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Resumo 

 

 O objetivo principal deste estudo foi caracterizar e compreender de forma clara e 

direta a cefaléia associada à malformação de Chiari tipo 1 (MC-1). Entrevistamos 19 

pacientes com MC-1, dentre os quais onze apresentavam a associação de algum tipo de 

cefaléia e MC-1, sendo a dor de cabeça avaliada por uma ficha clínica padronizada, na qual 

constavam quesitos relativos à localização, duração, fatores precipitantes, caráter e 

evolução da dor. Dentre os 11 pacientes estudados, cinco foram homens, com idades 

variando entre 30 e 75 anos. A cefaléia foi mais prevalente na região occipital, seja de 

forma isolada ou associada a demais regiões da cabeça. Os principais fatores precipitantes 

da cefaléia foram: tosse, atividade sexual e outras formas de esforço físico. A cefaléia 

durava até três horas em todos os pacientes, com exceção de um que apresentava dor 

contínua. A cefaléia apresentou caráter pulsátil na maioria dos pacientes. Observou-se neste 

estudo que mais da metade dos pacientes apresentaram cefaléia associada à atividade 

sexual, o que tem sido pouco descrito na literatura, devendo a MC-1 ser sempre lembrada 

entre as possíveis causas de cefaléia associada à atividade sexual. 

PALAVRAS-CHAVE: cefaléia, Chiari, enxaqueca. 



 

Abstract 

The main objective of this study was to characterize and understand in a clear and 

direct way the headache associated to Chiari type I malformation. We interviewed 19 

patients with Chiari type I. Eleven presented the association with some headache and Chiari 

type I, being the headache evaluated through a clinical record standardized with relative 

inquiries related to the location, duration, intensity, precipitant factors, extenuating factors, 

character and evolution of the pain. Among eleven patients studied, five were men with 

ages varying between thirty and seventy five years. The headache was more prevalent in 

the occipital area, being isolated or associated with the other areas of the head. The 

headache main precipitants factors were: cough, sexual activity and physical effort. The  

duration of the pain was less than five minutes in five patients, being between five minutes 

and three hours in five patients and continuous in other one. The headache presented 

pulsate character in most of the patients, of low intensity in one patient and moderate or 

serious in the remaining. It was observed in this study that more of the half of patients 

presented headache associated with cough, what has been well described by other authors, 

while the headache that had the sexual activity as precipitant factor was observed in this 

work in high percentile, opposing to previous studies. Due to that, Chiari type I must be 

always reminded among the possible headache causes associated to the sexual activity. 

KEY WORDS: headache, Chiari, migraine. 
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1. INTRODUÇÃO 

Desde os primórdios da humanidade, a cefaléia tem sido descrita entre os mais 

diversos povos (1).  A mais famosa estória sobre cefaléia da antiguidade foi a de Zeus, que 

sentindo fortes dores de cabeça, ordenou a Hefesto, o Deus das forjas, a lhe abrir o crânio 

com um machado (2). A presença da cefaléia na mitologia grega ressalta a importância 

desse assunto no cotidiano das pessoas desde a época mais remota até o momento atual, 

sendo uma das queixas mais comuns na prática clínica diária (1). 

De maneira geral aceita-se que a cefaléia pode ser tanto uma doença primária como 

também pode representar a expressão de uma enfermidade sistêmica ou neurológica (3). É 

nesse grupo que se enquadra a dor de cabeça associada à malformação da transição 

occipitocervical (4). Atualmente, são conhecidas algumas malformações da transição 

crânio-vertebral, sendo as de maior ocorrência; a malformação de Chiari (MC), a impressão 

basilar e a siringomielia, apresentando-se de forma associada ou não (5). 

A MC foi descrita inicialmente por John Clelland em 1883, que mostrou através de 

autópsia, nove casos de hérnias das estruturas da fossa posterior através do forame magno, 

atribuindo então à disgenesia primária do cérebro posterior (6). Chiari, em 1891, descreveu 

o caso de um paciente com herniação das tonsilas cerebelares abaixo do plano do forame 

magno e anos depois, estudando anomalias do rombencéfalo, presentes em 63 casos de 

hidrocefalia, dividiu-as em quatro grupos, de acordo com as estruturas do tronco cerebral 

que apresentavam herniação através do forame magno. 

