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APRESENTAÇÃO

Prezado(a) leitor,

É com grande entusiasmo que apresento a você o nosso novo livro de neurologia, 
especialmente elaborado para atender às suas necessidades acadêmicas e práti-
cas. Este livro foi cuidadosamente escrito por especialistas na área, com o objetivo 
de proporcionar uma compreensão clara e abrangente dos princípios neurológicos 

essenciais.

Com uma linguagem acessível e ilustrações detalhadas, abordamos desde os fundamen-
tos da neuroanatomia e neurofisiologia até os aspectos clínicos mais complexos, como 
diagnósticos e tratamentos de doenças neurológicas. Cada capítulo foi estruturado para 
facilitar o aprendizado, com casos clínicos, perguntas de revisão e dicas práticas para a 
prática médica.

Acreditamos que este livro será uma ferramenta valiosa em sua jornada para se tornar um 
médico competente e confiante, capacitando-o a enfrentar os desafios do diagnóstico e 
tratamento das doenças neurológicas com precisão e segurança.

Esperamos que este livro não apenas enriqueça seu conhecimento, mas também inspire 
sua paixão pela neurologia.

Atenciosamente,

Equipe Nota Máxima.
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1. INTRODUÇÃO E CONCEITOS BÁSICOS DE ANATOMIA
O interesse na neuroanatomia remonta a cerca de 10.000 anos, e notáveis estudio-

sos como Herófilo, Hipócrates e Vesalius contribuíram para sua compreensão ao longo do 
tempo. Suas investigações foram cruciais para o entendimento dos sulcos e giros cere-
brais, além de fundamentais para descrever as funções e estruturas de cada área cerebral. 
A evolução desse conhecimento foi impulsionada por microcirurgias e pela identificação 
dos lobos cerebrais, definidos como regiões separadas por sulcos e fissuras, facilitando o 
planejamento cirúrgico e aumentando a precisão das intervenções.

1.1 Sulcos e giros
1.1.1 Face lateral do cérebro

A complexa estrutura e divisões dos lobos cerebrais, destacando suas características 
anatômicas e funcionais. No lobo frontal, os sulcos delimitam regiões com funções especí-
ficas, como memória e reconhecimento facial, enquanto a fissura de Sylvius é crucial para 
localizar lesões e orientar acessos cirúrgicos. No lobo parietal, o sulco pós-central demarca 
áreas sensoriais importantes, e o lóbulo parietal inferior é subdividido em regiões especí-
ficas. No lobo temporal, os sulcos temporais delineiam os giros, com desafios na distinção 
entre eles devido a interrupções frequentes. Na face medial, o lobo frontal e temporal de-
sempenham papéis cruciais em funções cognitivas e no sistema límbico, respectivamente.

A anatomia do lobo temporal, posicionado inferiormente à fissura de Sylvius e com 
subdivisões específicas como o uncus e o córtex entorrinal. O lobo occipital é uma série de 
sulcos distintivos que delineia sua anatomia complexa, fornecendo uma rica estrutura para 
a compreensão da organização cerebral. Os diferentes sulcos e giros são fundamentais 
para identificar áreas específicas do cérebro em exames de imagem e orientar procedi-
mentos cirúrgicos, sendo essenciais para a compreensão da complexidade e funcionalida-
de do cérebro humano.

1.1.2 Face superior do cérebro
No lobo frontal, o giro frontal superior é crucial para processos cognitivos como re-

tenção e adaptação de informações, enquanto o sulco central é uma característica distin-
tiva útil para análises volumétricas e diagnósticos clínicos. Já o lobo parietal desempenha 
um papel vital na percepção e integração sensorial, abrigando o córtex somatossensorial 
primário. Lesões nessa região podem causar síndromes como Gerstmann e Balint, afetan-
do habilidades como escrita, cálculos e orientação espacial, destacando a importância do 
lobo parietal na função cognitiva e sensorial.

1.1.3 Face inferior do cérebro
Os lobos frontal e temporal do cérebro desempenham tarefas cruciais em diversas fun-

ções cognitivas e comportamentais. No lobo frontal, o giro orbital medial, delimitado pelo 
sulco olfatório, desempenha um papel fundamental nas estruturas orbitárias. Áreas como 
a área de Broca e a área orbitofrontal são vitais para a linguagem expressiva e a regulação 
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emocional. Lesões nessa região podem causar desinibição e alterações comportamentais, 
enquanto danos aos campos oculares frontais afetam os movimentos oculares sacádicos.

Por outro lado, o lobo temporal abriga estruturas anatômicas importantes como o 
sulco occipito-temporal e o sulco colateral. Esses sulcos são referências cruciais em micro-
cirurgias, especialmente para procedimentos como a amigdalohipocampectomia seletiva. 
O sulco colateral, situado entre o giro para-hipocampal e o giro fusiforme, é associado ao 
hipocampo e à amígdala. O uncus, dividido em segmentos anterior e posterior, é uma es-
trutura-chave na superfície inferior do lobo temporal, com o córtex entorrinal delimitado 
pelo sulco rinal anteriormente e pelo sulco colateral posteriormente. Essas estruturas são 
essenciais para compreendermos a complexidade funcional e anatômica dos lobos frontal 
e temporal do cérebro humano.

1.2 Neurofuncional
A compreensão da neuroanatomia funcional, especialmente do córtex cerebral, é in-

dispensável para uma prática neurológica e neurocirúrgica eficaz. O conhecimento ana-
tômico é uma condição indispensável para a interpretação precisa de imagens e para a 
execução de procedimentos com precisão. O córtex cerebral é classificado com base nos 
sulcos, fissuras e linhas imaginárias que o dividem em diferentes lobos. Essa classificação 
fornece uma estrutura organizacional crucial para a compreensão das funções específicas 
associadas a cada região do córtex, permitindo aos profissionais de saúde direcionarem 
seus diagnósticos e intervenções de forma mais precisa e eficaz. 

1.3 Córtex cerebral
O córtex cerebral, uma estrutura de notável complexidade, é a fina camada de subs-

tância cinzenta que reveste o centro brando medular do cérebro, representando o pináculo 
hierárquico do sistema nervoso. Composto por bilhões de neurônios, células da neuroglia e 
fibras nervosas, o córtex é crucial para a interpretação consciente de estímulos sensoriais e 
para o controle de movimentos voluntários e processos cognitivos. Sua estrutura lisa e sua 
distribuição laminar refletem sua especialização funcional, com diferentes áreas desempe-
nhando papéis específicos na percepção, cognição e ação. 

A citoarquitetura cortical revela a diversidade neuronal e a organização laminar do 
córtex, destacando as áreas filogeneticamente mais antigas, como o arquicórtex e o pale-
ocórtex, e as regiões mais evoluídas, como o isocórtex. Este último é caracterizado por seis 
camadas distintas, cada uma com sua composição neuronal e função específicas. Essa or-
ganização proporciona uma base crucial para a compreensão das diferentes áreas funcio-
nais do córtex, como mapeado por Brodmann e outros neurocientistas, que identificaram 
áreas com características citoarquiteturais distintas associadas a funções específicas. 

A classificação funcional do córtex cerebral, baseada em sua anatomia e organização 
citoarquitetural, é essencial para compreender como diferentes regiões contribuem para 
o processamento de informações sensoriais, motoras e cognitivas. Dividido em áreas de 
projeção e áreas de associação, o córtex exibe uma rede intrincada de especializações fun-
cionais que refletem sua complexa interação com o ambiente. Essa classificação oferece 
uma estrutura conceitual valiosa para explorar a riqueza da organização e funcionalidade 
do córtex cerebral humano, fornecendo insights cruciais para a neuroanatomia funcional 
e nossa compreensão dos processos mentais superiores.
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1.4 Área sensitiva do córtex
O córtex cerebral abriga áreas sensitivas cruciais para a percepção sensorial, distribuí-

das nos lobos parietal, temporal, insular e occipital. Essas áreas são classificadas em primá-
rias, responsáveis pela percepção inicial do estímulo, e secundárias, encarregadas do pro-
cessamento adicional da informação sensorial. Esse processamento ocorre de forma serial, 
com cada área realizando computações específicas e transmitindo os resultados para a 
próxima área na cadeia neuronal. Essa organização funcional permite uma interpretação 
progressiva e refinada dos estímulos sensoriais, contribuindo para nossa compreensão do 
mundo ao nosso redor.

1.5 Área motora do córtex
No córtex cerebral, as áreas motoras desempenham um papel essencial na coordena-

ção e execução dos movimentos voluntários, principalmente no lobo frontal. Essas áreas 
são divididas em primárias, envolvidas na execução dos movimentos motores, e secundá-
rias, responsáveis pelo planejamento e organização prévia desses movimentos. A integra-
ção contínua com as informações sensoriais é fundamental para uma resposta eficiente 
aos estímulos do ambiente, destacando a íntima relação entre os sistemas motor e senso-
rial na tomada de decisões e na execução dos movimentos. 

A área motora de destaque é a área de Broca, localizada no córtex frontal, responsável 
pela programação da atividade motora relacionada à expressão da linguagem. Esta região, 
é uma subdivisão do córtex motor secundário e desempenha um papel fundamental na 
produção articulada da fala. 

1.6 Área terciária do córtex
No córtex cerebral, as áreas terciárias representam o ápice da hierarquia funcional, de-

sempenhando um papel crucial em processos cognitivos superiores. Ao contrário das áreas 
primárias e secundárias, as áreas terciárias não estão diretamente ligadas a modalidades 
sensoriais ou motoras específicas. Em vez disso, são áreas supramodais que recebem e in-
tegram todas as informações sensoriais previamente processadas pelas áreas secundárias. 
Essas regiões são responsáveis por planejar estratégias comportamentais diversas, que po-
dem ou não ser expressas por ações motoras, através de conexões eferentes com as áreas 
motoras correspondentes. 

Dessa forma, as áreas terciárias desempenham um papel fundamental na tomada de 
decisões, na formulação de planos de ação e na coordenação de comportamentos com-
plexos, contribuindo para a adaptação flexível do organismo ao ambiente em constante 
mudança.

2. EXAME NEUROLÓGICO 
O exame neurológico consiste na investigação e verificação da integridade do siste-

ma nervoso autônomo, central e periférico. Para isso, existe um método de avaliação sis-
tematizada para todos os profissionais, as literaturas atuais citam diversas sequências no 
exame, porém, o que importa é que todos os pontos sejam avaliados. Entretanto, caso o 
examinador encontre alguma anormalidade durante, cabe ao médico identificar a locali-
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zação anatômica e funcional da lesão e elaborar hipóteses diagnósticas para programar a 
terapêutica.

2.1 Estado mental e suas funções cognitivas
Nessa fase do exame é importante avaliar no paciente a percepção de si e do meio na 

qual ele está inserido. Basicamente, a avaliação será feita através da observação dos com-
portamentos gerados pelo paciente involuntariamente durante toda a consulta.

A orientação de identificar se o paciente é capaz de situar-se no tempo e espaço. Ao 
identificar alterações presentes nesse item, deve ser considerado quadros psiquiátricos ou 
quadros neurológicos. O método mais comum de avaliação consiste no examinador per-
guntar ao examinado o dia do mês, dia da semana e o local onde ele está. 

A atenção de analisar a capacidade cognitiva do paciente de focar em um determina-
do estímulo. Existem várias técnicas nesta etapa da avaliação sendo o teste da letra A bem 
comum; na qual o examinador solicita ao examinado que ele se manifeste todas as vezes 
que ele escutar a letra A durante uma sequência aleatória de letras. Outra técnica utilizada 
é o limite de dígitos diretos e limite de dígitos indiretos na qual é falado para o paciente 
uma sequência de número e solicita-se que ele repita o que lhe foi passado em ordem 
crescente e decrescente respectivamente. 

A memória é baseada em testes focados na apresentação de estímulos e na recu-
peração da informação em diferentes tempos. Os estímulos podem ser repetidamente 
apresentados em diferentes intervalos ao longo da testagem, e ainda podemos colocar 
estímulos confundidores no momento da recordação da informação.  

A linguagem, compreende a função cognitiva de reconhecimento, compreensão e 
produção de símbolos. Na avaliação neurológica, o teste é feito através da compreensão 
da linguagem falada e da escrita. Entre os principais distúrbios de linguagem podem en-
contrar a disartria que é definida como um problema mecânico na produção da fala, a pro-
dução dos sons é comprometida, com preservação do objetivo e funções da linguagem. 
A afasia que é o distúrbio de linguagem que muitas vezes é confundido com” confusão”. 
Agnosia ou perda da capacidade de reconhecer um estímulo, sua função, importância ou 
significado, mesmo tendo sido adequadamente percebido e na ausência de alterações 
cognitivas e perceptuais. Apraxia ou incapacidade de realizar um ato motor voluntário, in-
tencional, complexo, porém, familiar na ausência de déficit de força, sensorial, de coorde-
nação ou cognitivo que justifique esta incapacidade. 

2.2 Motricidade
Inclui a avaliação direta dos atos motores voluntários e involuntários. Temos dois neu-

rônios principais relacionados à motricidade: o neurônio motor superior e o neurônio mo-
tor inferior. A lesão de cada um desses neurônios causará padrões diferentes de acometi-
mento.

2.2.1 Principais acometimentos da motricidade 
A paresia é caracterizada pela redução da força motora, enquanto a plegia é a com-

pleta ausência de contração muscular. O tônus muscular refere-se ao estado de semi-con-
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tração dos músculos, mantendo-os prontos para o movimento. No entanto, podem ocorrer 
casos de hipotonia, quando os músculos estão mais flácidos que o normal, e hipertonia, 
quando estão mais tensos.

O trofismo muscular está relacionado ao tamanho e contorno dos músculos, mas es-
sas características podem ser alteradas pelos hábitos de vida de cada pessoa, tornando 
a avaliação do trofismo uma consideração individualizada. A avaliação da força motora 
envolve testar cada músculo contra a resistência oferecida pelo examinador, geralmente 
quantificada em uma escala de 0 a 5, onde 0 representa ausência de contração muscular 
e 5 indica força muscular normal. 

Além disso, durante o exame físico, podem ser observados movimentos anormais, 
como tremores, mioclonias, distonias, coreia, balismo, tiques, asterixis ou flapping, estere-
otipias e acatisia.

2.3 Sensibilidade
É parte fundamental da comunicação e relação com o meio ambiente e parte funda-

mental para o controle de nossos próprios corpos. É caracterizado pelo processo na qual os 
estímulos físicos e químicos são convertidos em impulsos elétricos nos neurônios, condu-
zidos centralmente e então interpretados pelo sistema nervoso. 

A sensibilidade térmica dolorosa, tato protopático é composta por receptores cutâne-
os e terminações nervosas livres. É uma via primitiva de sensibilidade, composta por fibras 
pouco mineralizadas e de condução lenta. Esta via é responsável pelo tato protopático, 
uma forma primitiva, não sendo capaz de gerar grande discriminação espacial. A sensibili-
dade térmica pode ser testada usando objetos semelhantes com diferentes temperaturas. 
Já a sensibilidade dolorosa é testada por meio de alfinetes descartáveis espetados na pele. 

Tato epicrítico é aquele que identifica texturas e tem alta resolução espacial. Já a sen-
sibilidade vibratória é aquela que indica alta resolução temporal desta via. E por fim, a pro-
priocepção é a capacidade de sentir uma parte do corpo em relação às outras.

2.4 Reflexos
São definidos por respostas involuntárias e automáticas frente a um dado estímulo. 

Pode ser classificado em reflexos cutâneos superficiais e os reflexos profundos.  

2.4.1 Principais reflexos cutâneos 
O exame dos reflexos cutâneos abdominais começa com estímulos táteis nos qua-

drantes do abdome, movendo-se da periferia em direção à cicatriz umbilical. A resposta 
esperada é a inclinação da cicatriz umbilical para o lado estimulado, indicando uma res-
posta normal do reflexo. O reflexo cremastérico é avaliado em homens estimulando-se a 
pele na região superior e medial da coxa. Espera-se uma elevação unilateral do testículo 
como resposta.

No teste do reflexo cutâneo plantar, a pele da planta do pé é estimulada do calcanhar 
até a base dos dedos. A resposta normal é a flexão do hálux, indicando uma reação saudá-
vel. O reflexo anal superficial é caracterizado pela contração do ânus quando a pele ao seu 
redor é estimulada. O reflexo bulbo cavernoso envolve a contração do esfíncter anal em 
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resposta ao estímulo aplicado na glande peniana.

Por fim, o reflexo palmo-mentoniano é desencadeado pela estimulação da eminên-
cia tenar da mão, resultando na contração ipsilateral do mento. Esses testes são parte in-
tegrante do exame neurológico e fornecem informações valiosas sobre a integridade do 
sistema nervoso periférico e central.

2.5 Coordenação
O cerebelo é responsável pela coordenação e aprendizado motor, recebendo informa-

ções da área cortical e modulando respostas motoras. A avaliação nessa fase inclui obser-
var a precisão, fluidez e velocidade dos movimentos voluntários. 

2.5.1 Principais alterações cerebelares

A dissinergia é caracterizada pela dessincronização da força, escala temporal, ampli-
tude do movimento e sequência de ativação dos músculos. Isso ocorre devido à perda da 
ação harmoniosa e coordenação entre diferentes grupos musculares durante o movimen-
to.

A dismetria refere-se a erros no julgamento da distância entre um membro e um 
objeto, resultando em equívocos na estimativa da distância, velocidade e direção do movi-
mento. A disartria é a perda do controle fino da musculatura do aparelho fonatório, afetan-
do a fala e a articulação das palavras.

A perda da coordenação entre os músculos agonistas e antagonistas leva a movimen-
tos em que a ativação agonista não é contrabalanceada pela inibição antagonista, resul-
tando em movimentos mais rápidos e fortes do que o esperado.

Já os tremores, ocorrem durante os movimentos e são caracteristicamente tremores 
intencionais, ou seja, durante o movimento em si.

A hipotonia é um achado comum em lesões cerebelares, resultando em uma redução 
anormal na tensão muscular. Já a ataxia é caracterizada pela perda da coordenação dos 
movimentos, levando a uma aparência desajeitada e descoordenada durante as atividades 
motoras. Esses sintomas podem indicar disfunções neurológicas que requerem avaliação 
e tratamento adequados.

3. TESTES ESPECIAIS
3.1 Principais Testes de Avaliação da Função Cerebelar 

Para investigar a função cerebelar, são aplicados diversos testes clínicos específicos, 
os quais visam detectar alterações na coordenação motora, equilíbrio e marcha. Esses tes-
tes são fundamentais para o diagnóstico e a compreensão das disfunções cerebelares.

3.2 Testes de Coordenação Motora
O teste índex-nariz requer que o paciente toque seu nariz com o dedo indicador e, 

em seguida, estenda completamente o braço. Já o teste índex-nariz-índex é uma variação 
desse, onde após tocar o nariz, o paciente deve tocar o dedo do examinador e, em segui-
da, retornar e tocar novamente o próprio nariz. O teste índex-índex, por sua vez, instrui o 
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paciente a tocar os dedos indicadores em frente ao corpo com os olhos fechados, visando 
avaliar a propriocepção.

Por fim, o teste calcanhar-joelho é realizado com o paciente deitado, consistindo em 
tocar um dos joelhos com o calcanhar contralateral, deslizar o calcanhar pela tíbia e, em se-
guida, retornar o membro para a posição inicial. Esses testes fornecem informações valio-
sas sobre a integridade do sistema nervoso e são frequentemente empregados por profis-
sionais de saúde em exames neurológicos. Durante esses testes, são observados tremores, 
precisão no acerto do alvo, homogeneidade e fluidez dos movimentos.

Alguns testes podem indicar disfunções cerebelares como o teste de Romberg que 
avalia o equilíbrio do paciente em pé, inicialmente com os olhos abertos e os pés juntos, 
solicitando-se então que o paciente feche os olhos. O desequilíbrio resultante pode indicar 
disfunções cerebelares ou vestibulares. A marcha também é analisada quanto à sua regu-
laridade, tamanho dos passos e base de apoio. Alterações como irregularidades, passos de 
tamanhos variados e base de apoio alargada podem sugerir disfunções cerebelares. Mo-
vimentos oculares anormais, como nistagmos, flutter ocular e desvios oblíquos do olhar, 
podem ser indicativos de alterações.

Sendo assim, com base nas manifestações clínicas, é possível reconhecer três princi-
pais síndromes cerebelares, são elas lesões no lobo flóculo-nodular, associadas a alterações 
na motricidade ocular e nistagmos; lesões mediais, que resultam em ataxia de marcha; e 
lesões hemisféricas, causadoras principalmente de ataxia apendicular.

3.3 Equilíbrio e Marcha
O equilíbrio e a marcha são habilidades que dependem da integridade de diversos 

sistemas, como o somatossensorial e o cerebelar. O equilíbrio pode ser estático, avaliado 
com o paciente em pé com os olhos abertos e fechados, e dinâmico, com diferentes tipos 
de marcha. 

Para avaliar o equilíbrio estático, são realizadas manobras como ficar na ponta dos 
pés e nos calcanhares. Na avaliação dinâmica, são observados tipos específicos de marcha, 
como a marcha em tandem e a marcha estática. A marcha humana normal é uma sequ-
ência complexa de movimentos coordenados, dividida em fase de apoio e fase de balanço, 
cada uma com subfases que envolvem diferentes movimentos das articulações do corpo.

3.3.1 Principais Marchas Patológicas
Diversas alterações na marcha podem ser identificadas, cada uma com característi-

cas específicas que indicam diferentes disfunções neurológicas.

A marcha cerebelar é marcada por uma base de apoio aumentada e passos de ta-
manhos diferentes, lembrando os movimentos descoordenados associados ao estado de 
embriaguez.

A marcha talonante surge devido à perda da sensibilidade profunda, com uma eleva-
ção significativa do joelho durante a fase de balanço, seguida por um vigoroso lançamento 
do pé contra o solo na fase de desaceleração.

Caracterizada pela adução das coxas, a marcha em tesoura resulta de lesões pirami-
dais que afetam ambos os lados do corpo.



Capítulo 1

18Tópicos em Neurologia
Vol. 01 (2024)

Na marcha hemiparética, observa-se o ombro em rotação interna e adução, enquanto 
os membros inferiores estão em extensão do joelho e do tornozelo. 

Durante o balanço, o quadril é inclinado lateralmente para permitir o avanço do mem-
bro inferior, também conhecido como “marcha ceifante”.

A marcha escarvante ocorre quando há fraqueza na dorsiflexão do pé, fazendo com 
que o paciente eleve significativamente o joelho durante a fase de balanço para evitar que 
a ponta do pé toque o solo.

