. O objetivo
deste estudo foi relatar um caso de angioma cavernoso (caverno-
ma) no tronco cerebral, em que a apresentagio clinica e tomogra-
fia computadorizada sugeriram uma hemorragia intraventricular.
RELATO DO CASO: Paciente do género feminino, 55 anos,
foi encaminhada ao hospital com uma histéria de cefaleia nova
hd 10 dias. A dor teve inicio subito, do tipo pressio, de forte
intensidade, localizada na regido occipital com irradiagio para
toda a cabega, acompanhada de fotofobia intensa, nduseas, di-
plopia e visdo turva. O exame neurolégico revelou anisocoria,
oftalmoplegia completa e ptose palpebral 4 direita. Tomografia
computadorizada de crinio mostrou sangue no terceiro ventri-
culo. Arteriografia cerebral convencional nao apresentou aneu-
risma, malformagio arteriovenosa ou trombose de seios venosos.
Na puncio lombar, uma pressio de 45cm de dgua de abertura foi
encontrada e a andlise do liquido cefalorraquidiano foi normal.
A ressonincia de cranio revelou lesio oval (1,0x1,0x0,6cm) de
aspecto exofitica na cisterna interpeduncular e terceiro ventriculo
compativel com cavernoma de tronco cerebral.

CONCLUSAO: No caso descrito, a ressonincia magnética foi
essencial para o diagndstico, uma vez que os exames de rotina
(tomografia de cranio, puncio de liquor e arteriografia) nio
conseguiram defini-lo. Maiores estudos sio necessdrios para es-
clarecer como a realizagio de ressonincia magnética impacta a
investigagao.

Descritores: Hemangioma cavernoso do sistema nervoso
central, Ressonincia magnética, Transtornos secunddrios da
cefaleia.

INTRODUCAO

Cefaleia em trovoada (CT) ou Thunderclap Headache é um tipo
de dor de cabega abrupta ou hiperaguda em seu inicio. O fendtipo
mais comum dessa cefaleia, acompanhada ou nio de déficits neu-
rolégicos, é associado A ruptura de um aneurisma intracraniano, a
hemorragia subaracnoidea (HSA), podendo haver outras causas, tais
como trombose venosa cerebral, outras hemorragias intracranianas,
apolexia pituitdria ou sindrome da vasoconstri¢io cerebral reversi-
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vel'. As hemorragias intracranianas, de um modo geral, apresentam
elevada morbimortalidade. Dentre elas, a hemorragia intraventricu-
lar (HIV) estd associada a um pior prognéstico e a maior necessidade
de cuidados e assisténcia®.

Com relagio 4 investigagdo, o primeiro exame a ser realizado ¢ a to-
mografia computadorizada (TC) de crinio, com objetivo de detec-
tar um possivel sangramento intracraniano. Caso esse exame esteja
normal, uma pungio liquérica estd indicada, para descartar algum
sangramento que possa ter passado despercebido na TC. Caso seja
detectado um sangramento, o préximo passo é uma arteriografia,
para localizar um possivel aneurisma cerebral. Descartada a presenca
de um aneurisma cerebral, a ressonincia magnética (RM) de encéfa-
lo torna-se um exame importante na investigagio etioldgica da cefa-
leia em trovoadas. Ela poderd detectar, por exemplo, alguns tumores
cerebrais como angiomas cavernosos, que podem nio ser visiveis na
angiografia convencional e possuem achados caracteristicos na RM.
Assim, partindo-se da evidéncia de uma HIV primdria, a RM seria
um exame essencial’.

O objetivo deste estudo foi relatar o caso de uma paciente com ce-
faleia em trovoada, causada por pequena hemorragia em terceiro
ventriculo, secunddria a um angioma cavernoso mesencefélico (te-
gumento dorsal), ndo diagnosticado previamente, bem como rever
as principais etiologias e exames na investigagio.

