ACTA
MEDICA
PORTUGUESA

A Revista Cientifica da Ordem dos Médicos

Protocolo de Abordagem Diagnéstica e Terapéutica da Hipotensao Intracraniana
Espontanea

Guidelines for the Diagnosis and Treatment of Spontaneous Intracranial
Hypotension

Maria Jodo PINTOD<*!2 Luis BRAZ*'?, José FONSECA?, Paulo PEREIRA?*, Paula TRIGO BARBOSA?®, Armanda GOMES?®,
Joana GUIMARAES "2
Acta Med Port 2023 May;36(5):363-367 = htips:/doi.org/10.20344/amp.19432

RESUMO

A hipotensao intracraniana espontanea (HIE) € uma sindrome caracterizada por cefaleia ortostatica incapacitante, fruto de uma redugao do volume
de liquido cefalorraquidiano (LCR) provavelmente causada por uma fistula de LCR. Afeta sobretudo mulheres em idade ativa, estando provavelmente
subdiagnosticada. Este protocolo visa apresentar uma proposta de abordagem pratica ao diagnéstico e tratamento da HIE. Apds uma secgao descritiva
das manifestagdes clinicas da HIE, apresentamos um modelo de atuacéo passo-a-passo para a confirmagéo do seu diagndstico e tratamento, consi-
derando diferentes cenarios clinicos. Pretende-se, assim, facilitar a decis&o clinica através de uma conduta sistematizada e individualizada, visando o
melhor interesse do doente.

Palavras-chave: Hipotensao Intracraniana/diagnéstico por imagem; Hipotensao Intracraniana/tratamento; Perda de Liquido Cefalorraquidiano/diagnos-
tico por imagem

ABSTRACT
Spontaneous intracranial hypotension (SIH) is a syndrome characterized by disabling orthostatic headache, due to reduced cerebrospinal fluid (CSF)
volume probably caused by a CSF fistula. It affects mostly women of working-age, although it is probably underdiagnosed. The aim of this article is to
present a practical approach to the diagnosis and treatment of SIH. After a description of its symptoms and signs, we present a step-by-step approach
to the confirmation of the diagnosis and treatment, considering different clinical scenarios. This is intended to guide clinical decision making, through a

systematized and individualized management, aimed at the best interest of the patient.
Keywords: Cerebrospinal Fluid Leak/diagnostic imaging; Intracranial Hypotension/diagnostic imaging; Intracranial Hypotension/therapy

INTRODUGAO

A hipotenséao intracraniana espontanea (HIE) caracte-
riza-se pela presenga de um volume de liquido cefalorra-
quidiano (LCR) inferior ao normal, presumivelmente devi-
do a perda de LCR através de uma fragilidade na dura-
-mater (fistula de LCR). Diferencia-se de outras situagdes
em que se conhece o motivo pelo qual existe hipotenséo
intracraniana por fuga de LCR (p.e., pungdo lombar, anes-
tesia espinhal, trauma ou cirurgia cranioespinhal), dai ser
considerada ‘espontanea’.’? Ainda que tenha sido mantida
a nomenclatura original, uma parte significativa dos casos
ndo apresenta redugdo da presséo de abertura de LCR, a
qual € normal em aproximadamente 30% a 60% dos casos.
Assim, a manometria de LCR para comprovar a existéncia
de hipotensdo de LCR é geralmente dispensada.'*

Na maioria dos casos, existe um ponto de fuga de LCR
a nivel espinhal, mais frequentemente toracico. As fistulas
de LCR podem ser classificadas em trés tipos: laceracao
dural (tipo 1), diverticulo meningeo (tipo 2) ou fistula LCR-

-venosa (tipo 3). Contudo, os meios imagiologicos atual-
mente disponiveis apenas permitem detetar sinais de extra-
vasamento de LCR em cerca de dois tergos dos casos de
HIE e, mesmo nessas situagdes, podera ndo ser possivel
identificar o local exato do ponto de fistula. As sindromes
de Marfan e de Ehlers-Danlos ou a presenga de ostedfitos
podem contribuir para a fragilidade da dura, facilitando a
formacgéo de uma fistula de LCR."?