Na classificação proposta por Chiari, o grupo 1 era composto pelos casos de 

herniação das tonsilas cerebelares e da parte inferior do bulbo pelo forame occipital, o 

grupo 2 apresentava herniação do IV ventrículo somada às alterações presentes no grupo 1. 
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No grupo 3 havia as alterações já descritas além de meningocele cervical e o grupo 4 

apresentava hipoplasia do cerebelo sem a presença de herniações (7, 43, 44). Arnold, em 

1894, relatou o caso de um recém-nascido com múltiplas anomalias congênitas similares 

àquelas apresentadas por Hans Chiari, permanecendo esta entidade clínica conhecida por 

muito tempo como malformação de Arnold-Chiari (8), epônimo que vem gradativamente 

sendo substituído pela denominação MC tipo 1 e MC tipo 2 ou a expressão herniação das 

tonsilas cerebelares (5). 

A MC-1 constitui uma entidade clínica multifatorial e heterogênea, apresentando 

formas congênitas ou com fundo genético e formas de etiologia adquirida (9). Enquanto o 

Chiari tipo 2, 3 e 4 são considerados anomalias do neuroectoderma, o mais freqüente tipo 

do Chiari 1 parece ser conseqüente de defeito do mesoderma. A possível insuficiência do 

mesoderma para-axial após o fechamento do tubo neural poderia levar ao 

hipodesenvolvimento do basiocondrocrânio, resultando em uma fossa posterior pequena e 

rasa, levando como conseqüência a uma deformação progressiva do cerebelo e herniação 

das tonsilas abaixo do forame magno (10-17). 

A apresentação clínica da MC é bastante variável, podendo se apresentar como uma 

síndrome medular com comprometimento das vias motoras longas e espasticidade dos 

quatro membros, síndrome cerebelar, com incoordenação motora e desequilíbrio, síndrome 

bulbar caracterizada pelo comprometimento dos nervos bulbares com dificuldade de 

deglutição, disartria e apnéia noturna e finalmente pode apresentar-se como uma síndrome 

álgica que se caracteriza por cefaléia que piora com a manobra de Valsalva e esforços 

físicos (18 - 24, 32, 37, 38, 42). 
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Atualmente, o diagnóstico de MC é efetuado com facilidade pela  Ressonância 

Magnética (RM), que visualiza a herniação das tonsilas cerebelares, bem como a associação 

da MC com outras anomalias como a siringomielia e a invaginação basilar (25, 42, 45). A 

RM representa tal resolução na identificação da MC-1, que a descrição da doença é 

dividida em era pré e Pós-RM (25). 

Estudo realizado através da RM de crânio, identificou com precisão o 

posicionamento das tonsilas cerebelares em população controle (82 pessoas) e em 13 

pacientes com MC-1. A posição das tonsilas na população controle variou de 2,8 mm 

abaixo até 2 mm acima do forame magno, enquanto que em pacientes com MC-1, as 

tonsilas situavam-se entre 5,2 e 17,7 mm abaixo do forame magno. Em conclusão, as 

tonsilas normais podem se estender até 3 mm abaixo do forame magno, porém na MC-1, as 

tonsilas se estendem 5 mm ou mais abaixo do forame magno (26). 

A cefaléia é uma queixa freqüente entre os pacientes com MC-1 (27, 30, 30). Várias 

séries mostraram um percentual alto de queixa de dor de cabeça no momento do 

diagnóstico de MC-1 (28). Em estudo que avaliava cefaléia associada com MC-1, Stovner 

obteve como resultado a ocorrência de cefaléia como sintoma principal em mais da metade 

dos pacientes (33). Caetano de Barros, em 1968, Verificou prevalência de 10% de cefaléia 

em pacientes com impressão basilar e MC (41). Silva tem grande série de casos estudados 

de pacientes com MC-1, na qual avaliou os sintomas clínicos de 249 pacientes com MC, 

encontrando 59,8% de cefaléia, sendo a região occipital a mais freqüentemente acometida, 

assumindo em algumas vezes as características da migrânea (5). 

O espectro de cefaléia inclui: cefaléia de curta duração associada à tosse, cefaléia de 

esforço, cefaléia com hipotensão liquórica, cefaléia de longa duração com características de 

cervicogênica e cefaléia contínua (39,40). Nenhum tipo de cefaléia é especifica da MC, 
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sendo a mais compreendida no momento a cefaléia da tosse que é encontrada em grande 

percentual dos pacientes com MC (5, 28 - 31). Outros padrões de dor de cabeça, consistente 

com migrânea com e sem aura e cefaléia da hipotensão liquórica tem ocorrido em conexão 

com a MC (34), tendo sido também relatada a ocorrência de migrânea-símile com crises de 

longa duração em uma mãe e suas duas filhas gêmeas monozigóticas (35). 