RELATO DO CASO

Paciente do género feminino, 55 anos de idade, branca, apresen-
tou em abril de 2014 um quadro de cefaleia inédita, de caracte-
ristica explosiva, occipital com irradiagio holocraniana, com foto-
fobia intensa, nduseas, acompanhada de diplopia ¢ embacamento
visual. A TC de crinio mostrou pequena imagem hiperdensa em
terceiro ventriculo, compativel com sangramento. A paciente foi
admitida na Unidade de Emergéncia apés 10 dias do zczus, com pro-
gramagio de realizar angiografia cerebral. Apresentava-se em bom
estado geral, consciente, orientada, com queixa de cefaleia intensa
de mesmas caracteristicas iniciais, causando irritabilidade e descon-
forto. Apresentava como comorbidades, hipertensio arterial sisté-
mica, tabagismo, doen¢a pulmonar obstrutiva cronica (DPOC) e
transtorno depressivo maior. Negava historia familiar para doengas
neuroldgicas. Ao exame fisico foram evidenciadas pupilas anisoc6-
ricas (D>E) fotorreativas e bradi-reagentes, oftalmoparesia e ptose
em olho direito, além de desvio infero-medial em olho esquerdo.
A avaliaciao da movimentacio ocular extrinseca e do fundo de olho
estava prejudicada pela intensa fotofobia que a paciente apresentava.
O restante do exame neurolégico foi normal. Nesse momento, a
TC de crinio nio apresentava evidéncia de hemorragia. A paciente
foi submetida a arteriografia, a qual nio apresentava evidéncia de
aneurisma, malformagio vascular ou trombose de seio venoso. No
dia seguinte a admisso, foi realizado exame de pungio lombar L-L,
com pressdo de abertura de 45cm de dgua. Liquor limpido, incolor,
com 2 células e 1,6 hemdcias e bioquimica normal. Foi solicitada
RM de encéfalo, a qual revelou lesio ovalada (1,0x1,0x0,6cm) de
aspecto exofitico em cisterna interpeduncular e terceiro ventriculo,
com hipersinal nas sequéncias T -T), e halo hipossinal na sequén-
cia de T, (Figuras 1 a 4), compativel com angioma cavernoso em
tronco cerebral. A paciente evoluiu com remissdo parcial da cefaleia

com topiramato (tratamento da hipertensio intracraniana, uma vez

que havia contraindicago ao uso de acetozolamida — hipercapnia da
DPOC). Mantinha estrabismo convergente discreto. Encontra-se
em acompanhamento clinico-imagenoldgico com a Neurocirurgia.

“"'I-__.__._.
Figura 1. Ressonancia magnética corte axial, sequéncia flair

Formagio ovalada com hiperssinal nas sequencias T, e T, localizada
na regido central e anterior do tegumento mesencefdlico, de aspecto
exofitico para a cisterna interpeduncular e terceiro ventriculo, me-
dindo cerca de 1,0x1,0x0,6cm, com halo de hipossinal na sequencia
T,. Néo se observou realce pelo meio de contraste. Nas sequéncias
de angioRM nio houve opacificagio de circulagio alterada.

Figura 2. Ressonéncia magnética ponderada em T, axial
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Figura 4. Ressonancia magnética ponderada em T, sagital

DISCUSSAO

Aproximadamente 30% das HIV sao primdrias, ou seja, origind-
rias do préprio sistema ventricular. Podem ser advindas de uma
estrutura intraventricular ou de uma lesdo contigua ao ventricu-
lo. Ocorrem em situagbes de trauma intraventricular, ruptura de
aneurisma ou malformagio vascular e complicagio de tumor, por
exemplo. Os outros 70% de HIV sdo secunddrias, correspondendo
a uma extensao de hemorragia intraparenquimatosa ou HSA?,

Cavernomas (sindnimo angiomas cavernosos) sio malformacoes
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capilares de fluxo lento, constituidas por canais vasculares grossei-
ramente dilatados e revestidos por uma tnica camada de células
endoteliais, desprovidas de tecido eldstico e de musculo liso. No
parénquima cerebral adjacente, pode ser encontrado produtos de
degradacio do sangue e gliose reacional, descritos como tendo apa-
réncia semelhante a amora’.

No presente caso, a suspeita inicial era de uma HSA, de provével causa
vascular pela evidéncia de HIV primdria. Entretanto, a arteriografia
cerebral foi normal. Nesse interim, a paciente manteve-se sintomdtica,
com sinais de hipertensdo intracraniana (HIC) — diplopia e embaga-
mento visual — possivelmente associados a degradacio dos produtos
do hemo-ventriculo e 2 interferéncia no fluxo liquérico™. O liquor hi-
pertensivo corroborou essa hipdtese, sendo iniciado topiramato. Visto
o diagnéstico prévio de DPOC e a hipercapnia associada, decidiu-se
nao considerar acetazolamida no manuseio da HIC. A RM de encéfa-
lo foi essencial para o esclarecimento diagnéstico.