Pensa-se que os sintomas neuroldgicos, incluindo ce-
faleia incapacitante, resultam da deslocagéo caudal das
estruturas cerebrais pela perda de LCR e sua consequente
tragdo/compressao (p.e., terminagdes nervosas sensiveis
a dor na dura-mater craniana). O reconhecimento precoce
da HIE permite o tratamento atempado da sintomatologia e
prevengdo de complicacdes.?

Embora provavelmente subdiagnosticada, estima-se
que a HIE tenha uma incidéncia anual de 4 a 5 casos/
100 000 habitantes/ano. Afeta sobretudo mulheres (numa
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proporcéo de 2:1) entre os 35 e os 55 anos, mas pode ocor-
rer em qualquer idade."?4°

Este protocolo pretende apresentar uma abordagem
sistematizada e pratica ao diagndstico e tratamento da HIE,
facilitando a deciséo clinica perante diferentes cenarios,
com beneficio para o doente.

MATERIAL E METODOS

Este protocolo resulta de uma iniciativa conjunta dos
servicos de Neurologia, Neurorradiologia, Neurocirurgia e
Anestesiologia (Unidade de Dor Crénica) do Centro Hospi-
talar Universitario de S&o Jodo (CHUSJ), no Porto.

Foi dividido em duas secgbes. Na primeira, “Clinica da
HIE”, sdo descritos os sinais e sintomas associados, os
critérios de diagndstico e possiveis complicagbes desta
patologia. Para tal, foi efetuada uma revisao da literatura
em inglés, recorrendo a base de dados PubMed, utilizando
como termo de pesquisa “intracranial hypotension” e sele-
cionando os artigos que se referissem a HIE.

A segunda seccéao, “Abordagem Diagndstica e Terapéu-
tica da HIE”, resultou da descrigéo da pratica realizada no
CHUSJ, suportada pela evidéncia e apds discusséo conjun-
ta entre os quatro servigos supracitados. A literatura citada
foi recolhida ap6s pesquisa na PubMed, usando os critérios
de pesquisa ja mencionados, com foco no seu diagnéstico
e tratamento. Sdo descritos os exames complementares de
diagnostico que consideramos indispensaveis para confir-
mar o diagnéstico e, se necessario, orientar o tratamen-
to dirigido. Apresentamos, também, os varios tratamentos
possiveis, numa atuagdo passo-a-passo e perante o tipo
de resposta do doente. No final, expomos um diagrama-
-resumo da nossa proposta de atuagéo.

Clinica da HIE

Tipicamente, a HIE apresenta-se com cefaleia ortos-
tatica (sintoma cardinal), que agrava com o ortostatismo
(imediatamente, ao fim de segundos/minutos, ou horas —
‘cefaleia da segunda metade do dia’) e tende a melhorar
marcadamente com o decubito. E, geralmente, holocrania-
na ou bi-suboccipital, mas pode ser unilateral ou pulsatil,
simulando uma enxaqueca. Pode agravar-se com a mano-
bra de Valsalva e tende a resolver-se apds normalizagéo
da pressao de LCR ou do encerramento da fistula de LCR.
Ressalva-se que o componente ortostatico da cefaleia ten-
de a atenuar-se com o tempo de evolugéo, razéo pela qual
a anamnese se deve focar nas caracteristicas iniciais da
mesma. Raramente, o doente pode apresentar uma cefa-
leia ndo posicional, inespecifica, ou até com componente
postural inverso (i.e., agrava com o decubito e melhora com
o ortostatismo) e, em 3% dos casos, a HIE pode cursar sem
cefaleia.’>*5

De acordo com 3.2 edicao da Classificagdo Interna-
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cional de Cefaleias,®” o diagnéstico de ‘cefaleia atribuida
a HIE’ é feito quando sdo preenchidos todos os seguintes
critérios:

1. Qualquer cefaleia associada a hipotensao de LCR

(< 6 cm H,0) e/ou evidéncia imagiologica de fistula
de LCR;

2. Auséncia de trauma ou procedimento que possa

causar uma fistula de LCR;

3. A cefaleia ocorre em estreita relagdo temporal com

a hipotenséo ou perda de LCR, ou conduziu a sua
descoberta;