Stovner demonstrou que a cefaléia na MC-1 pode ter duração curta, geralmente até 

cinco minutos ou ser prolongada, durando de três horas até vários dias (33).  O mecanismo 

das crises de cefaléia de curta duração é melhor compreendido (5, 30, 33). Em pacientes 

com MC-1, a manobra de Valsalva pode levar a uma dissociação transitória entre os 

compartimentos intracraniano e intraespinhal, induzindo a impactação das tonsilas 

cerebelares no forâmen magnum, produzindo cefaléia por tração e pressão das estruturas 

sensíveis à dor, tais como nervos, meninges e vasos (33). 

Se por um lado o mecanismo causal das cefaléias de curta duração parece ser bem 

definido, a relação entre a MC-1 e a cefaléia de longa duração parece estar apenas no plano 

hipotético, sendo confundida muitas vezes com a patogênese de alguns tipos de cefaléia 

primária. Khurana avaliando quatro pacientes com MC-1, encontrou dois casos de 

migrânea com aura, um caso de migrânea sem aura e um caso de cefaléia com hipotensão 

liquórica, neste último paciente, a cefaléia era precipitada dentro de poucos segundos após 

levantar-se e desaparecia ao deitar-se. A tosse e o esforço não precipitavam a dor. Outra 

paciente apresentava cefaléia com características migranosas que era precipitada por 

esforços físicos, era de intensidade moderada e durava mais de seis horas (34). 

A dor de cabeça associada à MC-1, não apresenta topografia definida, porém a 

literatura sugere maior prevalência na região occipital (5, 30, 33, 36). A localização da 
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cefaléia na MC-1 foi avaliada através da correlação entre a dinâmica do fluxo do LCR e a 

cefaléia nos pacientes com MC-1, sendo demonstrado que a cefaléia occipital era associada 

à obstrução do fluxo do LCR à nível do forame magno, sendo diretamente relacionada à 

anormalidade da fossa posterior, enquanto que o fluxo de LCR era geralmente normal nos 

pacientes com cefaléia frontal e generalizada (36). 

Em estudo que avaliava série de trinta pacientes com cefaléia induzida pela tosse, 

todos os casos de cefaléia sintomática foram associados com MC-1. Nesse grupo, a média 

da idade de início da cefaléia foi significativamente mais baixa que na cefaléia primária da 

tosse. A duração das crises foi mais longa, em alguns casos, por vários dias. Enquanto a 

cefaléia primária da tosse foi responsiva à indometacina, a craniectomia descompressiva foi 

a única terapia efetiva para o grupo com cefaléia da tosse sintomática (30).  

Cefaléia associada ao riso no MC-1 também tem sido bem documentada na 

literatura, tendo sido descrito o caso de uma paciente que tinha dez anos de evolução de 

cefaléia de intensidade grave precipitada por risos. A dor era excruciante, localizada no 

vértix e cada crise durava até vinte segundos. Não havia sintomas associados e a paciente 

era assintomática entre as crises (40). 

A MC-1 também pode se apresentar como neuralgia do trigêmeo. Foi relatado o 

caso de uma paciente com história de 29 anos de evolução de neuralgia do trigêmeo, tendo 

sido tratada com três termocoagulações sem efeito. O diagnóstico da MC-1 foi evidenciado 

através da RM de crânio, porém sem mostrar a alça vascular. A craniectomia occipital 

medial foi realizada, com alargamento do forame magno. O tronco encefálico foi 

descomprimido por aspiração das tonsilas cerebelares. A paciente tornou-se assintomática 

após a cirurgia (38).  
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Este estudo tem como objetivo, descrever as características da cefaléia em um grupo 

de pacientes portadores de MC-1, investigados no ambulatório de neurologia do Hospital 

das Clínicas da Universidade Federal de Pernambuco. Devendo-se a importância da 

cefaléia na prática neurológica e a escassez de dados na literatura que a correlacione com a 

MC-1.  
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2. OBJETIVO GERAL 
 

Avaliar as características da cefaléia associada à Malformação de Chiari em 

pacientes atendidos no ambulatório de Neurologia do Hospital das Clínicas da 

Universidade Federal de Pernambuco. 

 

2.1 – OBJETIVOS ESPECÍFICOS 

 

?  Verificar a relação entre a idade e gênero dos pacientes com a topografia da dor de 

cabeça na MC-1. 

 

 

?  Identificar os fatores precipitantes e atenuantes da cefaléia associada à MC-1. 