Casos de cavernomas sio relatados em 0,1-0,5% da populagio em
geral com uma apresentagio bimodal, dos 3 aos 11 anos (30%) e
dos 30 aos 40 anos (60%). Acima dos 40 anos, sdo feitos apenas
10% dos diagnésticos™'°. H4 sabidamente um predominio do gé-
nero feminino (1,8:1), além de maior prevaléncia em pacientes de
origem caucasiana’.

Angioma cavernoso solitdrio ocorre em 80% dos casos; ¢ os mul-
tiplos em 20%. Com relagio & predisposicdo genética, 80% sio
esporddicos; 20% familiares’. Neste caso, uma mulher de 55 anos,
com lesdo isolada e esporddica.

Quanto a localizagio, 70% sao supratentoriais (predominio do lobo
frontal), 25% infratentoriais ¢ 5% encontram-se na medula espi-
nhal. No tronco encefélico, 57% dos cavernomas localizam-se na
ponte, 29% no mesencéfalo e 14% no bulbo®!°. A localizacio, o
tamanho e a ocorréncia de sangramento fazem uma ampla varia-
a0 de repercussoes neuroldgicas, desde os assintomdticos até morte
repentina por hemorragia aguda, identificada em 20% dos casos’.
Na manifestagio clinica podem ocorrer nduseas e vomitos, tontu-
ras e crises epilépticas®. Déficits motores focais sio vistos em apro-
ximadamente 46% na apresentagio. Uma faixa de 10 a2 90% com
relatos de cefaleia deve-se a situagoes diversas, desde os diagndsti-
cos incidentais, em que se fez associagio com enxaquecas comuns,
até a cefaleia por HIC’. No caso da paciente em questio, represen-
tou uma cefaleia em trovoadas com déficits focais, por uma lesio
expansiva em mesencéfalo.

Os cavernomas fazem parte de um grupo de malformagoes vascu-
lares angiograficamente ocultas ou cripticas, tais quais os angiomas
venosos, telangiectasias capilares e algumas malformagoes arterio-
venosas. Portanto, a angiografia cerebral é um exame de exclusio®’.
ATC de cranio pode evidenciar uma lesao isodensa ou de hiperden-
sidade focal inespecifica, devida a hemorragias recentes ou a micro-
calcificagées, e de pobre captagio de contraste. Tais achados sdo ines-
pecificos e o diagnéstico de cavernoma é comumente ignorado®'°.
O aspecto cldssico do exame por imagem ¢é descrito como uma
lesio em “pipoca” na RM. Na sequencia T, mostra uma imagem
com nucleo reticulado, circundado por um halo radiolucente (cor-
responde s repetidas hemorragias e deposicio de hemossiderina).
Nao hd edema perilesional. Além disso, lesoes puntiformes podem
ser visualizadas em gradiente-eco, que tem maior sensibilidade®'°.
O:s fatores de risco que predispdem a sangramento sio gestagio, ca-
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vernomas maiores que 1,0cm, idade menor que 35 anos e, principal-
mente, sangramento prévio. Na média geral baseada em evidéncias
da historia natural, a taxa de sangramento por lesio por ano em
casos de cavernomas supratentoriais ¢ de 3%, aumentando para 5%
para ressangramento. J4 nos cavernomas infratentoriais, as mesmas
taxas s3o de 5% e aumentando para 15%, respectivamente®'®.

A opgao para 0 acompanhamento expectante estd bem estabeleci-
da em casos de cavernomas assintomdticos, achados acidentais ou
pacientes sem condigoes cirtirgicas (devido a inacessibilidade da
lesdo ou por condicoes clinicas do paciente). Nessa modalidade te-
rapéutica, o controle deverd ser feito regularmente com RM, para
avaliagio de crescimento ou novas hemorragias. Além disso, ges-
tagdo, exercicios fisicos intensos e o uso de anticoagulantes devem
ser desaconselhados®”.

CONCLUSAO

O caso apresentado mostra a importancia de RM de encéfalo em
paciente com cefaleia em trovoada, porém maiores estudos sio ne-
cessdrios nessa drea para esclarecer como isso impacta a investigagao.
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