A marcha parkinsoniana é caracterizada por passos pequenos, anteroflexão do tronco, 
giro e mudanças de direção feitas em várias etapas, com as extremidades superiores geral-
mente em flexão e rotação interna.

Por fim, a marcha anserina ocorre em casos de fraquezas proximais, com balanço bila-
teral do quadril, sendo típica do terceiro trimestre da gestação ou de condições miopáticas.

3.4 Nervos Cranianos
        Os nervos cranianos são avaliados quanto à sua função específica, como olfato, vi-

são, movimentação ocular, motricidade facial, audição, sensibilidade e reflexos associados.

3.4.1 Nervo Olfatório (I NC)
O olfato, um dos sentidos humanos mais primordiais, é mediado pelo nervo olfatório. 

Este nervo desempenha um papel crucial na identificação de moléculas voláteis presentes 
no ar que respiramos. Sua conexão direta com o sistema nervoso central, sem passar pelo 
tálamo, o torna fundamental na percepção do cheiro e na integração sensorial associada 
ao paladar. 

Embora a avaliação clínica do olfato seja subutilizada, testes padronizados, como o 
reconhecimento de odores específicos, podem fornecer insights valiosos sobre a função 
deste nervo. Testar uma narina de cada vez é crucial. As causas mais comuns da perda do 
olfato incluem problemas no nariz, como inflamações e alergias, ou lesões cranioencefáli-
cas que levam ao corte das terminações nervosas, especialmente em impactos anteropos-
teriores.

3.4.2 Nervo Óptico (II NC) e Vias Ópticas
A visão, um dos sentidos mais complexos e cruciais, é mediada pelo nervo óptico e 

suas vias. Desde a captação da luz pela retina até a interpretação no córtex visual primário, 
esse sistema desempenha um papel fundamental na percepção visual. 

Testes como acuidade visual e avaliação de campo visual são essenciais na avaliação 
clínica da função visual. O Teste de Cores de Ishihara e a percepção da cor vermelha são 
métodos úteis para avaliar a função das vias ópticas. Além disso, a fundoscopia fornece in-
formações valiosas sobre a saúde ocular e a integridade do nervo óptico.
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3.4.3 Nervos Oculomotor, Troclear e Abducente (III, IV e VI NC)
Esses nervos desempenham um papel crucial na movimentação dos olhos e na ma-

nutenção da visão binocular. Sua anatomia é complexa e as interconexões entre os centros 
superiores de controle dos movimentos oculares exigem uma compreensão detalhada 
para interpretar adequadamente os achados clínicos. 

Testes como avaliação da motricidade ocular intrínseca e reflexos óculo cervicais são 
essenciais para avaliar a função desses nervos. A avaliação dos movimentos oculares co-
meça com o teste das nove posições do olhar para detectar diplopia, descrevendo-a em 
termos de direção (vertical, horizontal ou oblíqua). Além disso, a motricidade ocular intrín-
seca, incluindo a movimentação pupilar, é avaliada como parte do processo. 

O reflexo à luz, mediado pela retina, II NC, quiasma e trato óptico, é crucial para ajus-
tar a quantidade de luz no globo ocular e otimizar a visão. Os aferentes pupilares fazem 
sinapse no pré-teto antes de atingir o corpo geniculado lateral, tornando o reflexo bilateral 
(fotomotor direto e consensual). Testa-se aplicando luz nos olhos do paciente enquanto 
este está na posição primária do olhar. 

Os eferentes parassimpáticos do núcleo de Edinger Westphal viajam pelo III NC, pas-
sando pelo gânglio ciliar e inervando o músculo esfíncter da pupila, contrabalanceado pela 
estimulação simpática proveniente da cadeia simpática carotídea, via divisão oftálmica do 
V NC.

3.4.4 Nervos Trigêmeo (V NC) 
É o maior e mais complexo dos nervos cranianos, responsável pela inervação da 

musculatura da mastigação e pela sensibilidade da face até o vértice. Composto por três 
divisões - oftálmica, maxilar e mandibular - suas funções motoras podem ser avaliadas pela 
inspeção dos músculos masseteres e pterigóideos, além da realização de testes de resis-
tência ao morder um palito. 

Alterações na abertura e fechamento da boca podem indicar fraqueza em um dos 
lados. Na avaliação sensitiva, podem ser observados achados não orgânicos, como altera-
ções que não respeitam a linha do cabelo ou regiões não inervadas pelo nervo. Testes refle-
xos, como o córneo palpebral e o massetérico, também podem ser realizados para avaliar 
a função reflexa do nervo trigêmeo.

3.4.5 Nervo facial (VII NC)
Responsável pela motricidade facial, inervando os músculos da face e a glândula la-

crimal. Também fornece inervação gustativa para os dois terços anteriores da língua. Além 
disso, regula a audição e medeia informações de propriocepção dos músculos faciais. O 
teste da gustação envolve substâncias doces e salgadas aplicadas na língua, enquanto a 
motricidade da face é avaliada em seus terços superior, médio e inferior. 

As paralisias faciais de padrão central afetam o terço médio e inferior, enquanto lesões 
periféricas causam perda de movimento facial na metade ipsilateral da lesão. O teste de 
motricidade inclui solicitar ao paciente para franzir a testa, contrair os músculos corruga-
dores, fechar os olhos com força e sorrir, observando a simetria dos movimentos. O princi-
pal reflexo associado ao VII NC é o córneo palpebral.
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3.4.6 Nervo Vestibulococlear (VIII NC)
O nervo vestibulococlear, também conhecido como o oitavo nervo craniano, é dividi-

do em duas partes: a coclear, responsável pela audição, e a vestibular, que transmite infor-
mações de equilíbrio. O estudo deste nervo é crucial devido à prevalência de tontura como 
queixa médica, embora esta análise não abranja todos os aspectos diagnósticos.

A avaliação auditiva ideal é a audiometria, pois identifica déficits leves, enquanto tes-
tes com diapasão ajudam a distinguir entre lesões nervosas e do ouvido médio. Esses clás-
sicos incluem Rinne e Weber. Avaliar a função vestibular e tontura requer história deta-
lhada e os testes específicos como o de Bárány e Romberg, observando nistagmos para 
insights sobre a função vestibular.

3.4.7 Nervos Glossofaríngeo (IX NC) e Vago (X NC)
O nervo glossofaríngeo desempenha um papel crucial na inervação do músculo es-

tilofaríngeo, responsável pela elevação e dilatação da faringe, e na sensibilidade do ter-
ço posterior da língua, amígdala, membrana timpânica e pele do ouvido externo. Lesões 
isoladas são raras e geralmente afetam outros nervos, como o craniano X, resultando em 
síndromes complexas.

O nervo vago é extenso e inerva vários órgãos, incluindo intestinos, estômago, cora-
ção, pulmões, laringe, faringe e regiões do ouvido externo, além de fornecer suprimento 
para a fossa posterior. Sua parte motora controla a musculatura da laringe, faringe e palato 
mole, enquanto sua porção autonômica parassimpática está direcionada para o coração, 
pulmões e trato gastrointestinal. 

Ele também conduz sensações de dor, temperatura e tato da faringe, laringe e mem-
brana timpânica ao sistema nervoso central.

O exame clínico do nervo vago inclui observação direta do palato durante sua eleva-
ção, teste bilateral do reflexo do vômito e avaliação da voz para examinar sua parte motora.

3.4.8 Nervos Acessório (XI NC) e Hipoglosso (XII NC)
Os nervos acessório (XI) e hipoglosso (XII) são importantes também. O nervo acessório 

é composto por uma parte craniana e uma parte espinhal, sendo esta última formada por 
ramos que vêm das vértebras C2 a C5. Avaliar sua função isoladamente é desafiador devido 
à sobreposição de funções com o nervo craniano X. 

A parte espinhal pode ser avaliada pela força no músculo esternocleidomastoideo, 
que é responsável por rotacionar e inclinar a cabeça para o lado oposto ao músculo que 
está sendo contraído.

Por sua vez, o nervo hipoglosso é exclusivamente motor e inerva a língua. Existem dois 
padrões principais de acometimento desses nervos: o padrão nuclear e o supranuclear. 
Lesões nucleares estão associadas à fraqueza pronunciada da língua, atrofia precoce e fas-
ciculações, enquanto as lesões supranucleares geralmente resultam em fraqueza menos 
grave, sem atrofia pronunciada e sem fasciculações. Estes padrões podem influenciar a 
direção do desvio da língua quando protruída e podem ser observados na boca.



Capítulo 1

21Editora Pascal

4. EXAMES COMPLEMENTARES 
O exame físico neurológico desempenha um papel crucial na verificação da funcio-

nalidade e integridade do sistema nervoso central, periférico e autonômico, permitindo 
uma avaliação precisa da localização anatômica e funcional da lesão, em conjunto com a 
história clínica, sendo essencial para o desenvolvimento de hipóteses diagnósticas. A ava-
liação da função mental, por sua vez, é realizada pela observação dos comportamentos do 
paciente.

4.1 Eletroneuromiografia (ENMG)
A eletroneuromiografia (ENMG), como exame complementar, baseia-se nos aspectos 

funcionais dos tecidos nervoso e muscular, visando avaliar o sistema nervoso periférico 
através de condução nervosa e traçados eletromiográficos. Este exame, que pode ser con-
duzido como uma extensão do exame físico, simula estímulos elétricos fisiológicos para 
os nervos, captando respostas, e estuda a contração muscular por meio de eletrodos de 
agulha. 

O eletromiógrafo é composto por eletrodos, amplificadores de sinais, displays e esti-
muladores elétricos. Os eletrodos são colocados na região anatômica a ser estudada e são 
ligados a cabos de captação de sinal, que são ligados a um pré-amplificador, convertendo 
o sinal biológico em sinal elétrico.

Os estimuladores elétricos fornecem pulsos de corrente contínua (entre 50-100V), ge-
rando uma corrente de 5 a 50 mA, por meio de um estimulador bipolar. As indicações para 
a ENMG são: Mononeuropatias por compressão (exemplo: síndrome do túnel do carpo, sín-
drome do canal cubital, síndrome do canal do tarso e outra neuropatias compressivas que 
afetam os nervos periféricos); Mononeuropatias traumáticas, que são lesões de nervos pe-
riféricos em decorrência de acidentes, cirurgias e procedimentos que causem dano a ner-
vos periféricos, produzindo manifestações clínicas no trajeto do nervo afetado; Plexopatias 
braquiais e lombossacrais: são lesões em decorrência de acidentes como complicações no 
parto, radioterapia;  Mononeuropatias múltiplas: são condições que afetam os nervos de 
maneira contígua. (exemplo: doenças reumáticas, inflamatórias e nos estados pós-covid 
19); Gangliopatias: são neuropatias sensitivas que afetam os corpos dos neurônios sensiti-
vos. São exemplos: doenças autoimunes que podem ser acompanhadas ou não de ataxia 
sensitiva e manifestações paraneoplásicas.

A eletroneuromiografia de agulha é uma técnica de análise dos sinais elétricos deri-
vados de fibras musculares individuais de unidades motoras, em repouso e durante a con-
tração voluntária. Este exame faz a inserção de um eletrodo de agulha em um músculo, re-
gistrando e amplificando os sinais elétricos que são gerados a partir das fibras musculares. 
Este exame obtém amostras de sinais elétricos de diferentes fibras musculares e requer 
inserção correta e movimentos ao longo do músculo. Tem 3 fases de avaliação: a primeira 
fase é a de repouso, é obtido a partir da colocação da agulha no músculo com o paciente 
em repouso e relaxado, a segunda fase é o recrutamento muscular: obtém esse resultado 
por meio de uma pequena contração muscular contra a resistência, a terceira fase é de 
esforço máximo, caracteriza-se por meio de um esforço de contração plena do músculo, 
contra a resistência. 

Por tanto, sabe-se que a eletroneuromiografia, é muito útil para o estudo do sistema 
nervoso periférico, ele tem a capacidade de complementar o exame físico, auxiliando de 
maneira definitiva o diagnóstico e a conduta, principalmente em doenças neuromusculares. 
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4.2 Análise do líquido cefalorraquidiano
A avaliação e interpretação do líquido cefalorraquidiano (LCR) desempenham um pa-

pel crucial no diagnóstico e manejo de doenças que afetam o sistema nervoso central 
(SNC). 

O LCR, produzido nos plexos coróides presentes nos ventrículos laterais do terceiro 
ventrículo, é essencial para o transporte de nutrientes, remoção de resíduos e regulação da 
pressão intracraniana. À medida que é produzido, o LCR flui dos ventrículos para o espaço 
subaracnóideo, onde circula em torno do cérebro e da medula espinhal.

No entanto, qualquer obstrução ou dificuldade no trânsito do LCR pode levar ao de-
senvolvimento de hidrocefalia, seja de forma global ou localizada, dependendo do pon-
to de obstrução. Portanto, a análise do LCR, incluindo a pressão, o conteúdo químico e a 
contagem celular, é fundamental para identificar condições como meningite, hemorragia 
subaracnóidea, tumores cerebrais e esclerose múltipla, permitindo assim um diagnóstico 
preciso e uma abordagem terapêutica adequada para as doenças do SNC.

A realização do exame do líquido cefalorraquidiano (LCR) é indicada em uma varieda-
de de condições que afetam o sistema nervoso, incluindo doenças inflamatórias do siste-
ma nervoso central (SNC), envolvimento neoplásico, doenças cerebrovasculares e doenças 
neurodegenerativas. No entanto, existem algumas contraindicações para a punção liquó-
rica, tais como a presença de hipertensão intracraniana não comunicante, devido ao risco 
de herniação das tonsilas cerebelares, e a presença de processos infecciosos ou neoplási-
cos no local da punção. 

É essencial destacar que antes da realização do exame, os pacientes devem ser 
submetidos a exames neurorradiológicos, como tomografia computadorizada ou resso-
nância magnética. Uma vez coletado, o LCR normal apresenta-se límpido e incolor, en-
quanto a turbidez pode indicar infecções bacterianas ou fúngicas, e a presença de hemá-
cias pode resultar em aspecto hemorrágico. A presença de bilirrubina, conhecida como 
xantocromia, também pode ser observada. Para uma análise completa em medicina labo-
ratorial, é crucial observar os níveis de proteínas, glicose e lactato no LCR. O aumento das 
proteínas pode estar relacionado à quebra da barreira hematoencefálica (BHE). Além disso, 
exames imunológicos, como testes de látex para identificação de bactérias e criptococos, 
podem auxiliar na identificação de agentes específicos envolvidos nas condições neuroló-
gicas em questão.

4.3 Doppler transcraniano
O Doppler transcraniano é um exame realizado à beira do leito que tem como obje-

tivo a avaliação hemodinâmica do fluxo sanguíneo cerebral em tempo real. Ele possui um 
transdutor constituído por um cristal capaz de emitir e receber ondas de ultrassom de fre-
quência conhecida. Essas ondas propagam-se com velocidade “c” na direção do alvo em 
movimento. 

A diferença entre a frequência refletida pelas hemácias e a emitida pelo transdutor 
resulta no Doppler shift. O DTC tem extrema importância na fase aguda do AVEi, pois per-
mite visualizar oclusões, realizar uma avaliação pormenorizada da circulação colateral e 
auxiliar no manejo clínico dos níveis pressóricos. Além disso, consegue avaliar as fases he-
modinâmicas no TCE, sendo essa a principal causa de morbimortalidade na população 
jovem.
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1. INTRODUÇÃO 
De acordo com a Organização Mundial da Saúde, as doenças cerebrovasculares são a 

segunda maior causa de óbitos mundial e uma das principais geradoras de sequelas limi-
tantes aos acometidos. Dentre esse grupo de enfermidades, destaca-se o acidente vascu-
lar encefálico (AVE), que é definido pela ausência de fluxo sanguíneo e de oxigenação ce-
rebral, desencadeando morte neuronal e perda de funcionalidade da área afetada. Quanto 
à classificação, pode ser subdivido em isquêmico (AVEi) e hemorrágico (AVEh) e cada uma 
dessas categorias são divididas em subtipos que possuem causas, quadro, curso clínico, re-
sultado e tratamento diferentes. O detalhamento e principais distinções serão abordados 
ao longo do capítulo.

2. ACIDENTE VASCULAR ENCEFÁLICO ISQUÊMICO (AVEi)
2.1 Causas

O acidente vascular encefálico isquêmico (AVEi) é o mais comum, representando cer-
ca de 80-85% dos eventos. Possui duas principais causas:

2.1.1 Placa de Aterosclerose (Aterotrombótico)
Ocorre formação de placas ateromatosas no vaso cerebral, ocasionando estenose, 

obstrução e posterior infarto local. Diversos são os fatores de risco, dentre eles destacam-
-se: má alimentação, uso excessivo de álcool, tabagismo, inatividade física, obesidade, ida-
de maior que 60 anos, histórico familiar positivo para a doença e diabetes. 

2.1.2 Coágulo Sanguíneo (Cardioembólico)
Acontece migração de coágulos sanguíneos para as artérias cerebrais e/ou seus ra-

mos. Nesse caso, se acrescenta condições que desencadearam algum tipo de prejuízo car-
díaco nos fatores de risco, como: fibrilação atrial, infarto agudo do miocárdio, forame oval 
patente. Devido a isso, a epidemiologia também pode ser diferente, ocorrendo em pacien-
tes mais jovens.

2.2 Diagnóstico 
O diagnóstico é efetuado através da clínica e exame de imagem. A principal sintoma-

tologia é o déficit neurológico agudo, o qual é avaliado através da escala “National  Institu-
tes  of  Health  Stroke  Scale” (NIHSS). Ela funciona por meio de pontuação, tendo intervalo 
de pontos de 0 a 42 e, quanto mais pontos, pior o quadro clínico e prognóstico do paciente.
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Tabela 1: Escala de NIHSS

Instrução Definição da escala

1A. Nível de Consciência: o investigador deve escolher uma res-

posta mesmo se uma avaliação completa é prejudicada por 

obstáculos como um tubo orotraqueal, barreiras de linguagem, 

trauma ou curativo orotraqueal. Um 3 é dado apenas se o pa-

ciente não faz nenhum movimento (outro além de postura re-

flexa) em resposta à estimulação dolorosa. 

0 - Alerta; responde com entusiasmo. 

1 - Não alerta, mas ao ser acordado por mínima esti-

mulação obedece, responde ou reage. 

2 - Não alerta, requer repetida estimulação ou es-

timulação dolorosa para realizar movimentos (não 

estereotipados). 

3 - Responde somente com reflexo motor ou rea-

ções autonômicas, ou totalmente irresponsivo, flá-

cido e arreflexo. 

1B. Perguntas de Nível de Consciência: o paciente é questiona-

do sobre o mês e sua idade. A resposta deve ser correta – não há 

nota parcial por chegar perto. Pacientes com afasia ou esturpor 

que não compreendem as perguntas irão receber 2. Pacientes 

incapacitados de falar devido a intubação orotraqueal, trauma 

orotraqueal, disartria grave de qualquer causa, barreiras de lin-

guagem ou qualquer outro problema não secundário a afasia 

receberão um 1. É importante que somente a resposta inicial 

seja considerada e que o examinador não “ajude” o paciente 

com dicas verbais ou não verbais

0 - Responde ambas as questões corretamente. 

1 - Responde uma questão corretamente. 

2 - Não responde nenhuma questão corretamente. 

1C. Comandos de Nível de Consciência: o paciente é solicitado a 

abrir e fechar os olhos e então abrir e fechar a mão não parética. 

Substitua por outro comando de um único passo se as mãos 

não podem ser utilizadas. É dado crédito se uma tentativa ine-

quívoca é feita, mas não completada devido à fraqueza. Se o 

paciente não responde ao comando, a tarefa deve ser demons-

trada a ele (pantomima) e o resultado registrado (i.e., segue um, 

nenhum ou ambos os comandos). Aos pacientes com trauma, 

amputação ou outro impedimento físico devem ser dados co-

mandos únicos compatíveis. Somente a primeira tentativa é 

registrada. 

0 - Realiza ambas as tarefas corretamente. 

1 - Realiza uma tarefa corretamente. 

2 - Não realiza nenhuma tarefa corretamente. 

2. Melhor olhar conjugado: somente os movimentos oculares 

horizontais são testados. Movimentos oculares voluntários ou 

reflexos (óculo-cefálico) recebem nota, mas a prova calórica não 

é usada. Se o paciente tem um desvio conjugado do olhar, que 

pode ser sobreposto por atividade voluntária ou reflexa, o es-

core será 1. Se o paciente tem uma paresia de nervo periférica 

isolada (NC III, IV ou VI), marque 1. O olhar é testado em todos 

os pacientes afásicos. Os pacientes com trauma ocular, curati-

vos, cegueira preexistente ou outro distúrbio de acuidade ou 

campo visual devem ser testados com movimentos reflexos e 

a escolha feita pelo investigador. Estabelecer contato visual e, 

então, mover-se perto do paciente de um lado para outro, pode 

esclarecer a presença de paralisia do olhar. 

0 - Normal. 

1 - Paralisia parcial do olhar. Este escore é dado 

quando o olhar é anormal em um ou ambos os 

olhos, mas não há desvio forçado ou paresia total 

do olhar. 

2 - Desvio forçado ou paralisia total do olhar que não 

podem ser vencidos pela manobra óculo-cefálica. 
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3. Visual: os campos visuais (quadrantes superiores e inferiores) 

são testados por confrontação, utilizando contagem de dedos 

ou ameaça visual, conforme apropriado. O paciente deve ser 

encorajado, mas se olha para o lado do movimento dos dedos, 

deve ser considerado como normal. Se houver cegueira uni-

lateral ou enucleação, os campos visuais no olho restante são 

avaliados. Marque 1 somente se uma clara assimetria, incluin-

do quadrantanopsia, for encontrada. Se o paciente é cego por 

qualquer causa, marque 3. Estimulação dupla simultânea é 

realizada neste momento. Se houver uma extinção, o paciente 

recebe 1 e os resultados são usados para responder a questão 11.

0 - Sem perda visual. 

1 - Hemianopsia parcial. 

2 - Hemianopsia completa. 

3 - Hemianopsia bilateral (cego, incluindo cegueira 

cortical).

4. Paralisia Facial: pergunte ou use pantomima para encorajar o 

paciente a mostrar os dentes ou sorrir e fechar os olhos. Consi-

dere a simetria de contração facial em resposta a estímulo do-

loroso em paciente pouco responsivo ou incapaz de compreen-

der. Na presença de trauma /curativo facial, tubo orotraqueal, 

esparadrapo ou outra barreira física que obscureça a face, estes 

devem ser removidos, tanto quanto possível. 

0 - Movimentos normais simétricos. 