4. N&o melhor explicada por outro diagnéstico.

Assim, depreende-se que o diagnostico desta sindro-
me assenta primariamente em aspetos clinicos e imagio-
l6gicos, ndo implicando obrigatoriamente a realizacdo de
puncao lombar para manometria do LCR, caso o doente
apresente manifestagdes clinicas e sinais imagioldgicos
sugestivos.?*® Nas séries mais recentes € inclusivamente
descrita uma press&o de abertura do LCR < 6 cm H,0 em
menos de um terco dos doentes com HIE.>* Além disso,
existe um risco de agravamento da HIE, pelo que o seu
uso deve ser ponderado em situagdes em que o estudo
imagioldgico [ressonancia magnética (RM) cerebral e ver-
tebromedular] seja inconclusivo, mas com suspeita clinica
elevada."®

A cefaleia da HIE associa-se, muitas vezes, a cervical-
gia/rigidez cervical, acufenos, perturbagédo da audicéo, foto
e/ou fonofobia, nauseas/vomitos. Menos frequentemente,
o doente pode apresentar diplopia (por paresia do sexto
nervo craniano, mais frequentemente), tremor/parkinsonis-
mo ou queixas inespecificas, como fadiga e dificuldades de
concentragdo."?*

A HIE pode ter diversas complicagdes, algumas das
quais potencialmente fatais, incluindo: hematoma subdural
(a mais frequente, em 20% a 25% dos casos), trombose
venosa cerebral, herniagéo uncal, isquemia do tronco cere-
bral e coma. Também foram reportados casos de siderose
superficial, amiotrofia bibraquial e/ou alteragdes da perso-
nalidade/comportamento.?*°

Abordagem diagnostica e terapéutica da HIE

Perante a suspeita clinica de HIE, devera proceder-se
a realizagdo de RM cerebral com gadolinio. Os achados
imagioldgicos sugestivos de HIE incluem: realce paquime-
ningeo difuso, colegdes subdurais, ingurgitamento venoso,
alargamento e hiperemia da hipodfise, redugao do espaco
subaracnoideu da bainha do nervo 6ptico e deslocagao
caudal das estruturas cerebrais (brain sagging)."? O score
de Bern conjuga a presenga destes sinais imagiolégicos,
de forma ponderada, permitindo exprimir de forma quanti-
tativa o grau de certeza diagndstica de HIE.®° A maioria das
alteragdes clinicas e imagioldgicas da HIE é explicada pelo
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aumento do componente vascular, compensando a perda
de LCR (hipétese de Monro-Kellie)."° Porém, cerca de 20%
dos casos de HIE apresentam RM cerebral sem qualquer
alteragdo. Mantendo-se a suspeita clinica de HIE, devera
proceder-se a RM vertebromedular, que permite identificar
colecdes de LCR extradurais espinhais (tradutoras de uma
fistula de LCR) em até metade dos casos de HIE. Pode-
ra identificar-se, em simultaneo, o local exato do ponto de
fistula de LCR, através de sequéncias dirigidas ao estudo
mielografico (mielo-RM).? A realizagdo de um estudo verte-
bromedular é sugerida apenas se a RM cerebral for normal,
resultando de um compromisso entre a evidéncia cientifica
disponivel e a capacidade real dos nossos centros para de-
senvolverem investigacdes iniciais mais completas (RM ce-
rebral e mielo-RM) em tempo util para o doente. Dado que
a RM cerebral permite o diagndstico de HIE na maioria dos
casos (80%), pode-se iniciar o tratamento de forma mais
célere, ndo obviando a possibilidade de completar o estudo
imagioldgico a posteriori, se indicado.