 

 

      ?    Avaliar a duração e intensidade dos episódios de dor de cabeça na MC-1. 
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4. CASUÍSTICA E MÉTODO: 

 

O estudo seguiu o modelo descritivo, correspondendo a uma série de casos, 

apresentando caráter basicamente qualitativo. Foram avaliados 19 pacientes com MC1, 

sendo dez mulheres e nove homens, com idade variando entre 34 e 75 anos, no período 

compreendido entre janeiro e dezembro de 2005 no ambulatório de Neurologia do Hospital 

das Clínicas da Universidade Federal de Pernambuco. Dessa amostra, foram selecionados 

11 pacientes que apresentavam cefaléia. Os dados foram obtidos através da história clínica 

dos pacientes, exame neurológico e avaliação radiológica. 

  A história clínica constou da queixa principal da doença, duração dos sintomas, 

modo de evolução dos sintomas principais, antecedentes pessoais, antecedentes familiares e 

interrogatório sintomatológico dirigido para a clínica neurológica. O interrogatório constou 

de perguntas que tentavam identificar sintomas importantes como: síncope, vertigem, 

cefaléia, convulsão, disartria, disfagia, déficits motores e alterações da sensibilidade. 

O exame neurológico dos pacientes incluiu inspeção, avaliação das funções 

cognitivas e estado psíquico, avaliação dos nervos cranianos, da troficidade, do tono 

muscular, da força, dos reflexos profundos e superficiais, da motricidade automática e 

involuntária, da coordenação, e da sensibilidade profunda e superficial. 

Foi realizada RM de crânio para confirmação do diagnóstico de MC-1, sendo todos 

exames realizados no mesmo serviço de radiologia, com aparelhos com a mesma 

especificação técnica, Systens Intera- Philips 1.0 Tesla, e laudos emitidos pelo mesmo 

especialista. A técnica do exame que permitiu o diagnóstico foi realizada no plano sagital 

com a seqüência spin-echo. Do ponto de vista radiológico, foram considerados como 
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portadores da MC-1 aqueles que apresentaram herniação das tonsilas cerebelares maior que 

cinco milímetros abaixo do forame magno. 

Aqueles que apresentavam MC-1 e algum tipo de cefaléia, tiveram detalhadas as 

características da dor, sendo preenchida uma ficha clínica cujas informações serviram como 

banco de dados para análise posterior (ANEXO 1). As informações mais importantes a 

cerca da cefaléia foram: intensidade, localização, fatores precipitantes, duração da dor, 

modo de instalação, fatores atenuantes e caráter da dor (ANEXO 2). 

Todos os pacientes incluídos no estudo, concordaram com a participação após 

leitura e assinatura de termo de consentimento livre e esclarecido (ANEXO 3), sendo 

aprovado pelo comitê de ética em pesquisa da UFPE, com número de registro: 102/2005.   
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5. RESULTADOS 

 

5.1  Associação entre cefaléia e MC-1. 

 

Entre os dezenove pacientes com MC-1, foi constatada a presença de cefaléia em 

onze deles (57,8%), como pode se observado na tabela 1. 

 

TABELA 1 – Associação entre cefaléia e MC-1. 

 

Pacientes com MC-1 Número de pacientes Prevalência 

Presença de cefaléia 

Ausência de cefaléia 

Total 

 

 

 

11 

8 

19 

57,8% 

42,2% 

100% 

 

 

 

5.2  Freqüência da cefaléia por gênero na MC-1. 

 

Dentre os pacientes portadores de MC-1, que apresentaram cefaléia, seis foram do 

gênero feminino (54,5%), demonstrado na tabela 2. 
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TABELA 2 – Freqüência de cefaléia por gênero. 

 

Gênero Número de pacientes Prevalência 

Masculino 

Feminino 

Total 

5 

6 

11 

45,5% 

54,5% 

100% 

 

5.3 Cefaléia por faixa etária na MC-1. 

 

A idade dos pacientes variou entre 30 e 75 anos, sendo a média de idade encontrada 

de 47 anos, observado no Gráfico 1. 
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5.4 Localização da cefaléia na MC-1. 

 

A localização da dor foi bastante variada, ocorrendo na região occipital em sete 

pacientes, apresentando-se isoladamente (18,18%), ou associada à outra região da cabeça 

(45,45%).  
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TABELA 3 – Localização da cefaléia na MC-1. 

 

Topografia da cefaléia Número de pacientes Prevalência 

Occipito-frontal 

Occipito-cervical 

Occipital 

Frontal 

Bitemporal 

Difusa 

Total 

3 

2 

2 

2 

1 

1 

11 

27,27% 

18,18% 

18,18% 

18,18% 

9,09% 

9,09% 

100% 

 

5.5 Fatores precipitantes da cefaléia na MC-1. 

 

Dentre os fatores precipitantes da cefaléia, a tosse e o sexo ocorreram em seis 

pacientes (54,5%), seja de forma isolada, ou associada a outro fator desencadeante da dor. 