1 - Paralisia facial leve (apagamento de prega naso-

labial, assimetria no sorriso). 

2 - Paralisia facial central evidente (paralisia facial 

total ou quase total da região inferior da face). 

3 - Paralisia facial completa (ausência de movimen-

tos faciais das regiões superior e inferior da face). 

5. Motor para braços: o braço é colocado na posição apropriada: 

extensão dos braços (palmas para baixo) a 90º (se sentado) ou 

a 45º (se deitado). É valorizada a queda do braço se esta ocorrer 

antes de 10 segundos. O paciente afásico é encorajado através 

de firmeza na voz e de pantomima, mas não com estimula-

ção dolorosa. Cada membro é testado isoladamente, iniciando 

pelo braço não-parético. Somente em caso de amputação ou 

de fusão de articulação no ombro, o item deve ser considerado 

não-testável (NT), e uma explicação deve ser escrita para esta 

escolha

0 - Sem queda; mantém o braço 90º (ou 45º ) por 10 

segundos completos. 

1 - Queda; mantém o braço a 90º (ou 45º), porém 

este apresenta queda antes dos 10 segundos com-

pletos; não toca a cama ou outro suporte. 

2 - Algum esforço contra a gravidade; o braço não 

atinge ou não mantém 90º (ou 45º), cai na cama, 

mas tem alguma força contra a gravidade. 

3 - Nenhum esforço contra a gravidade; braço des-

penca. 

4 - Nenhum movimento. 

NT - Amputação ou fusão articular, explique: 5a. 

Braço esquerdo __  5b. Braço direito __ 
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6. Motor para pernas: a perna é colocada na posição apropriada: 

extensão a 30º (sempre na posição supina). É valorizada a que-

da do braço se esta ocorrer antes de 5 segundos. O paciente 

afásico é encorajado através de firmeza na voz e de pantomima, 

mas não com estimulação dolorosa. Cada membro é testado 

isoladamente, iniciando pela perna não-parética. Somente em 

caso de amputação ou de fusão de articulação no quadril, o 

item deve ser considerado não-testável (NT), e uma explicação 

deve ser escrita para esta escolha.

0 - Sem queda; mantém a perna a 30º por 5 segun-

dos completos. 

1 - Queda; mantém a perna a 30º, porém esta apre-

senta queda antes dos 5 segundos completos; não 

toca a cama ou outro suporte. 

2 - Algum esforço contra a gravidade; a perna não 

atinge ou não mantém 30º, cai na cama, mas tem 

alguma força contra a gravidade. 

3 - Nenhum esforço contra a gravidade; perna des-

penca. 

4 - Nenhum movimento. 

NT - Amputação ou fusão articular, explique: 6a. 

Perna esquerda __  6b. Perna direita __ 

7. Ataxia de membros: este item avalia se existe evidência de 

uma lesão cerebelar unilateral. Teste com os olhos abertos. Em 

caso de defeito visual, assegure-se que o teste é feito no campo 

visual intacto. Os testes índex-nariz e calcanhar-joelho são reali-

zados em ambos os lados e a ataxia é valorizada, somente, se for 

desproporcional à fraqueza. A ataxia é considerada ausente no 

paciente que não pode entender ou está hemiplégico. Somen-

te em caso de amputação ou de fusão de articulações, o item 

deve ser considerado não-testável (NT), e uma explicação deve 

ser escrita para esta escolha. Em caso de cegueira, teste tocan-

do o nariz, a partir de uma posição com os braços estendidos.

0 - Ausente. 

1 - Presente em 1 membro. 

2 - Presente em dois membros. 

NT - Amputação ou fusão articular, explique: 

8. Sensibilidade: avalia sensibilidade ou mímica facial ao belis-

car ou retirada do estímulo doloroso em paciente torporoso ou 

afásico. Somente a perda de sensibilidade atribuída ao AVC é re-

gistrada como anormal e o examinador deve testar tantas áreas 

do corpo (braços [exceto mãos], pernas, tronco e face) quantas 

forem necessárias para checar acuradamente uma perda he-

misensitiva. Um escore de 2, “grave ou total” deve ser dado so-

mente quando uma perda grave ou total da sensibilidade pode 

ser claramente demonstrada. Portanto, pacientes em estupor e 

afásicos irão receber provavelmente 1 ou 0. O paciente com AVC 

de tronco que tem perda de sensibilidade bilateral recebe 2. Se 

o paciente não responde e está quadriplégico, marque 2. Pa-

cientes em coma (item 1A - 3 pontos) recebem arbitrariamente 

2 neste item.

0 - Normal; nenhuma perda. 

1 - Perda sensitiva leve a moderada; a sensibilidade 

ao beliscar é menos aguda ou diminuída do lado 

afetado, ou há uma perda da dor superficial ao be-

liscar, mas o paciente está ciente de que está sendo 

tocado. 

2 - Perda da sensibilidade grave ou total; o paciente 

não sente que está sendo tocado.
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9. Melhor linguagem: uma grande quantidade de informações 

acerca da compreensão pode ser obtida durante a aplicação 

dos itens precedentes do exame. O paciente é solicitado a des-

crever o que está acontecendo no quadro em anexo, a nomear 

os itens na lista de identificação anexa e a ler da lista de sen-

tença anexa. A compreensão é julgada a partir destas respostas 

assim como das de todos os comandos no exame neurológico 

geral precedente. Se a perda visual interfere com os testes, peça 

ao paciente que identifique objetos colocados em sua mão, re-

pita e produza falas. O paciente intubado deve ser incentivado a 

escrever. O paciente em coma (item 1 A - 3 pontos) receberá au-

tomaticamente 3 neste item. O examinador deve escolher um 

escore para pacientes em estupor ou pouco cooperativos, mas 

a pontuação 3 deve ser reservada ao paciente que está mudo e 

que não segue nenhum comando simples.

0 - Sem afasia; normal. 

1 - Afasia leve a moderada; alguma perda óbvia da 

fluência ou dificuldade de compreensão, sem limi-

tação significativa das ideias expressão ou forma de 

expressão. A redução do discurso e/ou compreen-

são, entretanto, dificultam ou impossibilitam a con-

versação sobre o material fornecido. Por exemplo, 

na conversa sobre o material fornecido, o examina-

dor pode identificar figuras ou itens da lista de no-

meação a partir da resposta do paciente. 

2 - Afasia grave; toda a comunicação é feita através 

de expressões fragmentadas; grande necessidade 

de interferência, questionamento e adivinhação 

por parte do ouvinte. A quantidade de informação 

que pode ser trocada é limitada; o ouvinte carrega 

o fardo da comunicação. O examinador não conse-

gue identificar itens do material fornecido a partir 

da resposta do paciente. 

3 - Mudo, afasia global; nenhuma fala útil ou com-

preensão auditiva. 

10. Disartria: é pedido ao paciente que leia ou repita palavras 

da lista anexa. Se o paciente tem afasia grave, a clareza da ar-

ticulação da fala espontânea pode ser graduada. Somente se 

o paciente estiver entubado ou tiver outras barreiras físicas na 

produção da fala, este item deverá ser considerado não testável 

(NT). Não diga ao paciente por que ele está sendo testado. 

0 - Normal. 

1 - Disartria leve a moderada; paciente arrasta pelo 

menos algumas palavras, e na pior das hipóteses, 

pode ser entendido, com alguma dificuldade. 

2 - Disartria grave; fala do paciente é tão empastada 

que chega a ser ininteligível, na ausência de disfasia 

ou com disfasia desproporcional, ou é mudo/anár-

trico. 

NT - Intubado ou outra barreira física; explique: 

11. Extinção ou Desatenção (antiga negligência): informação su-

ficiente para a identificação de negligência pode ter sido obti-

da durante os testes anteriores. Se o paciente tem perda visual 

grave, que impede o teste da estimulação visual dupla simultâ-

nea, e os estímulos cutâneos são normais, o escore é normal. Se 

o paciente tem afasia, mas parece atentar para ambos os lados, 

o escore é normal. A presença de negligência espacial visual ou 

anosagnosia pode também ser considerada como evidência de 

negligência. Como a anormalidade só é pontuada se presente, 

o item nunca é considerado não testável.

0 - Nenhuma anormalidade. 

1 - Desatenção visual, tátil, auditiva, espacial ou pes-

soal, ou extinção à estimulação simultânea em uma 

das modalidades sensoriais. 

2 - Profunda hemi-desatenção ou hemidesatenção 

para mais de uma modalidade; não reconhece a 

própria mão e se orienta somente para um lado do 

espaço. 

Fonte: Adaptado de Neurology, 1999, v. 53, p. 126-131.

De início, o principal objetivo de solicitar exame de imagem é diferenciar o AVE isquê-
mico ou hemorrágico. Mesmo com a ressonância magnética possuindo maior sensibilida-
de, a tomografia computadorizada de crânio sem contraste (TCNC), devido maior acessibi-
lidade, é o exame mais utilizado e deve ser solicitada e realizada no menor tempo possível. 
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O Escore “Alberta stroke program early CT score” (ASPECTS) auxilia os profissionais na ava-
liação das primeiras alterações isquêmicas na TC, sendo avaliado em 10 pontos diferentes 
da artéria cerebral média e em dois cortes axiais. Cada área demarcada na imagem, se 
apresentando hipodensidade precoce reduz 1 ponto no Escore; uma pontuação menor ou 
igual a 7 indica pior evolução neuronal e maior risco de sangramento. A ausência de pon-
tos indica que toda a artéria cerebral média foi acometida pela isquemia. 

Imagem 1. Escore ASPECTS

Fonte: Lancet, 2000, v.355, p.1670-1674.

2.3 Manejo e Tratamento
A área adjacente à lesão isquêmica recebe o nome de “zona de penumbra”, local que 

está em sofrimento, mas ainda viável. Com isso, o principal objetivo do tratamento é pre-
servá-la, visto que as funções cerebrais dessa zona podem ser restabelecidas se o recurso 
terapêutico for aplicado de forma rápida e eficaz, diferente da área já infartada.

Em todo paciente com suspeita de AVEi é devido aferir glicemia (hipoglicemia pode 
mimetizar sintomas de AVE), ser monitorizado, receber oxigênio se saturação estiver me-
nor que 94%, estabelecer ter dois acessos venosos periféricos calibrosos. Diante disso, a 
glicemia, temperatura, volemia e pressão arterial devem ser mantidas em condições.

2.3.1 Tratamento com rtPA
Após diagnóstico e suporte inicial, deve-se averiguar se o paciente é elegível a ser 

submetido a terapia de trombólise, que irá recanalizar a artéria obstruída. De acordo com 
AHA Scientific Statement, 2015 os critérios de inclusão ao uso de rtPA são: diagnóstico de 
AVC isquêmico, surgimento dos sintomas < 4,5 horas antes do início do tratamento e idade 
> 18 anos; enquanto os de exclusão: trauma craniano significativo ou AVEi nos últimos 
três meses, sintomas sugestivos de hemorragia subaracnóide, punção arterial em sítio não 
compressível nos últimos 7 dias, história prévia de hemorragia intracraniana, neoplasia do 
sistema nervoso central, malformação arteriovenosa ou aneurismas, cirurgia intracraniana 
ou intraespinal recente, pressão arterial elevada (sistólica > 185 mmHg ou diastólica > 110 
mmHg); sangramento interno ativo, contagem de plaquetas < 100.000 mm³, uso de hepa-
rina dentro das 48 h causando alteração no TTPa, uso de anticoagulantes com INR > 1,7 ou 
TP > 15 segundos, uso de inibidores diretos da trombina ou do fator Xa, glicemia < 50 mg/
dℓ e TC de crânio com infarto > 1/3 do hemisfério cerebral. Ainda devem ser analisados os 
critérios de exclusão relativos: recuperação rápida dos sintomas, gravidez, crise epiléptica 
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inicial, cirurgias maiores ou traumas graves dentro de 14 dias prévios, IAM recente (< três 
meses).

A medicação utilizada nesse processo é a Alteplase na dosagem de 0,9mg/kg 10% (bo-
lus) em 1 minuto e o restante em bomba de infusão nos próximos 60 minutos.

2.3.2 Tratamento com Trombectomia Mecânica
O tratamento cirúrgico também é uma opção possível. Sua realização pode ser feita 

através de cateter com stent ou por meio da aspiração; ambos irão remover a placa/coá-
gulo e restabelecer o fluxo sanguíneo. Os resultados com esse procedimento são significa-
tivamente relevantes para um desfecho positivo. 

Assim como o rtPA, possui critérios de elegibilidade.  De acordo com AHA Scientific 
Statement, são eles: idade > 18 anos, tempo do início dos sintomas < 6 horas, bom status 
funcional pré-AVC, escore ASPECTS ≥ 6 em TC inicial, presença de oclusão de grandes va-
sos (artéria cerebral média e seu ramo proximal M1 ou carótida interna distal.

2.4 Prognóstico 
O reparo neurológico provavelmente é resultado da reorganização cerebral que tem 

como resultado compensação e restituição nas fases posteriores do AVC. A maior melhora 
ocorre nos primeiros três meses. O movimento ativo, funcional e independente contribui 
para a reorganização do cérebro e é um dos componentes chave na aprendizagem moto-
ra e na reabilitação (LANGHORNE et al., 2011).

Os transtornos de comunicação são as sequelas mais comuns após um primeiro 
evento de AVC, sendo destaque a disartria e afasia. No geral, após seis meses do episódio 
35% dos pacientes permanecem afásicos e 57% disártricos. Disfagia pode ocorrer em 65% 
a 90% dos pacientes com AVE e está associada a pneumonia aspirativa, desidratação, des-
nutrição e aumento da mortalidade, sendo que 11% a 50% terão disfagia permanente até 
seis meses após o acidente vascular cerebral, aumentando em três vezes o risco de pneu-
monia. A perda de controle de movimento, postura anormal, aumento do tônus   muscular, 
espasmos dolorosos e um declínio geral na função muscular são os principais sintomas 
que caracterizam a espasticidade pós-AVE (PSS), que está presente de 20% a 40% dos 
pacientes.  Os déficits cognitivos decorrentes da espasticidade ocorrem precocemente e 
são bastante frequentes, surgindo pelo menos um nos primeiros três meses em até 55% 
dos pacientes. A deficiência visual tem prevalência de 73% na população, sendo as funções 
mais afetadas: visão central reduzida, perda do campo visual periférico, distúrbios do movi-
mento ocular e distúrbios da percepção visual. A negligência espacial unilateral ocorre em 
cerca de 50% dos indivíduos após AVE do hemisfério direito e pode persistir em 75%, com 
alguns sintomas, na fase crônica (MINELLI et al., 2022). 

O membro superior é afetado em 80% dos pacientes na fase aguda e em 40% na 
fase crônica após AVE. Fraqueza, hipotonia, hipertonia, instabilidade articular e perda de 
controle motor causam limitações funcionais para alcançar, agarrar e manipular objetos, 
debilitando esses pacientes. As limitações quanto à mobilidade e atividades relacionadas 
à marcha são algumas das sequelas mais importantes. 
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3. REABILITAÇÃO NEUROLÓGICA
A avaliação individual e contextualizada após o AVE deve ser realizada a partir dos po-

tenciais do paciente. A reabilitação neurológica depende do estado das condições clínicas 
e do grau de comprometimento, incapacidade neurológica e particularidades individuais. 
Para tanto, avalia-se o grau de dependência nas atividades de vida diária, comorbidades, 
comprometimentos e incapacidades neurológicas, idade, prognóstico, nível de função e 
de gestão disponível. Em todos os níveis de atenção devem ser avaliadas necessidades es-
pecíficas, como deglutição, hidratação e nutrição, continência, mobilidade, atividades da 
vida cotidiana, comunicação, cognição, estado de alerta, visão, audição, percepção, com-
portamento, emocional, necessidade de assistência e engajamento social. É crucial que 
essa avaliação seja conduzida por uma equipe multidisciplinar e que todos os aspectos 
potencialmente afetados sejam tratados de maneira sinérgica e abrangente. 

A organização ideal dos cuidados de reabilitação pós acidente inclui reabilitação du-
rante a fase aguda em unidades especializadas de atendimento ao AVE, lares de idosos, 
serviços de reabilitação, domiciliários e ambulatórios. Nessas instituições, o paciente deve 
receber atendimento de uma equipe multidisciplinar, composta por médicos, fisiotera-
peutas, ocupacionais, fonoaudiólogos, educadores físicos, assistentes sociais, psicólogos e 
psiquiatras (MINELLI et al., 2022).

Todas as intervenções devem ser iniciadas assim que as deficiências e incapacidades 
após o AVE forem diagnosticadas e devem ser continuadas como reabilitação ambulato-
rial na comunidade.

4. ATAQUE ISQUÊMICO TRANSITÓRIO (AIT)
O ataque isquêmico transitório é clinicamente descrito como um início agudo de sin-

tomas neurológicos focais seguido de resolução completa, pode ser definido baseado em 
dois parâmetros:  tempo e aparência do tecido. Segundo a definição baseada no tempo, 
o AIT é resultado de um episódio isquêmico com déficit neurológico e resolução dos sin-
tomas em até 24 horas. Por outro lado, segundo a definição baseada na aparência do te-
cido, o AIT pode ser definido como episódio isquêmico com déficit neurológico, mas com 
ausência de infarto à ressonância magnética (RM). Atualmente, o AIT é conhecido como 
uma síndrome neurovascular aguda atribuível a um território vascular que se resolve rapi-
damente, não deixando nenhuma evidência de infarto tecidual na ressonância magnética 
por imagem ponderada em difusão (DWI) (AMIN et al., 2023).

4.1 Diagnóstico
Na prática clínica, AIT e AVE leve se apresentam de forma muito similar, sendo o diag-

nóstico preciso e a identificação dos pacientes de alto risco em tempo hábil, fundamentais 
para redução das chances de eventos posteriores. O período de maior risco para um AVE 
subsequente em pacientes com AIT ocorre nos primeiros dias após o evento inicial, geral-
mente dentro das primeiras 24 horas, o que reforça a importância de realizar a investiga-
ção em poucas horas. 

O diagnóstico é desafiador quando as informações estão incompletas ou quando os 
pacientes apresentam uma combinação de características típicas e atípicas. Por isso, as-
pectos específicos da história clínica geralmente são úteis para distinguir os AITs de outros 
possíveis diagnósticos.  Sintomas que não específicos ou achados no exame físico, como 
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tontura isolada, confusão, letargia ou encefalopatia, bem como sintomas focais com carac-
terísticas adicionais, como dor de cabeça ou convulsão, ou novos achados em exames de 
imagem, como lesões de massa, podem indicar um diagnóstico alternativo e são mimeti-
zadores comuns de AIT (PERRY et al., 2022). 

Segundo a diretriz canadense, assim como no AVE, a tomografia computadorizada 
de crânio é o primeiro passo na avaliação do AIT devido às vantagens já citadas e também 
por ser importante para a exclusão de mimetizadores de AIT. Visto isso, o diagnóstico clíni-
co de AIT pode ser dado com base em uma tomografia negativa e na resolução dos sinto-
mas dentro de 24 horas.  

Semelhante no AVE, a RM cerebral pode ser útil ao fornecer informações adicionais, 
mas é um exame que possui menos acessibilidade. Quando realizada precoce identifica 
pacientes de maior risco e evita a degradação posterior que pode ocorrer devido a captura 
tardia da imagem. Avaliações de AIT sem RM podem deixar passar pacientes de alto risco 
que necessitam de monitoramento mais próximo. 

Imagem vascular do pescoço e cérebro pode identificar estenose carotídea extracra-
niana, que aumenta o risco de AVEi subsequente, ECG para triagem de FA ou flutter atrial 
e dosagens de troponina são necessários em todos os pacientes com AIT, dados os fatores 
de risco compartilhados para infarto do miocárdio e acidente vascular cerebral isquêmico. 
Além disso, testes de glicemia devem ser realizados em todos os pacientes com suspeita 
de AIT para descartar hipoglicemia, um conhecido mimetizador de AVEs.  

Escalas de estratificação de risco de AIT podem ser utilizadas para o auxílio da identifi-
cação de pacientes em grupos de baixo, moderado ou alto risco com base nas característi-
cas clínicas e no histórico médico. A mais utilizada é a pontuação de idade, pressão arterial, 
características clínicas, duração e diabetes (ABCD). 

Por fim, quando disponível, uma consulta de neurologia é uma parte central da ava-
liação de pacientes com suspeita de AIT (AMIN et al., 2023).

5. ACIDENTE VASCULAR ENCEFÁLICO HEMORRÁGICO (AVEh)
Os acidentes vasculares cerebrais do tipo hemorrágico correspondem a 20% dos 

AVEs, existindo dois subtipos principais: o causado pela hemorragia intraparenquimatosa, 
caracterizado pelo sangramento no parênquima cerebral, e o provocado pela hemorragia 
subaracnóidea, que ocorre no líquor dentro do espaço subaracnóideo. 

A hemorragia intraparenquimatosa (HIP) ou simplesmente AVE hemorrágico (AVEh) 
é a segunda causa mais comum de acidente vascular encefálico, e pode ser caracterizada 
como espontânea ou traumática. A HIP espontânea é a causa de 9 a 27% de todos os AVEs 
em todo o mundo, com elevada taxa de morbimortalidade (mais que 1/3 dos pacientes 
morrem em 30 dias e apenas 1/5 recuperam independência funcional após seis meses).

A hemorragia subaracnóidea (HSA) também pode ser classificada em dois tipos: a 
traumática, mais comum, e espontânea, que compreende cerca de 10% de todos os AVEs. 

A diferenciação do AVE isquêmico com a HIP e a HSA é importante para manejo na 
fase aguda, prevenção secundária e prognóstico. As causas traumáticas tanto da hemor-
ragia subaracnóidea, quanto da intraparenquimatosa, não serão abordadas neste capítulo.
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5.1 Hemorragia Intraparenquimatosa (HIP)
5.1.1 Causas

O sangramento na HIP é derivado de arteríolas cerebrais formando um hematoma 
localizado que se espalha ao longo das vias da substância branca. Sua formação é gradual 
ao longo de minutos ou horas, à medida que sangue é adicionado à sua periferia. O pro-
cesso continua até que a pressão ao redor do hematoma seja suficiente para limitar sua 
expansão ou até que ocorra a descompressão da hemorragia com o sangue esvaindo-se 
no sistema ventricular ou no líquido cefalorraquidiano (LCR) na superfície pial do cérebro.