N&o existem estudos randomizados controlados que
permitam guiar o tratamento da HIE, pelo que as recomen-
dagbes que se seguem derivam de estudos observacionais
e da opinido de peritos. Tem sido proposto iniciar o trata-
mento de HIE ndo complicada com medidas conservado-
ras: repouso no leito, refor¢o da hidratagéo oral e analgesia
simples (paracetamol, anti-inflamatérios n&o esteroides,
cafeina 200 a 300 mg 2 — 3 id PO). Alguns estudos descre-
vem, também, eficacia do bloqueio anestésico do grande
nervo occipital, tendo sido reportada uma taxa de resolugéo
da cefaleia de 66% numa série de casos de cefaleia pds-
-puncdo dural.* O bloqueio anestésico do ganglio esfeno-
palatino também foi reportado como eficaz no controlo da
cefaleia pos-pungdo dural em algumas séries de casos.'
A literatura reporta uma taxa de sucesso destas medidas
conservadoras até cerca de 30%."%*1°

E de salientar que existe frequentemente um atraso no
diagnostico e consequente tratamento desta entidade; por
outro lado, alguns doentes ja empregaram métodos empi-
ricos de tratamento conservador antes da admissao hospi-
talar (nomeadamente, repouso no leito e analgesia simples
no domicilio)." Na experiéncia do Servigo de Neurologia do
CHUSJ, sugere-se aplicar o tratamento conservador duran-
te cinco dias (contados a partir do diagnostico ou do inicio
dos sintomas, caso o doente tenha iniciado tratamento de
forma empirica), apds os quais se deve tentar o levante
progressivo do doente, erguendo a cabeceira a 45°, man-
tendo a hidratagdo e analgesia. Se se verificar melhoria
da cefaleia, é razoavel progredir com o levante e gerir a
analgesia conforme a tolerancia do doente. O intervalo de
tempo sugerido para aferir a eficacia do tratamento conser-
vador é baseado na experiéncia dos autores (suportada por
raros relatos na literatura).?'*'> Com estas recomendacdes,
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pretende-se um equilibrio razoavel entre permitir tempo
suficiente para que estas medidas nutram algum grau de
eficacia e ndo atrasar a escalada terapéutica em caso de
auséncia de resposta.

Caso nao haja melhoria clinica e/ou o doente permane-
¢a muito sintomatico apesar desta estratégia, devera ser
efetuado um blood patch epidural. Esta técnica consiste
na injecéo de 15 mL de sangue autélogo (colhido por pun-
¢ao venosa em condigbes assépticas) no espaco epidural
lombar, sem necessidade de identificar o local de fistula de
LCR. Antes da sua realizagéo, o doente deve expressar por
escrito o seu consentimento e devera ser obtido um hemo-
grama com contagem plaquetaria. Em caso de dor local
(por distensdo excessiva do espaco epidural) ou cefaleia
(por irritagdo meningea) intensas no inicio do procedimen-
to, este devera ser imediatamente interrompido para evi-
tar possiveis complicagbes. Trata-se de um procedimento
geralmente seguro, com efeitos adversos minor e autoli-
mitados, como desconforto/dor lombar ou radicular, tontu-
ras, parestesias e, em casos raros, bradicardia transitoria.
O doente deve permanecer em posi¢do de Trendelenburg
(30°) durante cerca de 12 a 24 horas apo6s o procedimen-
to, seguido de levante progressivo. Pensa-se que o rapido
alivio das queixas resulta do aumento da presséo de LCR
(causado pelo ‘hematoma’ epidural) e da eventual forma-
¢ao de um coagulo de fibrina a nivel do defeito dural, que
selaria a fistula de LCR."2#10.15-15

O doente devera ser reavaliado 24 a 48 horas apods o le-
vante. Se se tiver verificado resolugédo da cefaleia, ou esta
tenha melhorado substancialmente (cefaleia ligeira néo in-
capacitante), devera ser mantida vigilancia dos sintomas
até perfazer cinco a sete dias apds a realizagdo do blood
patch. Devera ser evitada a realizacdo de esforgos fisicos
moderados a intensos durante este periodo (idealmente,
manter esta recomendacgéo durante cerca de duas sema-
nas adicionais).