Observe na tabela 4. 
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TABELA 4 – Fatores precipitantes da cefaléia nos pacientes com MC-1. 

 

Fatores precipitantes da cefaléia Número de pacientes Prevalência 

Tosse, esforço e sexo 

Tosse e sexo 

Tosse 

Sexo e esforço 

Espirro  

Riso 

Esforço* 

Ausente 

Total 

3 

2 

1 

1 

1 

1 

1 

1 

11 

27,27% 

18,18% 

9,09% 

9,09% 

9,09% 

9,09% 

9,09% 

9,09% 

100% 

 

* Levantamento de peso. 

5.6 Caráter da cefaléia na MC-1. 

 

O caráter da dor foi pulsátil na maioria dos pacientes (72,7%), como visto no 

Gráfico 2.  
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5.7 Duração da cefaléia na MC-1. 

 

A duração dos episódios dolorosos foi menor que três horas em dez dos onze 

pacientes, como pode ser visto no Gráfico 3.  
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5.8 Fatores atenuantes da cefaléia na MC-1. 

 

O repouso serviu como fator atenuante das crises dolorosas em sete pessoas 

(63,6%), demonstrado no Gráfico 4. 
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5.9 Intensidade da cefaléia na MC-1. 

 

A intensidade da dor foi considerada grave ou moderada em mais de 90% dos 

pacientes, sendo demonstrado no Gráfico 5.  
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6. DISCUSSÃO 

6.1 Associação entre cefaléia e MC-1 

A cefaléia é um sintoma comum entre os pacientes com MC-1 (46). Neste estudo, 

onze dos dezenove pacientes com MC-1, apresentaram algum tipo de cefaléia, 

correspondendo a um percentual de 57,8% de dor de cabeça entre os pacientes com MC-1. 

Saez em 1976, encontrou 41,6% de cefaléia entre sessenta pacientes estudados com MC-1 

(48). Paul em 1993, em revisão de 71 pacientes com MC-1, encontrou 34% de dor de 

cabeça (47). 

Stovner em 1993, avaliando 34 pacientes com diagnóstico de MC-1, encontrou 

prevalência de 58,8% de cefaléia (33). Em recente publicação, foi encontrada prevalência 

de 59,8% de cefaléia entre 249 pacientes com MC-1 e/ou IB (5). Em outra revisão recente, 

foi encontrada prevalência de 30% de dor de cabeça entre 27 pacientes com MC-1(43). 

Dessa forma, este estudo encontrou prevalência de cefaléia na MC-1 consoante a 

que vários trabalhos anteriores evidenciaram, destacando a importância deste sintoma nesta 

doença.  

 

6.2 Freqüência da cefaléia por gênero 

A cefaléia que acomete os pacientes com MC-1 parece não ter predomínio de 

gênero (30,33). No presente estudo, encontrou-se onze pacientes com cefaléia associada à 

MC-1, sendo cinco homens e seis mulheres. Em estudo realizado com 20 pacientes com 

cefaléia e MC-1, apenas quatro eram homens (33). Pascual em 1996 avaliando dezessete 

pacientes com MC-1 e cefaléia sintomática da tosse encontrou dez homens e sete mulheres 
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(30), enquanto outro autor que avaliou o espectro de cefaléia nos pacientes com MC-1 

encontrou apenas pacientes mulheres (34). McGirt, em 2005, estudando a correlação entre 

cefaléia e a dinâmica do fluxo do LCR, encontrou prevalência de 56% de homens (36).  

Outros estudos que avaliavam características clínicas mais amplas do paciente com MC-1, 

encontraram maior prevalência de mulheres (31, 42, 43, 49). Avaliando-se estes dados, 

entre os quais se encontraram prevalência diferente de sexo, não se pode concluir que o 

gênero exerça influência na ocorrência da cefaléia na evolução da MC-1.  

 

6.3 Prevalência da cefaléia por faixa etária 

A MC-1 é uma doença que geralmente se expressa inicialmente na quarta década de 

vida, devido ao seu caráter benigno (9). Neste estudo, encontrou-se variação da idade entre 

trinta e setenta e cinco anos, estando a maioria dos pacientes (36,36%) incluídos na quarta 

década de vida, com média de idade de 47 anos. Stovner, avaliando 20 pacientes com 

cefaléia e MC-1 encontrou média de idade de 48.6 (33).  

Pascual em 1996, estudando dezessete pacientes com cefaléia sintomática da tosse e 

MC-1 encontrou variação da idade entre 15 e 64 anos, sendo a média de 39 anos (30). 