As causas da HIP são diversas, destacando-se a hipertensão arterial sistêmica (HAS), 
que é o principal fator em pacientes de 50 a 70 anos. Além da HAS, outras causas podem 
ser observadas: trauma, diátese hemorrágica, angiopatia amilóide (comum em HIP lobar 
em idosos não hipertensos), uso de drogas ilícitas (principalmente anfetaminas e cocaína) 
e malformações vasculares (como aneurismas, malformações arteriovenosas e angiomas 
cavernosos, mais comuns em adultos jovens). Causas menos frequentes abrangem san-
gramento em tumores, ruptura de aneurisma e vasculite.

Por fim, é importante destacar que medicamentos antitrombóticos, particularmente 
a Varfarina, estão associados a um risco aumentado de HIP (aumenta o risco em duas a 
cinco vezes, dependendo da intensidade da anticoagulação). A terapia com Varfarina com 
uma razão normalizada internacional (RNI) > 3, é um fator de risco para maior volume de 
hemorragia inicial, bem como piores resultados após o acidente vascular.

5.1.2 Quadro Clínico
Ao contrário do AVE isquêmico, onde o comprometimento neurológico atinge seu 

máximo inicialmente, no AVE hemorrágico os déficits neurológicos focais e sintomas de 
hipertensão intracraniana frequentemente progridem ao longo de algumas horas, corre-
lacionando-se com o volume do hematoma e influenciando a morbimortalidade. A clínica 
típica é de cefaleia intensa, déficits neurológicos focais e rebaixamento do nível de consci-
ência, manifestando-se dentro de horas.

Na HIP, os sintomas podem ser divididos em duas vertentes: sinais de hipertensão 
intracraniana aguda (cefaléia, vômitos, diminuição do nível de consciência) e sintomas es-
pecíficos da área de sangramento. Os primeiros sintomas estão relacionados à disfunção 
cerebral, variando conforme a região do sangramento (putâmen, tálamo, cerebelo, ponte).

O sangramento no putâmen e região da cápsula interna causa hemiplegia faciobra-
quial contralateral e possíveis desvios oculares. No cerebelo, há vertigem, náuseas, vômitos 
e ataxia cerebelar aguda, com risco de hidrocefalia obstrutiva e estado comatoso. Hemor-
ragias talâmicas resultam em hemiplegia contralateral, hemianestesia e desvio dos olhos 
para baixo e medialmente. Hemorragias na ponte provocam quadriplegia súbita, coma, 
pupilas puntiformes e reflexos oculares ausentes, com alta letalidade.

Complicações graves incluem compressão do bulbo pelas amígdalas cerebelares e 
herniação através do forame magno, levando a apneia e risco de óbito.
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5.1.3 Diagnóstico 
A HIP é considerada uma urgência médica e neurológica de extrema gravidade, de-

vido ao seu potencial para desencadear sangramento persistente, deterioração neuroló-
gica progressiva, incapacitação permanente e, em situações mais graves, cursar em óbito. 
A diferenciação precisa entre hemorragia cerebral e isquemia não pode ser estabeleci-
da exclusivamente com base nas manifestações clínicas, diante disso, a tomografia com-
putadorizada (TC) de crânio não contrastada ou ressonância magnética (RM) são exames 
obrigatórios para confirmar o diagnóstico de HIP e excluir AVEh ou AVEi como possíveis 
causas. 

A TC de crânio é essencial para a confirmação diagnóstica do HIP, além de avaliar a 
sua extensão para o sistema ventricular e ocorrência de hidrocefalia. Nas imagens é possí-
vel ver, na grande maioria dos casos, uma área hiperdensa (hematoma), geralmente com 
edema em volta, representado por uma zona hipodensa. O desvio de linha média é co-
mum, no qual representa grande chance de evolução para coma quando esse desvio for 
acima de 3 mm.

A ressonância magnética também pode fornecer informações sobre a idade do AVEh 
intraparenquimatoso, a qual pode ser: hiperaguda (quando o sangramento ocorre entre 0 
a 3 horas), aguda (ocorre em 3 horas até 3 dias), subaguda (período de 3 dias a 3 semanas) 
ou crônica (maior do que 3 semanas).   

A RM é mais precisa do que a TC para detecção de HIP crônica, porém é contraindi-
cada para pacientes com implantes metálicos. Na HIP aguda, a ressonância magnética e a 
tomografia computadorizada são equivalentes para o diagnóstico.

5.1.4 Tratamento  
O tratamento inicial para HIP em um serviço de emergência é principalmente de 

suporte. Os pacientes devem ter seus sinais vitais avaliados e estabilizados rapidamente. 
Aqueles com rebaixamento do nível de consciência (escala de Glasgow menor ou igual a 
8) necessitam de intubação, ventilação mecânica e a inserção de cateteres de PAM e PIC. 
O tratamento inclui cuidados gerais, controle da hipertensão intracraniana (HIC) e, se ne-
cessário, intervenção cirúrgica.

Nos cuidados gerais, é importante ressaltar que apenas uma boa saturação de oxigê-
nio pode não ser suficiente, pois a hipercapnia pode piorar o quadro hemorrágico. A hiper-
glicemia e a hipoglicemia devem ser tratadas prontamente, e a pressão arterial controlada 
de forma agressiva. A reversão da anticoagulação induzida pela heparina é feita com sulfa-
to de protamina, enquanto a anticoagulação com varfarina pode ser revertida com plasma 
fresco congelado e vitamina K.

Diante de uma HIC, é crucial evitar tanto a hipertensão quanto a hipotensão arterial. 
A pressão arterial sistólica deve ser controlada se estiver entre 150 a 220 mmHg, visando 
mantê-la abaixo de 140 mmHg para prevenir a expansão do hematoma. Para isso, são 
utilizadas drogas não vasodilatadoras, como labetalol, esmolol ou nicardipina. Nos pacien-
tes com PA sistólica inicial superior a 220 mmHg recomenda-se inserir um cateter de PIC 
(pressão intracraniana) e manter a pressão de perfusão cerebral acima de 70 mmHg. O 
manitol, administrado de 0,25 a 1 g/kg em infusão rápida a cada 4 horas, a hiperventilação 
para manter a PaCO2 entre 30 e 35 mmHg, e a administração de analgesia combinada 
com sedação (morfina ou alfentanil com midazolam, propofol ou etomidato) são medidas 
para casos de deterioração neurológica com risco iminente de herniação. Se essas medi-
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das forem ineficazes, pode-se recorrer ao coma barbitúrico induzido com drogas de curta 
duração, como o tiopental.

A neurocirurgia para drenagem do hematoma é recomendada quando o diâmetro 
da hemorragia excede 3 centímetros (correspondente a mais de 15 ml de volume sanguí-
neo) ou quando têm entre 1 e 3 centímetros e está associada a complicações neurológi-
cas, como hidrocefalia ou obliteração da cisterna quadrigêmea. Além disso, é indicada em 
casos de deterioração clínica. A craniotomia para drenagem do hematoma é indicada em 
pacientes com hemorragias lobares ou putaminal volumosas que apresentam deteriora-
ção clínica e um escore de Glasgow acima de 4.

5.1.5 Prognóstico 
O prognóstico da hemorragia intraparenquimatosa está correlacionado com diversos 

fatores, incluindo o volume do hematoma (especialmente quando excede 30 ml), a pre-
sença de hemoventrículo (com pior prognóstico quando presente), o nível de consciência 
(com desfechos mais desfavoráveis quando o escore de Glasgow é menor ou igual a 8), a 
idade do paciente (mais de 80 anos apresenta prognóstico menos favorável), a localização 
do hematoma (sendo mais desafiador quando localizado na região intraventricular na TC 
de admissão) e o uso prévio de anticoagulantes. 

6. HEMORRAGIA SUBARACNOIDEA (HSA)
6.1 Causas 

O principal fator etiológico é a ruptura de aneurisma intracraniano, mas outras con-
dições como malformações arteriovenosas, vasculites e diáteses hemorrágicas podem ser 
condições causadoras.  Fatores de risco incluem características anatômicas do aneurisma 
e condições do paciente como hipertensão e tabagismo. O esforço físico pode desencade-
ar rupturas aneurismáticas, devido a um aumento agudo da pressão arterial, mas muitas 
vezes não há gatilho identificável.

Os aneurismas saculares geralmente se localizam nas artérias do polígono de Willis 
(cerebral média, cerebral anterior, comunicante anterior, comunicante posterior e cerebral 
posterior), quando ele se rompe, o sangue é liberado diretamente no líquido cefalorraqui-
diano (LCR) sob pressão arterial.

Ressangramentos são frequentes, especialmente nas primeiras 24 horas. O sangue se 
dispersa pelo espaço do LCR, resultando em complicações secundárias, como aumento da 
pressão intracraniana, vasoespasmo e hidrocefalia, que serão abordados posteriormente.

6.2 Quadro Clínico
A apresentação clássica da Hemorragia Subaracnóidea (HSA) é uma dor de cabeça in-

tensa e súbita, frequentemente descrita como a pior experiência de dor de cabeça da vida, 
podendo ser localizada ou generalizada. Além da dor, outros sintomas frequentemente 
associados incluem uma breve perda de consciência, vômitos e dor ou sinais de irritação 
meníngea. 

No exame físico, é comum encontrar hipertensão e, possivelmente, sinais de irritação 
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meníngea, hemorragias retinianas, comprometimento do nível de consciência e, ocasio-
nalmente, sinais neurológicos focais. Um dos déficits mais importantes ocorre na rotura 
do aneurisma de comunicante posterior, onde o jato hemorrágico exerce pressão direta 
sobre o III par craniano (nervo oculomotor). Nesse caso, o paciente apresenta anisocoria 
com midríase no lado afetado, além de diplopia e estrabismo divergente. 

Em suma, o paciente apresenta cefaléia intensa de início súbito, podendo progredir 
para uma perda transitória da consciência. A rigidez de nuca geralmente se manifesta 
após o primeiro dia e o déficit neurológico focal pode ou não ocorrer nessa fase.

6.3 Diagnóstico 
Devemos considerar o diagnóstico de HSA diante da queixa de cefaléia intensa súbita.

Todos os pacientes com essa queixa devem fazer TC de crânio, mesmo se o paciente se 
encontra alerta e sem sintomas neurológicos. 

Em pacientes neurologicamente intactos que apresentam cefaléia aguda não trau-
mática que atingiu intensidade máxima dentro de uma hora, a Regra de Ottawa pode aju-
dar na decisão clínica, que inclui qualquer uma das seguintes características: idade maior 
ou igual a 40 anos; dor ou rigidez de nuca; flexão limitada da nuca ao exame; perda de 
consciência presenciada; início durante o esforço; dor de cabeça em trovoada. Essa regra 
apresenta uma sensibilidade de 100% e uma especificidade de 15% para o diagnóstico de 
HSA. 

A sensibilidade da TC de crânio moderna para detectar HSA é mais alta nas primeiras 
seis horas após o evento e depois diminui progressivamente ao longo do tempo. A punção 
lombar normalmente é necessária para excluir HSA para a maioria dos pacientes com TC 
de crânio normal, com exceção de pacientes selecionados com cefaleia isolada, exame 
normal e TC negativa realmente dentro das seis horas do início da cefaleia avaliada por um 
especialista. 

Na punção lombar, pode-se encontrar sangue se realizado nas primeiras 12 horas, ou 
um líquido xantocrômico, devido à conversão da hemoglobina em bilirrubina. Essa xanto-
cromia torna-se evidente entre 6 e 12 horas após o evento, atingindo seu pico aproximada-
mente em 48 horas.

6.4 Tratamento 
O manejo inicial de pacientes acometidos por HSA é estabilizar condições potencial-

mente fatais; isso inclui garantir suas funções respiratória, cardiovascular e hemodinâmi-
ca. Ao procurarem serviço de emergência, os pacientes devem ser admitidos na UTI para 
prevenir ressangramento e vasoespasmo, tratar complicações clínicas e neurológicas e 
planejar tratamentos cirúrgicos ou endovasculares. Medidas adicionais incluem controle 
da pressão arterial, manutenção da euvolemia, uso de nimodipina e monitoramento con-
tínuo de complicações.

A terapia ideal da hipertensão na HSA não está clara e deve ser adaptada a cada pa-
ciente. Para aqueles com HSA aguda e um aneurisma rompido não tratado, é recomenda-
da uma redução gradual da pressão arterial elevada (pressão arterial sistólica [PAS] > 180 
mmHg ou pressão arterial média [PAM] >120 mmHg). O alvo específico deve ser individu-
alizado com base na gravidade da elevação inicial da pressão arterial, presença de edema 
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cerebral e risco de insuficiência renal. Se o aneurisma tratado, pode-se permitir níveis mais 
elevados de pressão arterial, principalmente se o paciente desenvolver vasoespasmo. Me-
dicamentos como labetalol, nicardipina ou enalapril por via endovenosa são os preferíveis. 
Evita-se o uso de vasodilatadores devido ao risco de aumentar o volume cerebral.

Recomenda-se interromper todos os agentes antitrombóticos e reverter a anticoagu-
lação na HSA aguda até o reparo definitivo do aneurisma. Para pacientes em uso de Var-
farina, utiliza-se concentrado de complexo de protrombina e vitamina K intravenosa; na 
heparina, a reversão é feita com protamina. Antídotos específicos estão disponíveis para 
novos anticoagulantes, como dabigatrana (idarucizumabe) e rivaroxabana (andexanet 
alfa).

A nimodipina, ao reduzir risco de complicações isquêmicas, pode ser utilizada por via 
oral, na dose de 60mg, 4/4 horas, por 21 dias. Iniciando dentro de 48 horas do início dos 
sintomas, ou antes, quando o paciente estiver estabilizado. Sua administração parenteral 
é contra indicada, pois aumenta a mortalidade.  

Para controle da dor de cabeça, são usados opióides de ação curta, e o paracetamol 
é indicado inicialmente a cada três a quatro horas, conforme diretrizes europeias. O uso 
profilático de anticonvulsivantes, como a fenitoína, é discutido. A prevenção do trombo-
embolismo venoso inclui compressão pneumática intermitente dos membros inferiores 
imediatamente em todos os pacientes e, após tratamento endovascular bem-sucedido, 
pode-se iniciar a heparina subcutânea em dose profilática. Para pacientes submetidos à 
clipagem cirúrgica do aneurisma, a heparina profilática deve ser adiada por alguns dias.

Quanto ao tratamento do aneurisma propriamente dito, aconselha-se terapêutica 
precoce para prevenir o ressangramento, seja por meio de clipagem neurocirúrgica mi-
crovascular seja por tratamento endovascular. Pacientes nos quais o tratamento do aneu-
risma não é possível ou deve ser adiado podem ser candidatos à terapia antifibrinolítica 
com ácido tranexâmico, mas não devem ser utilizados por mais de 72 horas.

É recomendável realizar uma arteriografia cerebral rapidamente para localizar a fonte 
do sangramento. A angio-TC e a angio-RM são alternativas à angiografia convencional. 
Elas permitem o tratamento endovascular com implante de coils metálicos dentro do 
aneurisma para prevenir o ressangramento. Em casos de falha ou indisponibilidade do tra-
tamento endovascular, realiza-se a clipagem cirúrgica do aneurisma, que é mais propensa 
a complicações devido à necessidade de craniotomia e retração do parênquima cerebral.

6.5 Prognóstico e Complicações 
Os preditores mais importantes de complicações e resultados neurológicos na He-

morragia Subaracnóidea (HSA) são o estado neurológico e a extensão do sangramento 
subaracnoideo no momento da admissão. As escalas de Hunt-Hess, WFNS e Fisher são 
utilizadas para graduar a gravidade da HSA. 

A escala de Hunt-Hess divide os pacientes em cinco categorias com base nos sinto-
mas neurológicos apresentados, enquanto o escore WFNS classifica os pacientes de acor-
do com o nível de consciência e déficit motor. Já a escala de Fisher categoriza a quantida-
de de sangue observada na tomografia computadorizada de crânio.

Em relação às complicações, após uma HSA aneurismática, há um risco significativo 
de ressangramento precoce, especialmente nas primeiras 24 horas. Os fatores de risco in-
cluem atraso no tratamento do aneurisma, estado neurológico grave na admissão, tama-
nho maior do aneurisma, pressão arterial elevada, presença de sangue no cérebro, hidro-
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cefalia aguda ou tratamento incompleto do aneurisma. O reparo do aneurisma é crucial 
para prevenir o ressangramento, sendo indicado de forma emergencial para pacientes 
que apresentam essa complicação.

A isquemia cerebral tardia, que ocorre geralmente entre 4 e 14 dias após o início dos 
sintomas, resulta em danos neurológicos focais persistentes ou intermitentes, além de di-
minuição do nível de consciência. O Doppler transcraniano é usado para confirmar o diag-
nóstico, detectando aumento da velocidade do fluxo arterial, indicando estreitamento do 
vaso. O monitoramento diário com Doppler transcraniano ajuda a identificar precocemen-
te o vasoespasmo. O tratamento inicial envolve hemodiluição hipervolêmica e cuidadosas 
drogas vasoativas, como noradrenalina e fenilefrina. Se o aneurisma foi clipado, a pressão 
arterial sistólica pode ser elevada até 200 mmHg, mas se não foi, o limite é mantido entre 
150-160 mmHg.

A hidrocefalia afeta cerca de 20 a 30% dos pacientes com HSA, podendo ocorrer tanto 
como uma complicação aguda, manifestando-se nas primeiras horas após o sangramento 
e exigindo derivação ventricular externa, quanto como uma complicação tardia, surgindo 
duas semanas após o evento, com progressiva deterioração do nível de consciência e dila-
tação ventricular na TC de crânio, que é tratada com derivação ventriculoperitoneal.

Além disso, a hiponatremia é uma complicação frequente, mais comum nas primei-
ras duas semanas, e pode resultar da Síndrome de Secreção Inapropriada de ADH (SIADH) 
ou da cerebropatia perdedora de sal, com diferenciação pelo estado de volume do pacien-
te (euvolêmico na SIAD e hipovolêmico na cerebropatia perdedora de sal).

7. CONCLUSÃO 
O AVE está relacionado a enfermidades com alta prevalência na população e as se-

quelas afetam significativamente a qualidade de vida, funções laborais e participação so-
cial dos acometidos, contribuindo para o aumento do risco de desenvolvimento de qua-
dros como ansiedade e depressão.

As escalas para auxílio diagnóstico, exames de imagem e tratamentos disponíveis são 
efetivos se efetuados de maneira rápida e eficaz. Por isso, o treinamento da equipe multi-
profissional de saúde é imprescindível para um atendimento de excelência, que garante 
melhor manejo e prognóstico mais favorável.
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1. INTRODUÇÃO
1.1 Definição de demência 

As demências são caracterizadas por uma redução na função cognitiva em relação ao 
nível anterior do indivíduo, resultando em dificuldades nas atividades sociais e funcionais. 
Ao avaliar um paciente com comprometimento cognitivo e suspeita de síndrome demen-
cial, a história clínica e o exame neurológico são essenciais.

1.2 Doença de Alzheimer
Com o aumento da expectativa de vida, especialmente em nações desenvolvidas, 

tem-se notado um aumento na ocorrência da doença de Alzheimer (DA). Descrita pelo 
neuropatologista alemão Alois Alzheimer em 1907, a DA é uma doença neurodegenerativa 
progressiva e irreversível que se manifesta gradualmente, resultando em perda de memó-
ria e vários distúrbios cognitivos. Em geral, a DA de início tardio, comumente diagnostica-
da em torno dos 60 anos, é predominantemente esporádica, enquanto a forma de início 
precoce, geralmente aos 40 anos, tem uma tendência familiar. Ambas as formas, tardia e 
precoce, são consideradas clinicamente e nosologicamente indistinguíveis e são classifi-
cadas como uma mesma condição.

2. EPIDEMIOLOGIA
Com o avanço da expectativa de vida no mundo e a queda na taxa de fecundidade, a 

importância das síndromes demenciais vem se tornando cada vez maior para os sistemas 
de saúde. Essa mudança de padrão caracteriza a transição demográfica e epidemiológica, 
causando um aumento da prevalência das doenças crônicas não transmissíveis (DCNT), 
grupo na qual se incluem as demências. Essas doenças destacam-se como importante 
desafio de saúde pública, principalmente pela alta morbidade que causam, podendo pro-
vocar sérios graus de incapacidade que afetam tanto os hábitos de vida e o bem-estar do 
indivíduo, quanto à economia dos países.

Segundo a Organização Mundial de Saúde (OMS), em 2012 mais de mais de 35 milhões 
de pessoas no mundo apresentavam algum grau de demência, sendo que este número 
poderá triplicar até 2050, atingindo mais de 115 milhões de pessoas, a maior prevalência 
de demência recairá sobre países de baixa e média renda, com cerca de 60% dos casos de 
demência.

Dentre os tipos de demências, a que está em primeiro lugar em número de casos é a 
doença de Alzheimer (cerca de 60% dos casos), seguida pela demência vascular, pela de-
mência por corpúsculos de Lewy (20% dos casos) e pela demência frontotemporal (10-15% 
dos casos). Além dos tipos de demência citados acima, existem causas mais raras dessa 
condição, como Doença de Huntington, Doença de Creutzfeldt-Jakob. Por fim, existem as 
causas de demências reversíveis e infecciosas:

•	 Causas de demências reversíveis: Hidrocefalia de pressão normal (HPN), pelagra, 
deficiência de B12, hipotireoidismo e depressão.

•	 Causas infecciosas de demências: síndrome da imunodeficiência adquirida, neu-
rossífilis, encefalite herpética, neurocisticercose, alcoolismo e síndrome de Werni-
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cke-Korsakoff.

3. FATORES DE RISCO
Existem diversos fatores de risco para o desenvolvimento da doença de Alzheimer, 

sendo o principal deles a idade avançada do paciente. Outro fator que é muito relevante é 
o genético, sabe-se que uma história familiar positiva para DA é o único fator sistemático 
associado à doença, excetuando-se a idade. A DA pode ser transmitida de forma autos-
sômica dominante e as características de evolução da doença dependem dos diferentes 
subtipos genéticos.

Segundo as associações americana, brasileira, britânica e canadense de Alzheimer, 
fatores ambientais de risco, associados ao estilo de vida, são igualmente importantes para 
o desenvolvimento da doença de Alzheimer. Dentre esses fatores, pode-se citar: diabetes 
mellitus, hipertensão arterial e sedentarismo.