Estima-se que um primeiro blood patch néo dirigido seja
eficaz em cerca de dois tercos dos doentes. Caso haja re-
crudescéncia ou auséncia de melhoria da cefaleia, devera
ser realizado um segundo blood patch epidural lombar nao
dirigido (no minimo, os procedimentos deverao ser espaca-
dos por cinco dias). Alguns estudos sugerem maior eficacia
se for injetado um maior volume (> 20 mL) de sangue no
espago epidural."10.15

Os estudos observacionais existentes demonstra-
ram que a maioria dos doentes obteve alivio sintomatico
apos um ou dois blood patches, e que este efeito podera
ser cumulativo. Alguns autores sugerem, ainda, a reali-
zacado de um terceiro blood patch lombar n&o dirigido, se
houver alivio parcial da sintomatologia com os primeiros
dois procedimentos. Se ndo houver resolu¢cdo ou melhoria
substancial da cefaleia apds o segundo (ou terceiro) blood
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patch epidural ndo dirigido, preconiza-se a realizagdo de
imagem espinhal dirigida, com o objetivo de encontrar o
local de fistula de LCR. Nos casos em que ainda néo te-
nha sido realizado estudo de mielo-RM, este devera ser a
escolha inicial; caso seja identificado uma fistula de LCR,
sera realizado um blood patch epidural dirigido (guiado por
tomografia computorizada-TC/fluoroscopia). Se nao for
identificado um ponto de fistula de LCR por mielo-RM, a
literatura sugere a realizagdo de mielo-TC ou mielografia
por subtragao digital (convencional) e posterior realizagdo
de blood patch dirigido ao local da fistula de LCR (particu-
larmente importante em caso de fistulas de alto débito). Em
caso de auséncia de resposta clinica favoravel, podera ser
ponderado um segundo blood patch dirigido ou prosseguir
para intervengdo neurocirurgica (reparagao microcirurgica
da fistula de LCR, ou clipagem/encerramento de diverticulo

meningeo).’ 41013

Independentemente do método de tratamento escolhi-
do, se bem-sucedido, podera ocorrer hipertenséo intracra-
niana rebound (em até 27% dos casos). Deve-se suspeitar
desta complicagdo do tratamento se houver modificagao
das caracteristicas da cefaleia da HIE, passando a agravar-
-se com o decubito e a melhorar com o ortostatismo. Sendo
geralmente transitdria, podera haver necessidade de trata-
mento farmacoldgico (com acetazolamida, na maioria dos
casos).>'®

Nos casos de HIE complicada (alteragdo do estado
de consciéncia, disfungdo do tronco cerebral, coma, trom-
bose venosa cerebral, etc.), deve-se ponderar a redugéo
dos tempos recomendados para avaliagdo da eficacia
do tratamento (conservador ou blood patch) e realizagao
precoce de mielo-RM (e, se ndo identificado o ponto de

Suspeita clinica de

hipotensao intracraniana espontanea (HIE)

I

Se normal
'l 1°RM cerebral |-------- >[
|

Pungéo lombar T
(manometria) |

RM vertebromedular 1§9inioirrinall
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HIE n&o complicada
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(repouso no leito + hidratagdo +
analgesia/cafeina/bloqueio anestésico)

Se cefaleia intensalincapacitante/refrataria
Trendelenburg (30°) 12-24h

Levante progressivo
Reavaliagéo clinica

1.° blood patch
epidural lombar no dirigido
Se cefaleia intensalincapacitante/refrataria
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Figura 1 — Diagrama descritivo da abordagem diagnoéstica e terapéutica em doentes com suspeita de hipotensao intracraniana espon-
tanea
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fistula, de mielo-TC/mielografia convencional). Sublinha-se
a importancia de tratar primeiro a fistula de LCR antes de
abordar as complicagdes, nomeadamente no caso de trom-
bose venosa cerebral e de hematoma subdural, sob risco
de agravamento das mesmas. A discussdo multidisciplinar
individualizada assume particular preponderancia na HIE
complicada.®>%1?

A Fig. 1 apresenta uma proposta de atuagao diagnosti-
ca e terapéutica em caso de HIE.

CONCLUSAO

O diagndstico da HIE nem sempre é imediato. Dada a
intensidade dos seus sintomas e a gravidade de algumas
complicagbes possiveis, urge iniciar o tratamento adequa-
do atempadamente. Este protocolo apresenta uma propos-
ta de atuagdo passo-a-passo, orientando o clinico desde
a confirmagéo do diagnostico até ao tratamento sintoma-
tico e, se necessario, ao tratamento dirigido, guiado pelos
exames complementares mais apropriados. Pretende-se,
assim, facilitar a decis&o clinica nos casos de HIE, através
de uma conduta sistematizada e individualizada, tendo em
consideracdo o melhor interesse do doente.
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