Sakas em 2005, avaliando 15 pacientes com MC-1, encontrou média de 36 anos (49). Outro 

autor avaliando a relação entre cefaléia e MC-1 encontrou variação de idade entre 22 e 37 

anos entre os quatro pacientes do estudo (34). Encontrou-se na maioria das séries, a idade 

de início dos sintomas entre a terceira e quarta décadas de vida o que corresponde aos 

achados deste trabalho, ressaltando o caráter benigno da doença com evolução bastante 

lenta. 
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6.4 Localização da cefaléia 

A cefaléia associada à MC-1, parece ser predominante na região occipital (34). No 

presente estudo, a maioria dos pacientes relatou dor em região occipital, seja de forma 

isolada (18,18%) ou de forma combinada (45,45%). Buzzi, em 2003, relatou o caso de uma 

paciente com MC-1, que apresentava crises de cefaléia de curta duração que se localizava 

em região frontal, irradiando-se para região occipital (29).  

Outro autor, avaliando uma mulher com MC-1 que apresentava cefaléia de longa 

evolução associada ao riso, encontrou o vértice como o local principal da dor (40). Relato 

de caso bastante raro, descreveu a história de uma paciente com MC-1, que apresentava 

cefaléia fronto-orbitária unilateral com padrão semelhante ao da cefaléia em salvas, 

apresentando melhora dos sintomas após a descompressão cirúrgica do forame magno (50). 

Stovner, em 1993, avaliando 20 pacientes com cefaléia e MC-1 encontrou 71% de 

dor em região occipital (33). Apesar de estudos anteriores indicarem que o paciente com 

MC-1 pode apresentar cefaléia em diferentes topografias, a dor de cabeça que acontece na 

MC-1 predomina na região occipital (30, 36). Estudo realizado com dezessete pacientes 

com cefaléia sintomática da tosse associada à MC-1 encontrou dor em região suboccipital e 

occipital em todos os casos (30).  

Estudo recente, avaliando a dinâmica do fluxo de LCR nos pacientes com MC-1, 

demonstrou que a cefaléia occipital foi associada à obstrução do fluxo de LCR ao nível do 

forame magno no MC-1, sendo este achado diretamente relacionado à anormalidade da 

fossa posterior, enquanto que o fluxo de LCR era normal naqueles que apresentavam 

cefaléia em região frontal e generalizada, sugerindo que a cefaléia occipital pode ser o 

resultado direto da anormalidade do cérebro posterior existente no MC-1, ao passo que a 
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cefaléia frontal e generalizada deve ser multifatorial e não diretamente relacionada à 

ectopia tonsilar.  Este achado tem importância na indicação cirúrgica dos pacientes que 

apresentam cefaléia como sintoma único da MC-1, devendo ser considerada a possibilidade 

de indicação cirúrgica nos casos de cefaléia occipital e conduta conservadora quando a dor 

de cabeça apresentar outra topografia (36). Os resultados do presente estudo parecem 

próximos aos encontrados na literatura, evidenciando a importância da região occipital na 

cefaléia associada à MC-1. 

 

6.5 Fatores precipitantes da cefaléia 

É bastante conhecida a relação entre a cefaléia associada à tosse e a MC-1 (4). Neste 

estudo, encontraram-se seis pacientes (54,54%) que apresentavam cefaléia desencadeada 

por tosse, seis que apresentavam a atividade sexual como fator precipitante e cinco 

pacientes (45,45%) que tinham dor de cabeça desencadeada por esforço físico. Ainda 

identificamos um paciente com cefaléia desencadeada pelo espirro e outro pelo riso. Estudo 

realizado entre trinta pacientes com cefaléia precipitada pela tosse, encontrou dezessete 

com diagnóstico de MC-1 (30). Stovner em 1993, avaliando as características da cefaléia 

associada à MC-1, encontrou 21% de associação entre tosse ou espirro com o início da dor 

de cabeça (33).  

Embora mais raro também tem sido descrito o riso como fator desencadeante da 

cefaléia, estando associada também, segundo alguns autores, ao bloqueio valvar da MC-1 

ao nível do forame magno (40). Farias da Silva relatou a história de dois pacientes com 

cefaléia precipitada pela atividade sexual entre os pacientes com MC-1. Enquanto são 
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escassos os dados na literatura correlacionando cefaléia na MC-1 com atividade sexual, 

foram encontrados seis pacientes com este fator desencadeante neste estudo, o que pode ter 

acontecido devido à falta de questionamento direto aos pacientes sobre relação entre 

atividade sexual e cefaléia na MC-1, em estudos anteriores. 