4. FISIOPATOLOGIA DA DOENÇA DE ALZHEIMER
4.1 Mecanismos neuroquímicos da Doença de Alzheimer

Ao longo do tempo, várias teorias sobre as bases moleculares da doença de Alzheimer 
(DA) foram propostas, evoluindo gradualmente devido aos avanços tecnológicos. Uma das 
primeiras teorias foi a hipótese colinérgica, formulada no início dos anos 80. Posterior-
mente, surgiu a hipótese glutamatérgica na década de 80. A teoria da “cascata amiloide” 
foi introduzida em 1992. Outras ideias, como as hipóteses oligomérica e metálica, que são 
consideradas extensões da hipótese amiloide, ganharam destaque na década de 90. Re-
centemente, a DA foi relacionada ao diabetes, resultando na hipótese conhecida como 
“diabetes tipo 3”. Este capítulo abordará as três principais teorias atuais: a hipótese colinér-
gica, a hipótese da cascata amiloide e, de forma breve, a hipótese do diabetes tipo 3.

4.1.1 Hipótese colinérgica
A deficiência de acetilcolina (ACh) ocorre na DA devido à atrofia do núcleo basal de 

Meynert, uma fonte produtora da enzima colina acetiltransferase (CAT). Essa enzima é 
transportada para estruturas-alvo no sistema nervoso central (SNC), como hipocampo, 
córtex cerebral e amígdala, dentre outros. Nessas regiões, ela catalisa a ocorrência de sín-
tese da ACh a partir da colina e da acetilcoenzima A. Depois de formada, a ACh é liberada 
na fenda sináptica, onde poderá ser acoplada a dois tipos de receptores – muscarínico e 
nicotínico. A ACh restante é degradada pela enzima acetilcolinesterase (AChE) na fenda 
sináptica em colina e acetato, que são as bases de sua formação. Na DA, existe uma atrofia 
no núcleo basal, resultando na diminuição da visão geral da CAT e, consequentemente, da 
ACh. Por esse motivo, a estratégia desenvolvida no desenvolvimento de algumas drogas 
antidemência é um aprimoramento da função colinérgica.

4.1.2. Hipótese da cascata amiloide
A hipótese da cascata amiloide fora originalmente formulada com base em evidên-

cias patológicas: placas amilóides extracelulares e emaranhados intraneuronais de uma 
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forma agregada de proteína Tau (Imagem 1)

O peptídeo beta-amiloide (Aβ), é um produto do processamento proteolítico da pro-
teína precursora amiloide (APP), uma proteína transmembranar do tipo I. De acordo com 
as hipóteses da cascata amiloide, um desequilíbrio entre a produção e a depuração do 
peptídeo Aβ é um processo chave na cascata complexa patológica da DA. Os peptídeos 
Aβ solúveis se agregam espontaneamente para formar oligômeros e fibrilas Aβ que são 
subsequentemente depositados no encéfalo para formar placas amiloides. A deposição 
de Aβ no parênquima cerebral está associada a uma resposta inflamatória robusta. Ao 
longo do tempo, também são observadas condições de estresse oxidativo, homeostase 
iônica alterada e uma série de mudanças bioquímicas adicionais. Esta cascata patológica 
culmina em disfunção sináptica/neuronal disseminada e morte celular. Análises imunoci-
toquímicas e bioquímicas dos neurofibrilares intraneuronais levaram à conclusão de que 
outra proteína, denominada proteína tau, associada aos microtúbulos, é a principal ou, 
mais provavelmente, a única subunidade dos filamentos helicoidais emparelhados encon-
trados nesses emaranhados, assim como em muitas das neurites distróficas observados 
no córtex de pacientes com DA. Diversos estudos demonstraram que esta proteína, nor-
malmente solúvel, encontra-se hiperfosforilada em quadros de DA. Isto acaba tornando-a 
um polímero insolúvel filamentoso, o que parece desregular a cascata citoplasmática de 
fosforilação e desfosforilação. Diversos estudos indicam que o acúmulo de Aβ pode ser o 
evento ativador da hiperfosforilação da proteína tau, porém os fatores que desencadeiam 
este desequilíbrio ainda não são bem entendidos. Acredita-se que os agregados amilói-
des sejam responsáveis   pela destruição de neurônios colinérgicos por meio da atrofia do 
núcleo basal de Meynert, responsável pela produção da enzima colina acetiltransferase, 
conectando a hipótese da cascata amilóide com a hipótese colinérgica.

Imagem 1: Vias de clivagem da Proteína Precursora Amilóide 

Fonte: Souza et al. (2021)
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4.1.3 Hipótese da “diabetes tipo 3” 
O termo DM3 foi proposto por de la Monte e Wands (2008) para descrever a hipótese 

de que a DA é desencadeada por resistência à insulina e disfunção do fator de crescimento 
semelhante à insulina (IGF), que ocorre especificamente no cérebro. Essa designação foi 
usada para descrever pessoas que têm diabetes tipo 2 (DM2) e também são diagnosticadas 
com demência da DA. Todavia, a classificação DM3 é controversa e não é reconhecida por 
importantes organizações de diabetes, como a Associação Americana do Diabetes, e ainda 
não foi amplamente aceita como um diagnóstico clínico pela comunidade médica. Tanto 
no DM2 quanto no DM3 encontramos alterações relacionadas à resistência à insulina cere-
bral e estresse oxidativo que propiciam o declínio cognitivo.

5. QUADRO CLÍNICO DA DOENÇA DE ALZHEIMER
O quadro clínico da doença de Alzheimer tem um início insidioso e provoca uma de-

terioração progressiva. O primeiro sintoma, o mais característico, é a perda de memória 
recente ou episódica. Conforme a doença vai evoluindo vão aparecendo sintomas mais 
graves e prejuízos em outras funções cognitivas, como julgamento, cálculo, raciocínio abs-
trato e habilidades visuo-espaciais. 

Nos estágios intermediários da DA, pode ocorrer afasia e apraxia, prejudicando a exe-
cução das atividades diárias do paciente e gerando uma dependência importante.

Já nos estágios terminais da DA, algumas alterações importantes são a alteração do 
ciclo sono-vigília; alterações comportamentais, como irritabilidade e agressividade; sinto-
mas psicóticos; incapacidade para deambular, se comunicar e realizar cuidados pessoais 
(higiene pessoal).

Com relação aos subtipos da doença de Alzheimer, são conhecidas duas formas:

 

5.1 Alzheimer de início tardio (LOAD – do inglês, Late Onset Alzheimer’s 
Disease)

É a forma mais comum da DA e se manifesta após os 60 anos de maneira complexa

5.2 Alzheimer familiar (FAD – Familial Alzheimer’s Disease)
Surgimento prematuro, sendo também chamada de precoce (Farly Onset Alzheimer’s 

Disease). Esse tipo de DA tende a ocorrer antes dos 60 anos e tem forte influência genética 
(herança autossômica dominante). Representa 1 a 6% dos casos de DA.

Apesar de existirem duas formas da doença, ambas possuem a mesma progressão 
clínica, afetando primeiro a memória e depois a linguagem, a atenção e a funcionalidade 
do paciente.

6. DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 
As desordens neurocognitivas tidas como as mais comuns após a Doença de Alzhei-

mer são as Demências Vascular, Corpos de Lewy e a Frontotemporal.
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6.1 Demência Vascular
A Demência Vascular (DV) é um distúrbio neurocognitivo progressivo que representa 

comprometimento cognitivo clinicamente significativo diretamente relacionado à lesão 
vascular no cérebro com vários fatores contribuintes potenciais reconhecidos. Causado 
por uma redução do fluxo sanguíneo ao tecido cerebral, essa demência cursa com o sur-
gimento de infartos isquêmicos, infartos hemorrágicos, infartos lacunares e/ou microinfar-
tos. Embora tenha sido estimado que a DV compreenda até 20% dos casos de demência 
nos idosos, a natureza discreta dos sintomas e a coexistência comum de patologia vascular 
com outros processos neurodegenerativos sugerem que a verdadeira contribuição dos 
mecanismos vasculares para a demência é provável que seja significativamente maior. Há 
evidências crescentes de que fatores de risco vasculares, como aterosclerose, oclusão de 
uma artéria e doença de pequenos vasos, contribuem para a neurodegeneração e demên-
cia. A DV pode se apresentar com sintomas comportamentais, alterações locomotoras e 
perda da função executiva e possui, dentre os inúmeros possíveis fatores de risco, como os 
principais a Diabetes Mellitus (DM), Hipertensão, Síndrome Metabólica, Idade (>70 anos), 
Acidente Vascular Encefálico prévio (AVE) e fatores genéticos como a mutação CADASIL 
(Cerebral Autosomal Dominat Arteriopathy with Subcortical Infarcts and Leukoecepha-
lopathy). As doenças cerebrovasculares comumente ocorrem em concomitância com a 
Doença de Alzheimer (DA), sendo essa associação progressivamente mais comum com o 
aumento da idade. 

6.2 Demência por Corpos de Lewy
É provavelmente o segundo tipo mais comum de demência degenerativa em 

pacientes acima de 65 anos, sendo o primeiro a DA. A Demência por Corpos de Lewy (DCL) 
cursa com disfunção cognitiva progressiva, deterioração motora e comprometimento da 
qualidade de vida do indivíduo acometido e de seus cuidadores. Apesar de apresentarem 
substrato patológico semelhante, a DCL, muito confundida com a Demência da Doença de 
Parkinson (DDP), tem como característica de distinção o fato de que o quadro demencial 
precede ou coincide, dentro de um ano, com o desenvolvimento da deterioração motora, 
enquanto a DDP tem como padrão os acometimentos motores precedendo o quadro de-
mencial do paciente. O nome da doença advém da observação de agregados da proteína 
α-sinucleína, que se acumulam no cérebro (corpos e neuritos de Lewy) e se acompanham 
de perda neuronal. As características clínicas que ajudam a distinguir a DCL da DA incluem 
o aparecimento precoce e proeminente de alucinações visuais, juntamente com parkin-
sonismo, flutuações cognitivas, disautonomia, distúrbio comportamental do sono REM e 
sensibilidade neuroléptica. 

6.3 Demência Frontotemporal
A Demência Frontotemporal (DFT), também conhecida como Degeneração Lobar é 

uma condição neurodegenerativa de início pré-senil caracterizada pela degenerescência 
focal e progressiva dos neurônios em referidas áreas, resultando em alterações comporta-
mentais, linguísticas e de personalidade. É considerada a segunda principal causa de de-
mência em indivíduos com idade inferior a 65 anos. A incidência cresce exponencialmente 
após os 60 anos de idade, com sua ocorrência dobrando a cada intervalo de cinco anos. 
Inicialmente, afeta 1% dos idosos aos 60 anos, mas atinge uma prevalência entre 20% a 
30% na faixa etária de 85 anos. As áreas frontais e temporais do cérebro desempenham um 
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papel crucial nas funções cognitivas e comportamentais de maior complexidade, abran-
gendo principalmente o controle executivo (que engloba memória de trabalho, pensa-
mento flexível e autocontrole) e o julgamento social dos indivíduos, fazendo com que es-
ses apresentem sintomas como desinibição, com comportamentos sociais inadequados, 
apatia e distúrbios de linguagem. Na DFT é comum que os sintomas comportamentais e 
emocionais sejam os primeiros a serem observados. Existem três subtipos principais de 
DFT, com as variantes semântica e não fluente geralmente sendo associadas a patologias 
de degeneração lobar frontotemporal. A Afasia Progressiva Primária (APP), um subtipo de 
DFT, particularmente a variante logopênica, pode também ser considerada uma forma de 
apresentação da DA.

7. DIAGNÓSTICO 
O diagnóstico da doença de Alzheimer é baseado em critérios clínicos e neuropsico-

lógicos, podendo ser dividido em possíveis (de curso atípico ou associado a outros fato-
res causais para a demência) ou prováveis (com distúrbio de memória associado a uma 
ou mais funções cognitivas afetadas cujos achados clínicos são confirmados através de 
exame anatomopatológico conforme a topografia da demência). Os exames laboratoriais, 
como hemograma completo e dosagem de hormônios, são úteis para excluir outras cau-
sas de demência. Os critérios clínicos para DA incluem histórico de início insidioso e curso 
progressivo de declínio cognitivo, exclusão de outras etiologias e documentação de declí-
nio cognitivo em um ou mais domínios. 

A avaliação neuropsicológica é crucial, destacando-se os domínios cognitivos afeta-
dos, como memória episódica, funções executivas e linguagem. A neuroimagem estrutu-
ral, especialmente a ressonância magnética, ajuda a excluir outras condições e identificar 
padrões de atrofia cerebral característicos da doença. A DA, por ser neurodegenerativa, 
cursa invariavelmente com atrofia cerebral. O padrão mais comum é o de alteração vo-
lumétrica e o de atrofia de estruturas temporais, como hipocampo e córtex entorrinal, 
porém pode haver atrofias em diferentes regiões do encéfalo, especialmente nas apresen-
tações atípicas e comumente pré-senis.  

A análise do líquido cefalorraquidiano e os biomarcadores moleculares fornecem in-
formações adicionais sobre a presença de alterações patológicas, como o acúmulo de be-
ta-amilóide e proteína tau. Atualmente esses biomarcadores são utilizados especialmente 
em cenário de pesquisa. Sob o ponto de vista clínico, estes biomarcadores são recomenda-
dos, sobretudo, para os casos atípicos, cujo diagnóstico não é tão bem definido. O diagnós-
tico anatomopatológico se baseia no achado de atrofia cortical, em especial do hipocam-
po e das regiões parietais e frontais, com acentuada perda neuronal e presença de placas 
neuríticas e emaranhados neurofibrilares, porém esse é raramente feito no paciente ainda 
vivo. O diagnóstico biológico da doença de Alzheimer, baseado em biomarcadores, tem 
avançado, mas ainda é mais comumente utilizado em cenários de pesquisa. 

A confirmação definitiva do diagnóstico é feita por meio de análise histopatológica do 
tecido cerebral post-mortem, identificando emaranhados neurofibrilares e placas amilói-
des extracelulares. O diagnóstico deve ser adaptado aos diferentes níveis de atenção à saú-
de, considerando a heterogeneidade socioeconômica e de acesso aos serviços médicos. 

A confirmação da DA é feita, principalmente, através da exclusão de outros tipos de 
demência e do seguimento dos critérios diagnósticos mais precisos e abordados na atua-
lidade, que são os do NINCDS-ADRDA. 
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Esses descrevem o diagnóstico através de uma avaliação clínica, com exames de tria-
gem que, se positivos para DA, levam a testes neuropsicológicos para a confirmação. Ou-
tro critério bem estabelecido e usado é o do Instituto Nacional do Envelhecimento e Asso-
ciação de Alzheimer (NIA-AA).

7.1 Critérios diagnósticos
Os critérios NIA-AA para provável demência de DA requerem a presença de demência 

e algumas características (Tabela 1). 

Tabela 1. Características típicas no diagnóstico da doença de Alzheimer. 

Critérios Diagnósticos Descrição 

Interferência na capacidade de funcionar no trabalho ou em 

atividades habituais;

Dificuldade em realizar tarefas habituais devido a com-

prometimento cognitivo.

Um declínio de um nível anterior de funcionamento e desem-

penho não explicado por delirium ou transtorno psiquiátrico 

grave;

Observação de uma queda no funcionamento cogniti-

vo em relação ao nível anterior sem que esse possa ser 

justificado por outras condições médicas.

Comprometimento cognitivo estabelecido pela anamnese do 

paciente e de um informante experiente; e exame objetivo do 

estado mental à beira do leito ou teste neuropsicológico

Confirmação do comprometimento cognitivo através 

da história clínica e exame neuropsicológico.

Comprometimento cognitivo envolvendo no mínimo dois dos 

seguintes domínios:

•	 Capacidade prejudicada de adquirir e lembrar novas in-

formações;

•	 Raciocínio e entrega de tarefas complexas prejudicados, 

julgamento deficiente;

•	 Habilidades visuoespaciais prejudicadas;

•	 Funções de linguagem prejudicadas;

•	 Mudanças na personalidade, comportamento ou com-

portamento;
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Outros critérios clínicos essenciais incluem: 

•	 Início insidioso

•	 História clara de piora

•	 Nenhuma evidência de doença cerebrovascular conco-

mitante substancial, características centrais de demência 

com corpos de Lewy (DLB), características proeminentes 

de demência frontotemporal variante comportamental 

(DFT) ou características proeminentes de variantes se-

mânticas ou não fluentes/agramáticas de afasia progres-

siva primária (APP) ou evidência de outra doença neuro-

lógica ou não neurológica concomitante e ativa ou uso de 

medicação que possa ter um efeito substancial na cog-

nição.

•	 Os déficits cognitivos iniciais e mais proeminentes são 

um dos seguintes: apresentação amnéstica (isto é, pre-

juízo na aprendizagem e na recordação de informações 

recentemente aprendidas) ou apresentações não amné-

sicas (incluindo uma apresentação de linguagem, com 

déficits proeminentes de localização de palavras; uma 

apresentação visuoespacial, com déficits cognitivos vi-

suais; ou uma apresentação disexecutiva, com compro-

metimento proeminente de raciocínio, julgamento e/ou 

resolução de problemas)

Fonte: Adaptado de SHILLING, 2022. 

8. TRATAMENTO
O tratamento da DA é indicado de acordo com a gravidade da doença, observado pe-

las escalas de avaliação mental do idoso acometido. É importante afirmar que as drogas 
disponíveis atualmente, atuam no controle sintomático, na melhora da cognição e funcio-
nalidade dos pacientes, o que minimiza riscos secundários à DA, porém, não são capazes 
de inibir o curso natural desta patologia.

8.1 Tratamentos farmacológicos
O uso de inibidores da colinesterase, sendo eles: donepezila, rivastigmina e galanta-

mina; aumentam a transmissão colinérgica ao inibir a colinesterase na fenda sináptica e 
proporcionam benefícios sintomáticos aos pacientes com DA leve a moderada, potenciali-
zando a memória e a função cognitiva. No entanto, esses benefícios têm ação moderada e 
limitada, e não há evidências de que essa classe de medicamentos seja neuroprotetora ou 
tenha a capacidade de alterar a trajetória da DA.

Outra classe medicamentosa utilizada no tratamento da DA é a memantina, antago-
nista do receptor NMDA (receptor glutamatérgico que está envolvido nos processos de 
aprendizado e memória), que age bloqueando a ativação excessiva desse receptor, pre-
sente na DA, minimizando a toxicidade gerada por esse excesso. Estudos indicam que a 
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memantina protege a função fisiológica neuronal, e por conseguinte, os sintomas da DA, 
sem causar efeitos colaterais significativos. Nos pacientes com doença avançada/grave, a 
combinação das duas classes de drogas citadas leva a uma visível melhora da cognição, 
memória e funcionalidade.

8.2 Abordagens não farmacológicas complementares
Em relação às abordagens não farmacológicas para o controle da DA, dá-se muita 

importância ao acompanhamento geriátrico especializado, tendo como foco a nutrição, 
atividade física, reabilitação, cognição e uso de álcool pelos pacientes. É importante rea-
lizar um plano de cuidados para o idoso, com uma rede de apoio bem estabelecida, para 
torná-lo robusto e funcional, minimizando os sintomas da doença. Para isso, deve-se ajus-
tar o aporte calórico e proteico do paciente, para evitar a sarcopenia e diminuir o risco de 
quedas. Deve-se também atentar para a mobilidade, realizando exercícios de força e coor-
denação acompanhados de um profissional, assim como estimular a cognição e memória, 
através de atividades diárias. Por fim, deve-se atentar ao uso de álcool, pois pode exacerbar 
as disfunções da DA.

9. CONSIDERAÇÕES ESPECIAIS
9.1 Alzheimer precoce

A forma de início precoce representa menos de 1% dos casos, atingindo pacientes 
com menos de 65 anos. A DA de início precoce segue um padrão de herança autossômi-
ca dominante relacionado a mutações em genes que alteram a produção, agregação ou 
depuração da proteína beta amilóide. Essas mutações são altamente penetrantes, o que 
significa que os portadores têm quase 100% de chance de desenvolver a doença durante a 
vida. Entretanto, existem outros casos de início precoce sem mutações podem apresentar-
-se clinicamente antes dos 65 anos de idade, e este grupo não é totalmente compreendido.

10. PERSPECTIVAS FUTURAS
O estudo de novas abordagens terapêuticas para a DA tem se mostrado promissor 

nos últimos anos. Dentre os achados, podemos citar a da vitamina E e o uso do aducanu-
mab como grandes potenciais para a melhora dos pacientes. Estudos mostram que a su-
plementação da Vitamina E em doses diárias de 2000 UI apresentam ação antioxidante 
importante, causando melhora moderada aos pacientes, atrasando sua perda funcional. Já 
o aducanumab, anticorpo monoclonal recombinante contra as células beta amilóides, foi 
aprovado pelo FDA para o tratamento da DA de propagação rápida, devido aos resultados 
de pesquisas, que mostram desfecho de redução das placas beta amilóides no cérebro. 
No entanto, seus efeitos adversos e requisitos de monitorização por RM cerebral levantam 
um debate sobre o uso dessa droga. Logo, são necessários novos estudos para verificar seu 
benefício clínico.
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1. INTRODUÇÃO ÀS CEFALEIAS PRIMÁRIAS
As cefaleias podem ser classificadas em primárias e secundárias. As primeiras apre-

sentam etiologia desconhecida, mas de natureza disfuncional, são exemplos a enxaqueca, 
cefaleia tensional e cefaléia em salvas. As secundárias, por sua vez, são provocadas por 
doenças comprovatórias por exames clínicos ou laboratoriais, normalmente de caráter es-
trutural.

A enxaqueca é definida como uma forte dor de cabeça geralmente associada a náu-
seas, sensibilidade à luz e ao som. As alterações neuronais levam a uma sequência de al-
terações intracranianas e extracranianas que são responsáveis   pela dor e suas fases de 
sintomas premonitórios, aura, dor de cabeça e pósdromo. Os fatores desencadeantes po-
dem incluir estresse, menstruação, estímulos visuais, mudanças climáticas, nitratos, jejum, 
vinho, distúrbios do sono e aspartame, entre outros.

A cefaleia do tipo tensional (CTT) é a mais comum das cefaleias e com menor re-
percussão, pois normalmente é resolutiva através de automedicação, é caracterizada por 
uma cefaleia bilateral, não latejante, sem outras características associada. Já a cefaleia em 
salvas pertence às cefaléias autonômicas do trigêmeo (TACs), caracterizada por cefaléia 
unilateral acompanhada por sintomas autonômicos cranianos ipsilaterais ao sítio de dor 
como rinorreia, edema de pálpebra, miose, lacrimejamento.

2. FISIOPATOLOGIA DA ENXAQUECA
Anteriormente, acreditava-se na teoria vascular da enxaqueca, onde a dor de cabeça 

era causada pela dilatação dos vasos sanguíneos, enquanto a aura resultava da vasocons-
trição, porém essa teoria não é mais aceita e é considerada desatualizada.

Atualmente, defende-se a depressão alastrante cortical que é uma onda autopropa-
gada de despolarização neuronal e glial que se estende por todo córtex cerebral. Esta onda 
é responsável por gerar a aura da enxaqueca, ativar aferentes do nervo trigêmeo, alterar a 
permeabilidade da barreira hematoencefálica pela ativação e regulação positiva da meta-
loproteinase da matriz.

A ativação dos aferentes trigêmeos causa alterações inflamatórias nas meninges sen-
síveis à dor que geram a dor de cabeça da enxaqueca através de mecanismos reflexos 
centrais e periféricos. A provável cascata molecular de eventos pelos quais os neurônios 
aferentes trigêmeos sensíveis à dor envolve a abertura dos mega canais neuronais da pa-
nexina-1 e subsequente ativação da caspase-1, seguida pela liberação dos mediadores pró-
-inflamatórios, ativação do fator nuclear kappa-B em astrócitos e transdução do sinal infla-
matório para fibras nervosas trigêmeas ao redor dos vasos piais.

A enxaqueca sem aura pode ser causada pela ocorrência de depressão disseminada 
cortical em áreas do cérebro, onde a despolarização não é percebida conscientemente, 
como por exemplo, o cerebelo.

A ativação do sistema trigeminovascular resulta na liberação de neuropeptídeos va-
soativos, incluindo substância P, peptídeo relacionado ao gene da calcitonina (CGRP) e 
neurocinina A, que estão associados ao processo de inflamação neurogênica.

Os dois principais componentes desta resposta inflamatória estéril são a vasodilata-
ção (o CGRP é um vasodilatador potente) e o extravasamento de proteínas plasmáticas.
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Acredita-se que a inflamação neurogênica seja importante no prolongamento e in-
tensificação da dor da enxaqueca, podendo levar ao processo de sensibilização, que é o 
processo em que os neurônios se tornam cada vez mais responsivos à estimulação noci-
ceptiva e não nociceptiva. Assim os limiares de resposta diminuem, a magnitude da res-
posta aumenta, os campos receptivos se expandem e a atividade neuronal espontânea se 
desenvolve.

3. EPIDEMIOLOGIA
A enxaqueca é um distúrbio comum que afeta de 12 a 15 por cento da população em 

geral. Sendo mais frequente em mulheres (17%) do que em homens (6%) por ano, e mais 
prevalente em pessoas com idade entre 30 e 39 anos, apresentando correlação com his-
tórico familiar. A enxaqueca sem aura é o tipo mais comum, representando aproximada-
mente 75% dos casos. 

4. QUADRO CLÍNICO DA ENXAQUECA
A enxaqueca é uma condição genética, prevalente e debilitante, capaz de manifestar 

sintomas em diversas regiões do corpo, predominantemente na região da cabeça e do 
pescoço. Tradicionalmente caracteriza-se pela presença de dor de cabeça acompanhada 
de manifestações neurológicas. É notável que a dor de cabeça não seja uma constante em 
todos os episódios de enxaqueca. Os sintomas podem evoluir ao longo da vida do pacien-
te, passando de manifestações comuns na juventude para quadros atípicos, às vezes sem 
a presença de cefaleia.

Conforme a Classificação Internacional de Cefaleias (AMS II), os sintomas predomi-
nantes na enxaqueca incluem dor pulsátil (85%), sensibilidade à luz (80%), sensibilidade 
ao som (76%), náuseas (73%) e dor unilateral (59%). A enxaqueca é subdividida em dois 
tipos principais. A enxaqueca sem aura, também conhecida como enxaqueca comum ou 
hemicrania simples, é caracterizada por episódios de dor de cabeça com duração de 4 a 
72 horas, unilateral, pulsátil e de intensidade moderada a grave, frequentemente exacer-
bados por atividades físicas rotineiras. Os sintomas associados incluem náuseas, fotofobia 
e fonofobia. Para o diagnóstico, é necessário que pelo menos cinco episódios apresentem 
essas características.

Os sintomas de resolução englobam sensação de fadiga ou exaustão, rigidez cervical 
e dificuldade de concentração, podendo persistir por até 48 horas. A associação entre os 
ciclos menstruais e os episódios de enxaqueca é observada em menos de 10% das mu-
lheres, sendo os episódios mais longos e acompanhados de náuseas severas. Episódios 
frequentes de enxaqueca são classificados como crônicos, muitas vezes relacionados ao 
uso excessivo de medicamentos, sendo a enxaqueca sem aura mais propensa a se tornar 
crônica.

A enxaqueca com aura é caracterizada por episódios breves, recorrentes, unilaterais 
e reversíveis, com sintomas neurológicos transitórios focais que antecedem ou acompa-
nham a cefaleia. Tais sintomas incluem manifestações visuais, sensitivas, alterações na fala 
ou linguagem, motores e retinianos. Sintomas premonitórios incluem hiperatividade, de-
pressão, bocejos repetitivos, desejos por alimentos específicos, fadiga e rigidez, podendo 
haver dor na nuca. Os sintomas motores podem durar até 72 horas, enquanto os remanes-
centes têm duração máxima de 60 minutos cada.
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A aura visual é a mais frequente, relatando-se figuras em ziguezague que se movem 
pela direita ou esquerda, com bordas cintilantes e angulares. Outras manifestações in-
cluem escotoma e perturbações na fala, como afasia. A enxaqueca apresenta desafios no 
diagnóstico devido à sua sobreposição com outras condições, como enxaqueca vestibu-
lar, doença de Ménière e vertigem posicional paroxística benigna. Não existem métodos 
confiáveis para distinguir sintomas nasossinusais de enxaqueca, levando muitas vezes a 
diagnósticos equivocados, especialmente em casos de enxaqueca crônica.

O impacto da enxaqueca na qualidade de vida é significativo, afetando não apenas o 
indivíduo, mas também suas relações interpessoais, bem-estar psicológico e situação fi-
nanceira. Estudos indicam que os pacientes enfrentam dificuldades sociais e profissionais, 
como discussões familiares, faltas em eventos importantes e limitações na carreira. Além 
disso, o estigma associado à condição ainda persiste. Os sintomas comuns na enxaqueca 
incluem sensibilidade à luz, ao som e a odores, bem como sintomas visuais, náuseas e 
vômitos, dormência, tontura e sensibilidade aumentada a movimentos. A interação entre 
predisposição genética e fatores ambientais desempenha um papel importante nos gati-
lhos dos sintomas da enxaqueca.

Já as cefaléias primárias, são aquelas em que os sintomas surgem em estreita relação 
com outra perturbação, reconhecida como a causa de cefaléia, como ao esforço físico, atri-
buída a estímulos físicos, cefaléia hípnica e diária persistente desde o início do dia. Pode 
se iniciar após a tosse ou manobras de Valsalva, que acomete 1% ou menos de todas as 
cefaleias, após atividade sexual, após exposição da cabeça a uma temperatura ambiente 
extremamente baixa, após à ingestão ou inalação de materiais frios, e após compressão 
de tecidos moles pericranianos, os quais apresentam diferentes formas de apresentação.

5. DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 
Os sinais de alarme incluem início súbito ou recente, correlacionado a AVEh, ange-

íte, dissecção arterial, apoplexia hipofisária e trombose venosa cerebral. O início após os 
50 anos está associado à cefaleia hípnica, arterite temporal e lesão com efeito de massa. 
Frequências progressivas e persistentes maiores ocorrem em hematomas, infecções neu-
rológicas e processos expansivos intracranianos. Histórias de câncer ou AIDS estão rela-
cionadas a abscessos cerebrais, meningite, metástases, encefalites e neurotoxoplasmose. 
Alterações no exame neurológico associadas envolvem malformação arteriovenosa, vascu-
lites e massas com efeito. Febre e/ou sinais meníngeos associados ocorrem em encefalite, 
meningite, infecção sistêmica, hemorragias subaracnóideas, colagenoses. Traumatismos 
cranianos recentes causam AVEh, hematoma extradural e subdural, e cefaleia pós-trau-
mática. Por fim, lesões unilaterais em neuroimagem são indicativas de lesões estruturais.

Após discutir os sinais de alarme, é crucial diferenciar a enxaqueca e outras cefaleias 
primárias para um diagnóstico preciso e um plano de tratamento adequado. Além da ce-
faleia tensional e das cefaleias em salvas, outras condições devem ser consideradas.

O diagnóstico de cefaleia tensional inicia com a sua caracterização, em 10 episódios 
que ocorrem em menos de um dia/mês, ou de 1 em menos de 15 dias/mês com frequên-
cia total de no mínimo 3 meses, tendo duração de 30 minutos a 7 dias. A dor bilateral, em 
pressão ou aperto, de intensidade leve a moderada, não é agravada por atividade física 
rotineira, com ausência de vômitos, náuseas, fotofobia ou fonofobia, e não sendo atribuída 
a outra doença.

Além disso, as cefaleias em salvas possuem frequência de pelo menos 5 episódios, 
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com duração de 15 a 180 minutos, dor intensa, unilateral, orbital, supraorbital e/ou tempo-
ral, acompanhada de sintomas como conjuntiva injetada, congestão nasal, edema palpe-
bral, sudorese na testa ou na face, miose e/ou ptose, sensação de agitação e inquietação. 
Ocorrem até 8 episódios de crises por dia, sem atribuição a nenhuma outra doença.

A cefaleia cervicogênica é uma dor de cabeça que se origina na região cervical e pode 
irradiar para a cabeça. Seus critérios diagnósticos incluem dor cervical associada à cefaleia, 
limitação da amplitude de movimento do pescoço e alívio da dor com manobras de tração 
cervical.

A nevralgia do trigêmeo, por outro lado, é uma dor facial intensa que pode ser con-
fundida com enxaqueca, especialmente quando a dor é unilateral. Episódios de dor súbita 
e intensa em uma ou mais divisões do nervo trigêmeo, geralmente desencadeados por 
estímulos leves, como toque no rosto, são características diagnósticas importantes.

Além disso, a cefaleia por uso excessivo de medicamentos é uma condição a ser con-
siderada, especialmente em pacientes com uso frequente e excessivo de analgésicos ou 
medicamentos para enxaqueca. Dor de cabeça que piora com o uso de medicamentos 
analgésicos por mais de 15 dias por mês, durante três meses ou mais, é um sinal de alerta 
para essa condição.

Existem também outras formas de cefaleias primárias, como a cefaleia em salvas, ce-
faleia em trovoada, hemicrania paroxística e cefaleias primárias autonômicas, cada uma 
com seus próprios critérios diagnósticos específicos. Considerar essas diferentes condi-
ções no diagnóstico diferencial da enxaqueca é fundamental para garantir um tratamento 
adequado e uma melhoria na qualidade de vida dos pacientes.

6. AVALIAÇÃO DIAGNÓSTICA
As cefaleias primárias, principalmente a enxaqueca, configuram um considerável de-

safio na prática clínica neurológica. Diante da complexidade e da variabilidade clínica em 
que se apresentam, uma avaliação diagnóstica minuciosa e abrangente é essencial para 
escolha terapêutica e, consequentemente, melhorar os resultados clínicos dos pacientes. 
Neste contexto, a anamnese detalhada e o exame físico acurado se mantêm como pilares 
na abordagem clínica dessas condições até mesmo para descartar cefaleias secundárias a 
outras possibilidades diagnósticas como hipertensão arterial, infecções sistêmicas ou dis-
túrbios metabólicos.

6.1 Anamnese
A caracterização da dor, juntamente com a identificação dos fatores desencadeantes 

e dos sintomas associados, são fundamentais para avaliação da cefaleia. Uma conclusão 
clara desses aspectos durante a anamnese fornece direcionamento ao profissional médi-
co quanto ao diagnóstico e manejo eficaz da condição. A compreensão da qualidade da 
dor (em pressão, latejante, em salva, secundária a outra causa), sua localização e extensão 
(unilateral ou bilateral), duração e padrão de aparecimento não só ajuda a diferenciar en-
tre diferentes tipos de cefaleia, como também pode apontar para possíveis diagnósticos 
subjacentes. Além disso, a identificação dos fatores desencadeantes, como estresse, ali-
mentação, menstruação, sono e atividade física, permite um tratamento mais direcionado 
e personalizado. Os sintomas associados, como náuseas, vômitos, fotofobia ou fonofobia, 
aura visual ou sensorial, distúrbios visuais ou sensitivos, fraqueza muscular e/ou alterações 
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de consciência fornecem pistas adicionais sobre a gravidade e a natureza da cefaleia. 

A história temporal apresenta relevância para avaliar cefaleias durante a anamnese. 
Dar importância a essa dimensão temporal é fundamental para compreender não apenas 
a frequência e a duração das cefaleias e enxaquecas, mas também sua evolução ao longo 
do tempo. Identificar padrões de início, como a hora do dia ou a relação com eventos es-
pecíficos, pode fornecer informações valiosas sobre os possíveis desencadeantes e o tipo 
de cefaleia envolvida. Ademais, compreender o comportamento da dor ajuda na distinção 
entre cefaleias agudas, crônicas e recorrentes, orientando o diagnóstico e o plano terapêu-
tico para cada caso.

O histórico familiar e pessoal auxiliam o profissional a investigar fatores de risco gené-
ticos e ambientais que podem contribuir para o desenvolvimento e a evolução das dores. 
Identificar um acometimento familiar pode sugerir uma predisposição genética e direcio-
nar a investigação para possíveis diagnósticos específicos. Da mesma forma, compreender 
a história pessoal do paciente, incluindo história médica pregressa, uso de medicamentos, 
hábitos de vida e exposição a fatores desencadeantes, é crucial para avaliar o contexto da 
cefaleia e sua possível relação com outras condições de saúde. Essas informações não só 
ajudam a orientar o diagnóstico diferencial, mas também são importantes para desenvol-
ver um plano de tratamento eficaz e personalizado. 

Avaliar o impacto da cefaleia na vida do paciente é de suma importância durante a 
anamnese, pois fornece uma compreensão global da condição. Compreender o prejuízo 
nas atividades diárias, o desempenho no trabalho, os relacionamentos interpessoais e o 
estado emocional permitem uma avaliação mais precisa do seu impacto amplo. Conside-
rar as estratégias de enfrentamento adotadas pelo paciente, bem como seus recursos de 
apoio, é essencial para desenvolver uma proposta de tratamento, não apenas farmacoló-
gico, mas que também aborda a promoção do bem-estar geral. 

6.1.1  Utilização de Escalas de Avaliação da Gravidade e Impacto da Enxa-
queca

A utilização de escalas de avaliação padronizadas desempenha um papel fundamen-
tal, fornecendo uma abordagem objetiva e sistemática para quantificar a gravidade da 
enxaqueca e sua interferência nas atividades cotidianas dos pacientes. Estas escalas per-
mitem uma avaliação mais precisa e detalhada do impacto funcional da enxaqueca, auxi-
liando os profissionais de saúde na identificação dos pacientes que podem se beneficiar 
de intervenções terapêuticas mais intensivas e direcionadas.

Ao longo deste tópico, serão abordadas as escalas de avaliação mais amplamente uti-
lizadas na prática clínica para avaliar a gravidade e o impacto da enxaqueca, destacando 
suas características, aplicações clínicas e contribuições para uma abordagem mais abran-
gente e informada dessa condição neurológica comum. 

6.1.2 Escala de Dor Visual Analógica (VAS)
A Escala de Dor Visual Analógica é uma das ferramentas mais simples e amplamente 

utilizadas para avaliar a intensidade da dor em pacientes com enxaqueca. Nesta escala, o 
paciente é solicitado a classificar sua dor em uma linha horizontal de 0 a 10, onde 0 repre-
senta ausência de dor e 10 representa dor máxima. A VAS permite uma avaliação subjetiva 
da intensidade da dor, fornecendo uma medida quantitativa que pode ser monitorada ao 
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longo do tempo.

6.1.3 Escala de Impacto da Enxaqueca (MIDAS - Migraine Disability Asses-
sment)

O MIDAS é um instrumento validado e amplamente utilizado para avaliar o impacto 
da enxaqueca no cotidiano dos pacientes. Esta escala consiste em uma série de questões 
que abordam o impacto da enxaqueca nas atividades habituais, como trabalho, estudo, 
atividades domésticas e de lazer, ao longo de um período de três meses. Com base nas res-
postas do paciente, é atribuída uma pontuação que reflete o grau de incapacidade asso-
ciado à enxaqueca. O MIDAS oferece uma abordagem abrangente para avaliar o impacto 
funcional da enxaqueca, auxiliando na identificação dos pacientes que podem se benefi-
ciar de intervenções terapêuticas mais intensivas.

6.1.4 Escala de Severidade de Enxaqueca (MSQ - Migraine Severity Scale)
A MSQ é uma escala que avalia a frequência, duração e gravidade dos ataques de en-

xaqueca, bem como o impacto na produtividade e qualidade de vida. Esta escala é com-
posta por uma série de questões que abordam diferentes aspectos da enxaqueca, como 
a intensidade da dor, a presença de sintomas associados e a interferência nas atividades 
diárias. Com base nas respostas do paciente, é calculada uma pontuação total que reflete 
a gravidade global da enxaqueca. A MSQ fornece uma avaliação abrangente da gravidade 
da enxaqueca, permitindo uma estratificação dos pacientes de acordo com o seu perfil de 
gravidade e uma orientação mais precisa do tratamento.

6.1.5 Escala de Incapacidade de Enxaqueca (MIDAS - Migraine Disability 
Assessment)

Semelhante ao MIDAS, a Escala de Incapacidade de Enxaqueca é utilizada para ava-
liar o impacto da enxaqueca na capacidade funcional do paciente. Esta escala quantifica o 
número de dias de trabalho ou escola perdidos devido à enxaqueca, bem como o número 
de dias em que o desempenho no trabalho ou na escola foi reduzido devido à enxaqueca. 
Com base nas respostas do paciente, é calculada uma pontuação total que reflete o grau 
de incapacidade associado à enxaqueca. A Escala de Incapacidade de Enxaqueca é uma 
ferramenta útil para avaliar o impacto econômico e social da enxaqueca, auxiliando na 
identificação dos pacientes que podem se beneficiar de intervenções dirigidas à reabilita-
ção funcional e à melhoria da qualidade de vida.

6.2 Exame Físico
6.2.1 Exame Neurológico Completo

Para iniciar o exame físico, devem ser testados todos os nervos cranianos, para verifi-
car se há alguma anormalidade. O primeiro par craniano é o nervo olfatório, responsável 
pelo sentido do olfato; para avaliá-lo, utiliza-se a identificação de odores familiares, como 
óleos aromáticos ou café. Uma alteração comum neste par é a anosmia, a perda do olfato. 
O segundo par craniano é o nervo óptico, que conduz impulsos visuais; sua avaliação en-
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volve reconhecer letras, formas e objetos a uma certa distância. Os pares cranianos três, 
quatro e seis (nervos oculomotor, troclear e abducente) são responsáveis pelo movimento 
ocular; para avaliá-los, são usados estímulos luminosos em diferentes posições. Os pares 
cranianos cinco, nove, dez e doze (trigêmeo, glossofaríngeo, vago e hipoglosso) são avalia-
dos através de movimentos de sucção, deglutição e mastigação. O sétimo par craniano é 
o nervo facial, avaliado pela observação dos movimentos faciais durante expressões como 
riso ou choro. O oitavo par craniano é o vestíbulo-coclear, avaliado em bebês por estímulos 
auditivos e pela reação ao som. Por fim, o par craniano acessório é avaliado pela movimen-
tação da cabeça.

Em seguida, deve-se avaliar a força muscular e coordenação do paciente. Para isso, é 
necessário que se aplique testes de força muscular nos membros superiores e inferiores 
para detectar fraqueza muscular que possa estar associada à condição. Além disso, ava-
lie a coordenação motora realizando testes como dedo-nariz, calcanhar-joelho e teste de 
Romberg.

Para avaliação da sensibilidade, são feitos alguns estímulos táteis, térmicos e doloro-
sos em diferentes áreas do corpo do paciente a fim de identificar possíveis áreas de hipo 
ou hiperestesia que possam estar relacionadas às cefaleias e enxaquecas. Da mesma for-
ma, é de extrema importância avaliar a marcha e equilíbrio para que possíveis anormali-
dades, instabilidade ou dificuldades de equilíbrio que possam estar corroborando para as 
cefaleias e enxaquecas sejam identificadas.

Por fim, é necessário que seja avaliado o estado mental do paciente. Para isso, serão 
percebidos o nível de consciência, orientação e cognição geral.

6.2.2 Avaliação da Coluna Cervical
Nesta etapa, a postura do paciente deve ser observada em posição ereta e sentada, 

identificando assimetrias, desvios ou alterações posturais que possam contribuir para a 
cefaleia. Em seguida, avalia-se a amplitude de movimento da coluna cervical, incluindo 
movimentos de flexão, extensão, rotação e inclinação lateral, buscando identificar possí-
veis restrições. A palpação dos músculos cervicais e das articulações cervicais é realizada 
para identificar pontos dolorosos, tensão muscular ou restrições articulares que possam 
indicar disfunção musculoesquelética. Testes especiais, como o teste de Spurling e o teste 
de tração cervical, podem ser realizados para avaliar a compressão neural e a irritação das 
raízes nervosas cervicais.

6.3 Exames Complementares
Após o exame clínico, que compreende na anamnese e exame físico, pode ser que 

ainda haja dúvidas sobre o diagnóstico ou causa, sendo necessário a realização de exa-
mes complementares, como neuroimagem. Dessa forma, a avaliação complementar pode 
agregar mais informações auxiliando no diagnóstico diferencial, descartar causas secun-
dárias de cefaleias e a fornecer informações adicionais sobre a fisiopatologia subjacente. 
Neste tópico, exploraremos a importância dos exames complementares na avaliação das 
cefaleias primárias, destacando quando devem ser solicitados e como podem influenciar 
a prática clínica.
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6.3.1 Importância dos Exames Complementares
6.3.1.1 Descartar Causas Secundárias

A avaliação das cefaleias primárias, como enxaqueca e cefaleia tensional, requer uma 
abordagem cuidadosa para descartar possíveis causas secundárias subjacentes, como le-
sões intracranianas, distúrbios vasculares ou outras condições médicas graves. 

A neuroimagem, como a ressonância magnética (RM) ou a tomografia computado-
rizada (TC) do cérebro, é o exame complementar mais utilizado. Sua essencialidade para 
descartar causas secundárias, como tumores cerebrais, hemorragias intracranianas ou 
malformações vasculares é indiscutível, embora as cefaleias primárias geralmente não es-
tejam associadas a anormalidades nessas imagens, é importante realizá-las, principalmen-
te se forem casos de início súbito, padrões de dor atípicos ou sinais neurológicos focais.