 

6.6 Caráter da cefaléia na MC-1 

A dor de cabeça teve caráter pulsátil em oito pacientes (72,72%) e constritiva em 

três (27,27%). Estudo realizado com catorze pacientes com MC-1 e cefaléia encontrou 

entre estes, sete (50%) de dor de cabeça de caráter pulsátil (33). Outro trabalho que 

avaliava o espectro da cefaléia entre os pacientes com MC-1, encontrou três com cefaléia 

constritiva dos quatro do estudo (34). Relato de caso de paciente com MC-1, cuja cefaléia 

era precipitada por tosse, esforço e espirro, caracteriza a dor como bifrontal e pulsátil (29).  

Outros pacientes apresentam dor com caráter mais raro como cefaléia excruciante 

(40) e lancinante (39). Há na literatura pouca descrição a cerca do caráter da dor de cabeça 

associada à MC-1, porém os escassos trabalhos publicados até o momento indicam a 

cefaléia pulsátil e a constritiva como as mais prevalentes (34, 39, 40). Dessa forma, do que 

se conhece atualmente na literatura, foram encontradas neste estudo, as formas mais 

prevalentes em relação ao caráter da cefaléia. 

 

6.7 Duração das crises de cefaléia na MC-1 
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Encontrou-se cinco pacientes (45,45%), em que a duração dos episódios dolorosos 

era inferior a cinco minutos e cinco pacientes nos quais a dor permanecia entre cinco 

minutos e três horas. O mecanismo patogenético que explica a dor de curta duração, menor 

que cinco minutos, na MC-1 indica que manobra de Valsalva nesses pacientes pode levar a 

uma dissociação transitória de pressão entre os compartimentos intracranianos e 

intraespinhais, o que provavelmente induz a impactação das tonsilas cerebelares no forame 

magno, produzindo dor por tração e pressão das estruturas sensíveis à dor (27 30, 33).  É 

comum então, ocorrer a dor de curta duração após tosse, espirro e esforço físico (29). 

Por outro lado, nos pacientes com MC-1, também ocorre dor de duração 

prolongada, a qual ainda não possui mecanismo patogenético bem definido, sendo portanto 

difícil diferenciar das cefaléias primárias, tendo estudo evidenciado a presença de cefaléia 

com duração maior que três horas em catorze dos vinte pacientes com MC-1, com 

características similares a migrânea sem aura (33). Outra série de casos de MC-1 em uma 

mesma família, encontrou três, dentre oito pacientes com cefaléia de duração maior que 

quatro horas e dois com dor de cabeça que durava menos que um minuto (35).  

Existem atualmente um grande número de teorias para explicar o mecanismo da 

cefaléia de longa duração na MC-1. Khurana em 1991, sugeriu que os episódios recorrentes 

de dor originados da dissociação de pressão crânio-espinhal poderiam sensibilizar as vias 

dolorosas ponto-medulares e cervical superior para produzir cefaléia neurogênica (34, 40). 

A dor prolongada presente nos pacientes com MC-1, apresenta muitas 

características similares a encontrada na migrânea, podendo ser devido tão somente a 

possibilidade da coexistência da MC-1 e migrânea ou a inespecificidade dos critérios para 
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diagnosticar esta última (33, 35). Os achados deste estudo no que diz respeito à duração da 

dor são semelhantes aos da literatura. 

 

6.8 Fatores atenuantes da cefaléia 

O único fator atenuante da cefaléia encontrado neste estudo foi o repouso. Dentre os 

onze pacientes estudados, sete (63,63%) apresentavam melhora acentuada da dor após um 

período de tempo que variava entre alguns segundos e minutos de repouso absoluto. Estudo 

que avaliava a presença de cefaléia em pacientes com MC-1 pertencentes a uma mesma 

família, descreveu o repouso como fator atenuante em dois dos cinco pacientes que 

apresentavam dor de cabeça (35). 

É escassa a informação na literatura, a cerca dos fatores atenuantes da cefaléia 

associada à MC-1. O entendimento que se tem atualmente, principalmente do mecanismo 

fisiopatogênico da cefaléia associada à manobra de Valsalva nestes pacientes (30, 33, 36, 

42), conduz a dedução de que o repouso possa ser um dos fatores atenuantes mais 

importantes da cefaléia na MC-1. 

 

6.9 Intensidade da cefaléia 

A intensidade da cefaléia foi considerada grave ou moderada em cada grupo de 

cinco pacientes, e leve em apenas um caso. Outro autor avaliou a intensidade da dor através 

de variáveis quantitativas, sendo 1: dor leve, 2: dor moderada, 3: dor grave e 4: dor muito 

grave, encontrando como resultado a média da dor de 3.1 (33) o que corresponderia na 

nossa escala qualitativa à dor de intensidade grave. Stovner em 1992, avaliando a cefaléia 
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nos pacientes com MC-1, considerou a dor como moderada ou grave em três dos cinco 

pacientes estudados (35).        