Exames laboratoriais, como hemograma completo, dosagem de eletrólitos, dosagem 
de hormônios tireoidianos e marcadores inflamatórios também pode ser solicitados e po-
dem ajudar a identificar condições subjacentes, como infecções, distúrbios metabólicos 
ou doenças autoimunes associadas a cefaleias secundárias.

Testes de imagem vascular, como angiografia cerebral ou ultrassonografia doppler 
transcraniana, também são úteis para avaliação de possíveis anormalidades nos vasos san-
guíneos cerebrais, como aneurismas, estenoses ou arteriovenosas malformações, espe-
cialmente em pacientes com cefaleias associadas a sintomas neurológicos focais.

Em certos casos, a polissonografia pode ser indicada para avaliar distúrbios do sono, 
como apneia obstrutiva do sono, movimento periódico de pernas e sonambulismo que 
podem contribuir para o desenvolvimento ou agravamento das cefaleias.

6.3.1.2 Avaliação de Complicações Potenciais
Lidar com cefaleias primárias ou enxaquecas não é apenas diagnosticar; deve-se estar 

ciente e atento às possíveis complicações que podem surgir. Embora essas condições ge-
ralmente não representem ameaças graves à vida, complicações potenciais podem preju-
dicar significativamente a qualidade de vida do paciente e exigir intervenção médica.

Um exemplo notável de complicação em enxaquecas é o status migrainosus, uma 
forma prolongada e intensa de enxaqueca que pode durar mais de 72 horas e não respon-
der adequadamente à analgesia usual. Isso impacta significativamente a qualidade de 
vida e exige intervenção médica, incluindo terapia intravenosa.

Outra complicação comum é a cefaleia transformada, na qual episódios frequentes 
de enxaqueca ou cefaleia tensional se transformam em uma dor crônica diária. Essa con-
dição pode causar dependência excessiva de analgésicos, o que pode, por sua vez, tornar o 
tratamento mais desafiador devido à refratariedade às medicações usuais.

Pacientes com cefaleia crônica podem desenvolver transtornos de humor como de-
pressão e ansiedade, impactando negativamente a qualidade de vida e nas atividades di-
árias. A dor persistente pode levar a um ciclo de estresse emocional, piorando a dor e au-
mentando o sofrimento psicológico.

Embora raras, algumas cefaleias primárias, como a enxaqueca com aura, estão asso-
ciadas a um maior risco de complicações neurológicas, como acidente vascular encefálico 
(AVE) isquêmico ou hemorrágico, especialmente em pacientes com fatores de risco car-
diovascular.
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6.3.2 Quando Solicitar Exames Complementares
6.3.2.1 Red Flags na Anamnese e Exame Físico 

Durante o exame clínico, o profissional a frente deve estar atento a certos sinais de 
alerta, também conhecidos como “red flags”. Esses sinais podem sugerir a presença de 
uma condição subjacente mais grave, que exige investigação adicional por meio de exa-
mes complementares. Os sinais mais importantes incluem dor de cabeça de início súbito e 
grave, alterações no padrão usual de cefaleia, presença de sinais neurológicos focais, cefa-
leia em pacientes com história de câncer, HIV/AIDS ou trauma cranioencefálico, e cefaleia 
associada a sintomas sistêmicos graves. 

Se algum desses sinais estiver presente, exames complementares ou consultas espe-
cializadas devem ser solicitados para uma avaliação mais aprofundada e para descartar 
possíveis causas secundárias graves. Essa conduta traz benefício ao paciente visto que um 
diagnóstico preciso será firmado e um plano de tratamento adequado será proposto.

6.3.2.2 Mudança no Padrão da Dor
As cefaleias primárias, como enxaquecas e cefaleias tensionais, rotineiramente são 

caracterizadas por um padrão de dor relativamente consistente para cada indivíduo. No 
entanto, quando há uma mudança expressiva nesse padrão habitual de dor, isso pode ser 
um sinal de alerta de uma condição subjacente mais grave, exigindo investigação adicio-
nal por meio de exames complementares.

A mudança no padrão da dor pode ocorrer de várias maneiras, incluindo aumento na 
frequência, intensidade ou duração das crises, bem como alterações nos sintomas asso-
ciados, como náuseas, vômitos, fotofobia ou fonofobia. A presença de sinais neurológicos 
focais durante ou entre as crises de cefaleia também é preocupante e requer avaliação 
imediata para descartar causa mais grave, como um acidente vascular encefálico ou uma 
lesão intracraniana. Além disso, qualquer desenvolvimento de novos sintomas além da dor 
de cabeça, como convulsões, perda ponderal inexplicada, febre persistente ou alterações 
cognitivas, pode indicar a presença de uma condição subjacente não diagnosticada que 
precisa ser investigada.

6.3.2.3 Resposta Inadequada ao Tratamento 
Quando os pacientes não respondem adequadamente ao tratamento inicial proposto, 

é obrigatório considerar a solicitação de exames complementares. A refratariedade pode 
sugerir a presença de uma condição subjacente não detectada que está contribuindo para 
as cefaleias. Exames complementares, como RNM e TC auxiliam no descarte de causas se-
cundárias, como tumores cerebrais, lesões intracranianas ou distúrbios vasculares, que po-
dem estar por trás das cefaleias persistentes. Além disso, comorbidades que corroboram 
para a falha terapêutica podem ser identificadas e novas condutas podem ser pensadas 
pelo profissional médico. Por exemplo, pacientes com enxaquecas frequentemente têm 
distúrbios do sono, distúrbios de humor ou outras condições médicas que podem compli-
car o manejo das cefaleias e exigir intervenções adicionais. 

Exames complementares também podem ser úteis para avaliar a eficácia do trata-
mento atual e identificar possíveis ajustes terapêuticos necessários. Com base nos resulta-
dos dos exames complementares, os médicos podem personalizar o tratamento de acor-
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do com as necessidades individuais de cada paciente. Essa abordagem ajuda a garantir 
um diagnóstico preciso, descartar causas subjacentes graves e proporcionar um plano de 
tratamento personalizado que aborde todas as necessidades do paciente.

6.3.2.4 Avaliação de Comorbidades
Durante a avaliação do paciente é essencial investigar presença de comorbidades, ou 

seja, outras condições clínicas que podem coexistir com as cefaleias e influenciar seu curso 
clínico e manejo terapêutico. 

Distúrbios do sono, como insônia, apneia do sono e síndrome das pernas inquietas, 
são frequentemente associados às cefaleias primárias, especialmente à enxaqueca. 

Pacientes com cefaleias primárias, especialmente enxaquecas, têm uma maior pre-
valência de distúrbios psiquiátricos, como depressão e ansiedade. Essas condições podem 
estar relacionadas, com a dor crônica das cefaleias contribuindo para o desenvolvimento 
de sintomas depressivos e ansiosos, e vice-versa. 

Doenças crônicas, como hipertensão arterial, diabetes, doenças cardiovasculares e 
distúrbios endócrinos, também podem ser causas primárias das cefaleias. Essas condições 
podem influenciar a gravidade e a frequência das dores, bem como a escolha e a resposta 
ao tratamento. 

Portanto, uma avaliação completa e bem feita das comorbidades é essencial para um 
manejo eficaz das cefaleias. Além disso, outras condições neurológicas, como epilepsia, 
distúrbios do movimento e doenças neurodegenerativas, podem estar associadas às ce-
faleias primárias. Essas condições devem ser consideradas durante a avaliação inicial e, se 
necessário, o paciente deve ser encaminhado a um neurologista para uma avaliação mais 
detalhada e manejo multidisciplinar. 

7. TRATAMENTO DA ENXAQUECA 
O tratamento da enxaqueca representa um desafio significativo na prática clínica, 

dada a complexidade e a variabilidade dessa condição neurológica crônica e debilitante. 
Ter domínio sobre as diversas estratégias terapêuticas disponíveis, tanto não farmacológi-
cas quanto farmacológicas, é fundamental para oferecer aos pacientes uma abordagem 
abrangente e eficaz que minimize o impacto da enxaqueca em sua qualidade de vida.

Neste tópico, serão abordadas as condutas terapêuticas para a enxaqueca, abrangen-
do desde as intervenções não farmacológicas, como modificações no estilo de vida e te-
rapias complementares, até os medicamentos específicos utilizados para o tratamento 
agudo e preventivo dos ataques de enxaqueca. Também será discutido a importância da 
individualização do tratamento, considerando as características particulares de cada pa-
ciente, a gravidade dos sintomas, os fatores desencadeantes e a resposta ao tratamento.

Ao fornecer uma visão ampla das opções terapêuticas disponíveis, este tópico visa ca-
pacitar os profissionais de saúde a tomarem conduta correta e personalizadas no manejo 
dessa condição, visando não apenas aliviar a dor aguda, mas também prevenir a recorrên-
cia dos ataques e melhorar a qualidade de vida dos pacientes a longo prazo.
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7.1 Condutas Não Farmacológicas
A identificação e a evitação de fatores desencadeantes conhecidos são aspectos es-

senciais do manejo da enxaqueca. Gatilhos comuns incluem certos alimentos (como quei-
jos envelhecidos, chocolate, cafeína, álcool), estresse, falta de sono, mudanças hormonais e 
flutuações climáticas. Recomendar aos pacientes que mantenham um diário de enxaque-
ca pode ajudar a identificar padrões e os possíveis fatores causadores, facilitando a adoção 
de estratégias de prevenção.

Qualidade inadequada no sono pode desencadear crises de enxaqueca em muitos 
pacientes. É recomendado manter horários regulares de sono, evitar consumo excessivo 
de cafeína e álcool antes de dormir, e criar um ambiente propício ao sono, com tempera-
tura e iluminação adequadas. Estratégias como técnicas de relaxamento antes de dormir 
podem promover um sono mais tranquilo e, consequentemente, reduzir crises.

O estresse é um gatilho comum para a enxaqueca. Ensinar técnicas de gerenciamen-
to do estresse, como meditação, yoga e biofeedback, pode auxiliar os pacientes a lidar de 
forma mais eficaz frente ao estresse, reduzindo assim a frequência e a gravidade dos ata-
ques de enxaqueca.

O exercício regular tem sido associado a uma redução na frequência e na gravidade 
dos ataques de enxaqueca. É recomendado, então, que os pacientes participem de ativi-
dades físicas moderadas, como caminhada, corrida, natação ou ciclismo, pelo menos três 
vezes por semana. O exercício promove a liberação de endorfinas, neurotransmissores que 
podem ajudar a aliviar a dor e melhorar o humor, além de contribuir para a saúde cardio-
vascular geral.

Manter-se bem hidratado e seguir uma dieta equilibrada pode ajudar a prevenir a de-
sidratação e manter níveis estáveis   de glicose no sangue, o que pode reduzir a ocorrência 
de ataques de enxaqueca. O paciente deve ser orientado a não pular refeições e consumir 
uma dieta rica em frutas, vegetais, grãos integrais e proteínas magras, enquanto limitam o 
consumo de alimentos processados, gorduras saturadas e adoçantes artificiais.

Essas condutas podem ser usadas isoladamente, associadas umas às outras, e até 
mesmo em associação ao tratamento medicamentoso a depender das necessidades e 
preferências individuais do paciente. 

7.2 Condutas Farmacológicas
7.2.1 Tratamento da Crise

Existem várias opções disponíveis para tratamento da fase aguda da enxaqueca, cada 
uma com seus próprios benefícios e considerações. Analgésicos simples como paraceta-
mol e dipirona são frequentemente usados como primeira linha de tratamento para ce-
faleias moderadas, enquanto anti-inflamatórios não esteroidais (AINEs) como ibuprofeno, 
naproxeno e diclofenaco têm como objetivo a aliviar a dor e a inflamação associadas às cri-
ses. Os triptanos, como sumatriptano, rizatriptano, eletriptano e outros, são medicamen-
tos específicos para enxaqueca que aliviam dor, náusea, sensibilidade à luz e ao som. As 
ergotaminas também são opção possível, embora sejam menos comuns devido a preo-
cupações com efeitos colaterais. Medicamentos antieméticos, como metoclopramida ou 
domperidona, são úteis para tratar náuseas e vômitos associados às crises. 
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7.2.2 Tratamento Profilático 
Embora o controle das crises seja essencial, a prevenção é tem igual importância para 

redução da frequência e da gravidade das enxaquecas ao longo do tempo. Existem várias 
classes de medicamentos usualmente utilizados para essa finalidade.

Betabloqueadores, como propranolol, metoprolol e timolol, são frequentemente 
prescritos para prevenir a enxaqueca. Eles têm como efeito regular a atividade dos neuro-
transmissores no cérebro podendo reduzir a frequência e a intensidade das crises. Antide-
pressivos tricíclicos, como amitriptilina e nortriptilina, também podem ser eficazes na pre-
venção da enxaqueca devido às suas propriedades analgésicas e capacidade de estabilizar 
padrões de sono.

Alguns anticonvulsivantes, como topiramato e divalproato de sódio, têm mostrado 
eficácia na prevenção da enxaqueca, regulando a excitabilidade neuronal no cérebro. Os 
antagonistas do receptor da CGRP, medicamentos recentes, mas que também se mos-
tram sendo boa opção, como erenumabe e galcanezumabe, demonstraram ser eficazes 
na redução da frequência de crises.

Por fim, os bloqueadores dos canais de cálcio, como flunarizina e verapamil, podem 
ser prescritos para prevenir a enxaqueca, especialmente para as que têm aura associada.

Ter domínio sobre as medicações é essencial visto que o profissional de saúde deve 
ter conhecimento firmado a respeito das indicações, posologia, efeitos colaterais e consi-
derações especiais de cada medicamento. Também é importante destacar a importância 
de uma abordagem individualizada, visto que nem todos os organismos irão se adaptar da 
mesma forma frente às medicações.

8. CONSIDERAÇÕES ESPECIAIS
8.1 Enxaqueca em Crianças e Adolescentes

O diagnóstico e o tratamento da enxaqueca em crianças e adolescentes é de suma 
importância visto que resulta incapacidades, com taxas aumentadas de absentismo esco-
lar, baixo desempenho escolar, além de impactos em atividades extracurriculares. 

Assim como nos adultos, o diagnóstico enxaqueca em crianças e adolescentes é clíni-
co, uma vez que não existem biomarcadores fiáveis. Em relação aos critérios diagnósticos 
no ICDH-3, as diferenças que devem ser pontuadas entre crianças/adolescentes e adultos, 
é a localização da dor que é frequentemente bilateral e frontotemporal nos mais jovens, 
e a duração dos ataques que é frequentemente mais curta comparada aos adultos. Em 
crianças menores, sintomas de fotofobia e fonofobia podem ser inferidos a partir do com-
portamento. Além disso, devemos ressaltar a possibilidade do aparecimento de síndromes 
episódicas associadas ao longo da vida, em que a cefaleia não é uma característica, em 
pacientes que apresentam enxaqueca mais jovens. Entre essas destacam-se o torcicolo 
paroxístico benigno, vertigem paroxística benigna, enxaqueca abdominal e a síndrome do 
vômito cíclico. Em crianças menores, a cólica infantil representa a manifestação precoce 
mais importante relacionada ao aparecimento da enxaqueca, aumentando de 3-5 vezes 
esse risco ao longo da vida. 

Para o tratamento da enxaqueca em crianças e adolescentes, a terapia inicial envolve 
um analgésico simples ou AINES, como o Ibuprofeno 10 mg/kg ou paracetamol 15 mg/kg. 
Para crises de enxaqueca refratárias do tratamento inicial em crianças com mais de seis 
anos de idade, sugerimos tratamento com triptano. 



Capítulo 4

68Tópicos em Neurologia
Vol. 01 (2024)

O tratamento preventivo deve ser instituído a todos com crises frequentes que ge-
ram incapacidade. Inicialmente, as crianças e os pais devem ser orientados sobre as mu-
danças de estilo de vida que podem ser o aspecto mais importante para o tratamento. As 
evidências de tratamento farmacológico preventivo para enxaquecas são limitadas, mas 
podemos destacar a ciproeptadina na dose de 2-8mg/dia, antes de deitar, sob forma de 
comprimido ou de xarope, sendo uma boa opção para crianças menores que não conse-
guem engolir comprimidos. O propranolol é comumente utilizado na dose inicial de 1mg/
kg/dia dividida em 3 doses durante o dia, devendo ter monitoramento de pressão arterial 
e frequência cardíaca a cada ajuste de dose. Apesar de dados limitados em crianças, outra 
opção utilizada é a amitriptilina na dose única de 0,25-0,5 mg/kg/dia à noite. Além do trata-
mento farmacológico, suporte psicológico incluindo a terapia cognitivo-comportamental 
(TCC) pode ser necessário. 

8.2 Enxaqueca na Gravidez 
Na gravidez, as oscilações dos níveis de estrogênio modulam quadros de enxaqueca, 

que são mais frequentes no primeiro trimestre, e cursam com melhora progressiva no se-
gundo trimestre de gestação. O diagnóstico e controle do quadro é de suma importância 
visto a manutenção do bem estar para a gestante e para o feto, uma vez são maiores as 
chances de pré-eclâmpsia, parto prematuro, doença mental periparto e bebês pequenos 
para a idade gestacional. As características diagnósticas da enxaqueca nessa população 
são similares aos adultos, sendo um quadro frequentemente unilateral, de qualidade late-
jante ou pulsátil, com sintomas de náuseas, vômitos, fotofobia, fonofobia associados. Du-
rante a gestação, realizar o diagnóstico diferencial da enxaqueca com a pré-eclâmpsia é 
importante, uma vez que esta é uma situação de gravidade. 

Para o tratamento da enxaqueca em gestantes, orientações gerais e medidas de mu-
dança de estilo de vida devem ser indicadas inicialmente. A terapia farmacológica possui 
particularidades devido aos riscos e efeitos colaterais principalmente para o feto, sendo o 
tratamento de 1ª linha o paracetamol 650-1000mg. Dentre as opções de segunda linha, po-
demos citar a aspirina e antiinflamatórios não esteróides, e como terceira linha os opióides 
devendo ser usados com cautela pelo risco de tolerância e abstinência materna e neona-
tal. Se refratariedade às terapias iniciais, os triptanos podem ser utilizados. Para controle 
de sintomas como náuseas e vômitos, antagonistas H1 como a meclizina, difenidramina 
e prometazina são preferidos na gravidez. A ergotamina é um fármaco frequentemente 
prescrito para quadros de enxaqueca em adultos, porém é absolutamente contra-indica-
da na gestação devido aos efeitos adversos fetais, como contrações uterinas hipertônicas 
e vasoespasmo/vasoconstrição.

8.3 Enxaqueca Crônica
A fisiopatologia da enxaqueca crônica ainda carece de evidências científicas para sua 

melhor compreensão, portanto acredita-se que o processamento atípico da dor, a hiperex-
citabilidade cortical, a inflamação neurogênica e a sensibilização central são mecanismos 
envolvidos. Normalmente, ocorre o que chamamos de “transformação” de uma enxaque-
ca episódica para uma enxaqueca crônica, que é definida na presença de dores de cabeça 
por 15 dias ou mais ao mês, durante 3 meses, com características de enxaqueca em pelo 
menos 8 dias ao mês. Importante destacar que grupos comórbidos, como distúrbios respi-
ratórios, cardiovasculares, digestivos, psiquiátricos, do sistema nervoso central e distúrbios 
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dolorosos, têm maior probabilidade de transformação para enxaqueca crônica. 

A base para o tratamento da enxaqueca crônica consiste no controle e na profilaxia, 
sendo de suma importância evitar fatores desencadeadores. Como intervenções profiláti-
cas farmacológicas podemos citar o propranolol, a amitriptilina, o topiramato e o ácido val-
próico como medidas de 1ª linha. Se refratariedade a pelo menos 2 desses agentes, existem 
opções de 2ª linha, sendo as injeções de toxina botulínica, os antagonistas de CGRP e os 
ONBs os que apresentam maior evidência de eficácia em estudos controlados por placebo 
nestes pacientes. O manejo terapêutico da enxaqueca crônica, muitas vezes requer o uso 
simultâneo de diferentes modalidades de tratamento além da farmacoterapia, incluindo a 
terapia comportamental, fisioterapia e outras estratégias.

9. NOVAS ABORDAGENS TERAPÊUTICAS EM DESENVOLVIMENTO 
Felizmente novas terapias para o tratamento de crises de enxaqueca estão sendo 

desenvolvidas. Os antagonistas dos receptores peptídicos relacionados ao gene da calci-
tonina de moléculas pequenas (gepants) e agonista do receptor 5-HT1F (lasmiditan) são as 
opções farmacológicas mais atuais de tratamento. Ademais, a neuromodulação elétrica 
remota é uma opção de terapia não farmacológica que tem tido evidências cada vez mais 
robustas para o tratamento de enxaqueca aguda. 

Dentre os medicamentos para o tratamento agudo da enxaqueca direcionados ao 
peptídeo relacionado ao gene da calcitonina, temos os anticorpos monoclonais injetáveis   
(eptinezumabe, erenumabe, fremanezumabe e galcanezumabe) e os antagonistas orais 
do receptor CGRP de moléculas pequenas (ubrogepant, rimegepant, atogepant e zavege-
pant). Todos esses, foram efetivos também para o tratamento preventivo da enxaqueca, 
que visa reduzir frequência, gravidade, duração e incapacidade associada às crises, pou-
pando a realização de tratamento agudo. Um destaque para o ubrogepant, que no fim de 
2023 se mostrou efetivo na prevenção de crises de enxaqueca no início dos sintomas pro-
drômicos (como fotofobia, fadiga, dor no pescoço), melhorando a proporção de pacientes 
que permaneceram livres de dor de cabeça moderada a grave em 24 horas em compara-
ção com o placebo.

Outra atualização na prática do tratamento abortivo da enxaqueca, é o uso da de-
xametasona parenteral associado a outras medicações de 1ª linha. A novidade é que hoje 
sabe-se que a dexametasona reduz a recorrência precoce (em 48 horas) da enxaqueca em 
pacientes com sintomas graves, sendo a dosagem preferida de 4 mg IV.
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1. INTRODUÇÃO
A ocorrência de atividade elétrica anormal no sistema nervoso, quando sustentada, é 

considerada uma condição patológica com manifestação clínica de uma crise epiléptica. 
Crise epiléptica é a ocorrência transitória de sinais e/ou sintomas decorrentes de atividade 
neuronal excessiva ou síncrona no cérebro. A epilepsia, a doença neurológica grave mais 
comum, é definida como um distúrbio cerebral caracterizado por predisposição perma-
nente de gerar crises epilépticas e por suas implicações neurobiológicas, cognitivas, psico-
lógicas e sociais. Em termos práticos, a epilepsia é definida como uma condição cerebral 
que se caracteriza por uma das seguintes condições:

1. Pelo menos duas crises não provocadas (ou reflexas) ocorreram em intervalo supe-
rior a 24 horas.

2. Uma crise não provocada (ou reflexa) e uma probabilidade de crises subsequentes 
semelhante ao risco geral de recorrência (pelo menos de 60%) após duas crises não 
provocadas, ocorrendo nos próximos 10 anos.