Outros artigos que relatavam casos isolados de MC-1 associado à algum tipo de 

cefaléia, identificavam sempre a dor como sendo de intensidade moderada ou grave (28, 38, 

40). Os achados relativos à intensidade da cefaléia no MC-1, parece correlacionar-se com 

os mecanismos propostos para explicar a fisiopatogênese da dor nestes pacientes tais como 

dissociação de pressão intracraniana e intraespinhal com compressão de estruturas sensíveis 

à dor ao nível do forame magno (36). Dessa forma, os achados desse estudo são similares 

aos da literatura de uma forma geral. 
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7. CONCLUSÃO 
 

         A cefaléia associada à MC-1 teve a atividade sexual, o esforço físico (levantamento 

de peso) e a tosse como importantes fatores precipitantes.  
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ANEXOS 
 
 
ANEXO 1 
 



 

 

 
 
ANEXO 2. Características da cefaléia. 
 

Intensidade Topografia Fatores 
Precipitantes 

Evolução da 
Dor 

Duração 
da Dor  

Modo de 
Instalação 
da cefaléia 

Fatores 
atenuantes 

Caráter da 
Dor 

Leve- 
permitia 
que o 
indivíduo 
realizasse 
todas as 
atividades 
habituais. 

Occipital Tosse Contínua Estimada 
em 
minutos 

Aguda Repouso Pulsátil 

Moderada- 
limitava 
suas 
atividades 
rotineiras. 

Frontal Esforço Crises  Insidiosa Reposicio-
namento da 
cabeça 

Constrictiva 

Grave- 
impedia 
totalmente o 
paciente de 
realizar suas 
atividades 
enquanto 
durava a 
cefaléia. 

Temporal Sexo     Explosiva 

 Parietal Espirro     Lancinante 
 Cervical Riso      
 Combinadas 

entre si 
      

 



 

 

ANEXO 3. CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO 
 
 
                 Autorização do paciente para sua inclusão no estudo sobre cefaléia nas 
malformações da transição occipitocervical. 
 
Instituição: Universidade Federal de Pernambuco 
Investigador: Hugo André de Lima Martins 
 
 
1. PROPOSTA DO ESTUDO         
 
 Você esta convidado a participar de um estudo sobre dor de cabeça associada a 
malformação da transição do pescoço com a cabeça. 
 
 
2.EXPLICAÇÀO DOS PROCEDIMENTOS 
 
Sua participação será relatar a história de sua doença, responder várias perguntas sobre dor 
de cabeça e permitir a realização de um exame físico convencional. Não haverá ônus 
financeiro para você. 
 
 
3. POSSÍVES RISCOS E DESCONFORTOS 
 
Os procedimentos poderão lhe trazer o constrangimento de falar sobre a sua doença, além 
de cansaço físico e mental. 
 
 
4. BENEFÍCIOS 
 
O benefício principal para os pacientes é a possibilidade de diagnóstico de 

patologia potencialmente cirúrgica com possibilidade de intervenção 

precoce. 

 
 
5. RETIRADA DO ESTUDO 
 
Sua participação no estudo é voluntária, podendo retirar-se dele, por qualquer motivo, sem 
nem um prejuízo pessoal ou do seu tratamento. 
 
 
 
 
 



 

 

6. CONFIDENCIALIDADE 
 
As informações sobre seu histórico médico e dados pessoas serão mantidas em total sigilo. 
Os resultados poderão ser divulgados em congressos, revistas médicas ou outros eventos 
científicos sem que o seu nome seja citado. 
 
 
 
7. DECLARAÇÃO DO PACIENTE 
 
Ao assinar este termo de consentimento você estará autorizando o nosso 

acesso ao seu prontuário médico e exames complementares realizados a 

pedido do seu médico assistente. 

 
 
 
 
   
  Eu______________________________________________________,voluntariamente 
concordo em participar deste estudo após Ter analisado e compreendido todos os itens 
deste termo de consentimento. 
 
 
                                                                                               Recife      /      / 
                                                                                                 
 
----------------------------                                                    ----------------------------------- 
Assinatura do paciente                                                       
Assinatura do pesquisador 
 
 
 
 
 
--------------------------------                                                 -------------------------------------- 

Assinatura da testemunha                                                     Assinatura de testemunha 
 
 

Caso surja alguma dúvida, favor contactar com Dr. Hugo Martins, no telefone 21268539 ou 96096179, ou na Av. Professor Moraes 
Rego, s/n, Cid. Universitária, Recife- PE. 

 
 
 