3. Diagnóstico de uma síndrome epiléptica.

Em relação à resolução da epilepsia, considera-se resolvido para indivíduos em que a 
síndrome se relacionou de forma dependente com a idade, ou que passaram pelo menos 
10 anos livres de crises concomitantes com ausência de tratamento medicamentoso nos 
últimos 5 anos.

São múltiplas as causas etiológicas de crises convulsivas em uma população, e esse 
pode variar de acordo com o tipo de crise epiléptica, faixa etária, sexo, hereditariedade, 
hábitos ou região de origem de um indivíduo. A primeira crise é causa comum de procura 
ao pronto atendimento hospitalar, portanto, a investigação é mandatória para esclarecer a 
natureza do evento. As principais causas da primeira crise são: Infecciosas, Tóxico-metabó-
licas, Por abstinência ou uso abusivo de substâncias (medicações, álcool ou drogas ilícitas, 
Vasculares: acidente vascular cerebral (AVC). sangramento de SNC, Traumáticas, Tumorais.

Uma crise sintomática aguda (definida como aquela que ocorre em até 7 dias após 
o evento) pode ser causada por danos no SNC, que pode promover uma lesão perma-
nente e predispor a descargas epileptiformes recorrentes, manifestando-se como uma 
crise sintomática remota. Quando um fator desencadeante não foi identificado, a crise é 
denominada não provocada.

2. EPIDEMIOLOGIA
A epilepsia é uma das doenças neurológicas mais comuns. A probabilidade de viven-

ciar uma única crise epiléptica ao longo da vida é de 10%. Embora a grande maioria das 
pessoas que têm uma crise única não desenvolverá epilepsia, essa condição afeta aproxi-
madamente 50 milhões de pessoas em todo o mundo. A incidência de epilepsia é de 50,4 
a 81,7 por 100.000 pessoas por ano. Com os avanços na medicina, intervenção e o trata-
mento de condições que afetam o sistema nervoso central (SNC) têm sido mais eficazes, 
principalmente quando se trata de epilepsia. Por exemplo, indivíduos que anteriormente 
não sobreviveriam a traumatismos cranianos, acidentes vasculares cerebrais, infecções in-
tracranianas ou tumores cerebrais, agora têm uma expectativa de vida maior.     

O fator socioeconômico se mostra significativo em questões epidemiológicas da 
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epilepsia. Há uma discrepância significativa na prevalência e incidência de epilepsia em 
países de alta e baixa renda, sendo os de baixa renda muito mais afetados. Taxas mais 
elevadas de infecções parasitárias (por exemplo, neurocisticercose), taxas aumentadas de 
traumatismo craniano e falta de tratamento disponível são fatores que contribuem para 
esses dados desfavoráveis em países em desenvolvimento.

As diferenças genéticas também podem desempenhar um papel nesta discrepância, 
porém, sua verdadeira extensão de impacto ainda não é completamente compreendida. 
No entanto, o maior fator que impulsiona o aumento da prevalência da epilepsia nos paí-
ses em desenvolvimento é a ausência de prescrição adequada de medicamentos anticon-
vulsivantes, contribuindo para a ineficiência do tratamento. 

Em relação à faixa etária, a epilepsia não afeta todas as idades igualmente, mas tem 
um efeito de distribuição bimodal, com um pico aos 5 a 9 anos e o segundo aproximada-
mente aos 80 anos de idade. Além disso, não há diferença na prevalência de epilepsia por 
sexo. 

3. CLASSIFICAÇÃO DAS CRISES E TIPOS DE EPILEPSIAS
Organizar algo em classes ou categorias de acordo com características comuns, faz 

parte do processo de classificação de diversas patologias e quadros clínicos. A classificação 
das epilepsias serve a propósitos clínicos fundamentais, porém, sua influência se estende 
além das consultas especializadas. Ela também desempenha um papel crucial na orienta-
ção da pesquisa básica e clínica, além de contribuir para o desenvolvimento de novas tera-
pias. O objetivo dos sistemas de classificação anteriores e atuais é agrupar crises de acordo 
com a apresentação clínica e início da região cerebral e agrupar epilepsias de acordo com 
alguns fatores como: tipo de crise, idade de início, probabilidade de remissão, achados de 
EEG, achados radiológicos e genética. 

Os sistemas de classificação permitem que os médicos considerem a história e dados 
de novas tecnologias ao fazer um diagnóstico, possibilitando a escolha de um tratamento 
mais preciso e avaliação de prognóstico mais exata. Em termos de pesquisa científica, os 
sistemas de classificação permitem o estudo de padrões de incidência de epilepsia, usan-
do um padrão comum de linguagem e classificação, permitindo uma comparação mais 
relevante e comum entre diferentes populações.

3.1 Classificação dos tipos de crise
Com exceção das convulsões neonatais, a nova classificação das crises aplica-se a to-

das as faixas etárias. Visando atender às necessidades de diferentes médicos e pesquisado-
res, tanto as versões básicas e expandidas (figura 1) da classificação das crises foram cria-
das. A versão básica da classificação das crises é uma forma comprimida da classificação 
ampliada e pretende ser mais acessível para pediatras, neurologistas gerais, médicos de 
clínica geral, enfermeiros, e profissionais de saúde. A versão expandida é mais detalhada e 
provavelmente será mais utilizada por especialistas em epilepsia e pesquisadores da área. 

O primeiro passo para classificar a crise é saber se as manifestações iniciais são focais 
ou generalizadas. Crises epilépticas focais são aquelas que se originam em redes neuro-
nais limitadas a um hemisfério cerebral, as quais podem ser restritas ou distribuídas de 
forma mais ampla. Crises epilépticas generalizadas são aquelas que se originam em algum 
ponto de uma rede neuronal e rapidamente envolvem e se distribuem em outras redes 
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neuronais. Se o início da convulsão é perdida ou não é clara, a convulsão tem início desco-
nhecido (5,6).

Figura 1. Classificação expandida dos tipos de crises da ILAE de 2017. 

 

Fonte: FICHER et al., 2017

3.2 Classificação dos tipos de Epilepsia 
O segundo nível de classificação refere-se ao tipo de epilepsia, o qual é predominan-

temente estabelecido com base em avaliação clínica. Achados de exames complementa-
res como o EEG fornecem evidências de apoio para essa classificação.

Semelhante à classificação dos tipos de crise epilépticas, as epilepsias são classifica-
das em generalizadas ou focais. O novo sistema de classificação reconhece adicionalmente 
duas novas categorias: epilepsia generalizada ou focal combinada e epilepsia desconheci-
da. Pacientes com epilepsia generalizada apresentam uma ou mais das crises convulsivas 
generalizadas.

A designação de epilepsia generalizada e focal combinada é para pacientes com am-
bas as apresentações. O EEG pode revelar lesões achados eletrográficos de manifestações 
focais e generalizadas. Exemplos de epilepsia combinada generalizada e focal incluem a 
síndrome de Dravet e a síndrome de Lennox-Gastaut.

Quando o paciente tem epilepsia conforme definido pela ILAE, mas permanece inde-
terminado se o paciente tem epilepsia focal ou generalizada, é utilizada a classificação do 
tipo de epilepsia desconhecida. Pacientes com esta classificação, sendo que o EEG pode 
não estar disponível ou ser interpretado como indeterminado, além de outros exames e 
estudos também não estarem disponíveis ou não esclarecem a classificação da epilepsia.
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4. CRISES EPILÉPTICAS 
A ILAE de 2017 estruturou a classificação dos tipos de crises epilépticas em esquemas 

para evidenciar as novas subcategorias que foram inseridas ou modificadas, e de acordo 
com essa atualização, a nova abordagem estará descrita a seguir.

Para auxiliar no diagnóstico, é importante o relato de médicos ou terceiros sobre a 
descrição das características das crises, como duração, sintomas precoces e a evolução do 
evento, além dos sinais pré e pós-ictais.

4.1 Crises Focais
Com relação às crises focais, elas são originadas em redes neuronais limitadas a um 

hemisfério cerebral e os sinais e sintomas se manifestam de acordo a parte cerebral aco-
metida, seja ela a origem ou para onde se propagou os impulsos elétricos, podendo ou 
não ter acometimento motor e/ou alteração da percepção do meio. Independente do tipo, 
todas podem evoluir para crises tônico-clônicas bilaterais. E, de acordo a divisão da ILAE, 
tem-se:

Tabela 1. Crise de início focal:

Perceptiva ou Disperceptiva

Início Motor: 

• Automatismos, atônicas, clônicas, espasmos epilépticos, hipercinéticas, mioclônicas, tônicas

Início Não Motor:

• Autonômicas, parada comportamental, cognitivas, emocionais, sensoriais.

Com evolução para tônico-clônico bilateral

Fonte: Adaptado de ILAE 2017.

Para diagnosticar clinicamente o tipo de crise, existem algumas regras clínicas esta-
belecidas pela ILAE, sendo que o primeiro ponto é identificar se a percepção está preju-
dicada ou não durante o período da crise além de detectar qual o sintoma mais relevante 
ou o primeiro sintoma evidenciado pelo paciente ou observador. Durante uma crise focal 
perceptiva, a consciência estará preservada, porém não significa que o paciente tenha 
conseguido identificar a ocorrência desse evento. Ademais, pode-se solicitar exames de 
imagem para auxiliar no diagnóstico, como por exemplo: a monitorização por vídeo EEG.

Os sintomas ocorridos durante uma crise focal podem ter origem motora, somatos-
sensorial, autonômica, psíquica etc. Sendo importante identificar qual sintoma foi predo-
minante no início ou durante a crise para conseguir uma classificação mais fidedigna e 
posteriormente uma propedêutica mais eficaz.

Com relação às crises de início não motor, as autonômicas apresentam-se com sinto-
mas que podem englobar os sistemas gastrointestinal, cardiovascular, vasomotor, como 
por exemplo: sensação de calor e frio, rubor, palpitações, palidez, excitação sexual, dor to-
rácica, alterações na pupila e lacrimejamento.

Já as crises cognitivas podem ser identificadas quando o paciente relata ou apresenta 
sintomas prevalentes como alteração da linguagem ou pensamento durante a crise, sen-
do identificados como Déjà vu, alucinações ou ilusões. As crises emocionais apresentam 
sintomas mais intensos relacionados ao medo, alegria, euforia, ansiedade, prazer, risos e 
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são mais difíceis de serem identificados pela alta subjetividade.

Uma crise focal sensorial, de ocorrência mais incomum, pode produzir sensações ol-
fativas, visuais, auditivas, gustativas devido ao envolvimento de estruturas temporais ou 
frontais-basais. Uma crise motora focal com parada comportamental se destaca pela ar-
responsividade do paciente durante todo o período da crise.

Em contrapartida, em relação às crises de início motor, serão abordadas as crises hi-
percinéticas e automatismos, uma vez que as demais citadas na classificação inicial serão 
elucidadas na parte das crises generalizadas. Sendo assim, no que se refere às crises hi-
percinéticas, essas sugerem envolvimento do lobo frontal / temporal se destacando pelos 
movimentos bruscos ou vigorosos dos membros, por vezes, violentos, sendo comum a 
propulsão de quadril, pedalar e balanceio do corpo. Já as crises em que prevalecem os sin-
tomas de automatismos englobam atividade motora repetitiva mas sem finalidade, sendo 
os mais comuns os automatismos oromastigatórios.

4.2 Crises Generalizadas
Tabela 2. Crise de início generalizada

Motoras:

• Tônico-clônicas; clônicas, tônicas, mioclônicas, mioclono-tônico-clônica; mioclo-atônicas, atônicas, 

espasmos epilépticos.

Não Motoras:

•  Típicas; Atípicas; mioclônicas, mioclonias palpebrais

Fonte: ILAE 2017. Elaboração própria

Com relação às crises motoras, as crises tônico-clônicas, podem ser focais que evolu-
íram para generalizadas ou primariamente generalizadas, e se caracterizam, inicialmente, 
pela perda súbita da consciência seguida das fases tônica – contração em extensão dos 
membros - , e fase clônica – abalos musculares ritmados dos membros -. Além de poder 
ocorrer liberação esfincteriana, mordedura da língua, sialorréia e cerrar os dentes. Um sinal 
comum que pode ser observado é o grito que a pessoa transmite, antecedendo a crise.

A fase tônica dura cerca de menos de 01 minuto, e a clônica, cerca de 90 segundos. 
Após essas fases, inicia o relaxamento da musculatura e recuperação da respiração, por 
vezes ruidosa, e início do período pós ictal, que pode durar alguns minutos. Durante essa 
fase, o paciente pode apresentar sintomas como cefaleia, mialgia e confusão mental.

Em relação às crises mioclônicas, essas se caracterizam por contrações musculares rá-
pidas geralmente simétricas, que podem afetar membros superiores, inferiores ou ambos.

As crises tônicas geralmente duram em média menos de 20 segundos, se caracteri-
zam por contração tônica dos membros, elevação dos braços e geralmente rigidez mus-
cular cervical. Os espamos epilépticos são mais comuns na infância e pode tanto se ma-
nifestar como flexão abrupta, extensão ou ambos dos membros com duração de até 2 
segundos. Já as crises atônicas são definidas pela perda súbita do tônus muscular que 
culminam em queda repentina do paciente, porém o evento é breve. Nas crises crônicas 
ocorrem contrações musculares clônicas generalizadas, sem a fase tônica inicial. As crises 
mioclonoatônicas também são mais frequentes na infância e se manifestam com abalos 
musculares de rápida duração seguido de queda.

Em contrapartida, nas crises não motoras, destaca-se a ausência típica e a atípica, 
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uma vez que para diferenciação, na maioria das vezes, é necessário a avaliação via EEG. As 
duas formas são similares e as diferenças são sutis, evidenciando que a forma típica se ma-
nifesta com acometimento motor mais discreto do que a atípica, porém com mais com-
prometimento da consciência. As mioclonias palpebrais podem se apresentar em con-
junto com outras formas ou isoladamente, e são caracterizadas pelas contrações rápidas 
das pálpebras e supraversão do globo ocular. Nas crises mioclônicas ocorrem contrações 
similares a tremores curtos podendo acometer qualquer grupamento muscular.

5. ETIOLOGIA DAS CRISES EPILÉPTICAS 
As crises epilépticas possuem diversas etiologias sendo que, na grande parte das ve-

zes são compostas por uma combinação entre questões genéticas, adquiridas, estruturais 
e metabólicas. Entretanto, também é sabido que os gatilhos para uma crise epiléptica 
podem ser diferentes entre os demais indivíduos e que muitas das vezes possuem causa 
desconhecida (epilepsia idiopática).  

A etiologia predominante envolve os fatores genéticos. Diversos estudos demons-
tram relação entre a predisposição genética e o desenvolvimento de episódios epilépticos 
sendo identificado genes que, quando alterados, acarretam desequilíbrios na atividade 
elétrica neuronal. 

Em relação às causas adquiridas estão envolvidas as lesões traumáticas, tumores, in-
fecções (meningite e encefalite), patologias neurodegenerativas e acidentes vasculares 
encefálicos. Todas essas condições podem gerar uma modificação do sistema nervoso 
central que se torna anormal e hiperexcitável. Outra etiologia envolvida são as malforma-
ções, que podem ser consideradas fatores desencadeantes de crises epilépticas de causa 
estrutural. 

Já a alterações metabólicas (hipoglicemia e uremia), assim como os desequilíbrios do 
sódio, cálcio e potássio e alteração na funcionalidade dos neurotransmissores glutamato 
e GABA estão diretamente relacionados com a excitabilidade da rede neuronal e quando 
alterados, podem aumentam a predisposição às crises. 

Por fim, a idade do paciente é um importante dado a ser analisado uma vez que a 
incidência e a etiologia variam de acordo com a faixa etária. A susceptibilidade dos recém 
nascidos em apresentar episódios de epilepsia está diretamente relacionado com as con-
dições de nascimento sendo considerado fatores de risco a presença de traumatismos 
importantes durante o trabalho de parto, hipóxia e isquemia que podem acarretar em en-
cefalopatia hipóxico isquêmica, anormalidades congênitas, distúrbios metabólicos, defici-
ência de piridoxina, infecção do SNC e abstinência de drogas no caso de mães que fizeram 
uso de substâncias durante a gestação. A partir de um ano, a etiologia das crises envolve 
distúrbios no desenvolvimento, infecções, traumas, crises relacionadas a episódios febris e 
idiopáticos. É nessa faixa etária que geralmente ocorrem os primeiros eventos epiléticos. 
Já na adolescência, as principais causas estão relacionadas com lesões do sistema nervoso 
central (epilepsias secundárias). Nos adultos predominam os traumatismos e os tumores 
e à medida que a idade avança, começam a ser etiologias das crises as doenças vasculares 
cerebrais e as doenças degenerativas.
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6. TERAPIA FARMACOLÓGICA ANTIEPILÉPTICA
A maioria dos pacientes com epilepsia têm a terapia farmacológica antiepiléptica 

como base de seu tratamento, contanto que as crises sejam recorrentes, de causa des-
conhecida ou com uma etiologia conhecida irreversível. Como efeito principal da terapia, 
pode ser citada a interrupção total das crises do paciente, sem que seja precedida de efei-
tos maléficos à saúde. Assim, cada indivíduo possui uma terapia individualizada conforme 
as suas necessidades específicas advindas de cada tipo de crise e da sua tolerabilidade 
fisiológica e, a partir dessas análises, serão escolhidos os fármacos que irão estar inclusos 
no tratamento do paciente. 

Nesse contexto, nas crises focais, seja qual for sua evolução para crises generalizadas 
ou não, as drogas frequentemente utilizadas incluem: carbamazepina, fenitoína, oxcarba-
zepina e lamotrigina. Todos esses fármacos possuem eficácia semelhante, mas diferenças 
no mecanismo de ação e na toxicidade. A carbamazepina age modulando canais de sódio 
e pode desencadear efeitos adversos como anemia aplásica, hepatotoxicidade e leucope-
nia. Ademais, a fenitoína, apesar de possuir uma liberação prolongada no organismo que 
possibilita diminuição da frequência de administração, pode causar intoxicação aguda a 
longo prazo, arritmia cardíaca e mioclonias. Portanto, em pacientes com predisposição a 
esses problemas, essas drogas não são recomendadas. Já a oxcarbazepina e a lamotrigina 
bloqueiam canais de sódio e tendem a ser bem toleradas, ou seja, com poucos efeitos co-
laterais, exceto quando não ocorre o acompanhamento adequado no início do tratamento 
e há a possibilidade de ocorrer exantema. 

Destarte, para o tratamento farmacológico da epilepsia generalizada, incluindo-se as 
crises tônico-clônicas e as crises de ausência, tem-se como droga de escolha, principal-
mente, o valproato de sódio que, embora possua eficácia em múltiplos tipos de crise ao 
agir como inibidor do glutamato e bloqueador de canais de sódio, pode ocasionar ganho 
de peso e teratogenicidade. Nessa perspectiva, nas epilepsias com crises de ausência tam-
bém pode-se empregar etossuximida ou lamotrigina e nas epilepsias tônico-clônico gene-
ralizadas convém empregar lamotrigina, topiramato, levetiracetam ou zonisamida. Cabe 
ressaltar que há casos específicos em que o tratamento deve ser adaptado às necessidades 
individuais do paciente, especialmente em idosos ou aqueles com insuficiência hepática e 
renal. Esses pacientes podem apresentar uma redução na capacidade de metabolização e 
excreção de drogas, aumentando o risco de toxicidade. Portanto, é recomendado utilizar 
doses mais baixas, titulação mais lenta e medicamentos com menor potencial de efeitos 
colaterais, como lamotrigina, gabapentina, valproato e levetiracetam. 

Depreende-se, portanto, que quanto mais tardio for o diagnóstico de epilepsia e o iní-
cio da terapia, maiores são as chances de não haver remissão da doença. Em contrapartida, 
caso os fármacos sejam antecipadamente administrados, cerca de 75% dos indivíduos têm 
suas crises controladas ou totalmente extinguidas. Além disso, a dosagem inicial dos fár-
macos antiepiléticos que será indicada pelo profissional de saúde ao seu paciente é baixa 
para que, ao longo do tempo, de forma gradual, seus níveis sejam aumentados e, com isso, 
se adeque à tolerabilidade fisiológica de cada indivíduos seja descoberta a sua dose ideal. 

Dessa forma, devido às consequências imprevisíveis dos antiepilépticos, um minucio-
so acompanhamento da evolução clínica do paciente durante o tratamento e da concen-
tração de níveis plasmáticos dos fármacos em seu organismo é de suma importância para 
que não ocorra um agravamento dos possíveis efeitos colaterais que podem começar a se 
manifestar e que devem ser rapidamente revertidos e para que seja observado a adesão 
à terapia que, quando ocorre de modo ideal é esperado, poderá, na maioria das vezes, ser 
suspensa em situações específicas como, por exemplo, após o controle das crises por pelo 
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menos dois anos ou após a apresentação de um exame neurológico normal e de um único 
tipo de crise, seja focal ou generalizada. 

7. TRATAMENTO ALTERNATIVO E CUIDADOS DO PACIENTE PORTADOR DE 
EPILEPSIA        

Com o tratamento farmacológico tradicional, mais da metade dos pacientes possuem 
controle total sobre suas crises epilépticas, contudo ainda resta uma mínima porcenta-
gem de indivíduos que continuam tendo crises frequentes e graves, sobretudo crianças 
com epilepsia resistentes a algumas drogas e aqueles com efeitos colaterais muito graves 
ou que tenham reações próprias não conhecidas aos medicamentos convencionais. Por 
isso, ao longo dos anos, surgiram tratamentos alternativos direcionados para esses indi-
víduos, como o uso de outro grupo de drogas, dieta específica, estimulação cerebral não 
invasiva e cirurgia. 

Dentre o novo grupo de fármacos, tem-se a acetazolamida (AZM), que está sendo efe-
tiva no controle de quase 50% das crises parciais, de ausência, mioclonias e tônico-clônicas 
generalizadas. Seus efeitos incluem fadiga, sonolência, cefaleia, convulsões, tontura e dis-
túrbios visuais. Ademais, além da AZM, os brometos têm-se mostrado de suma importân-
cia, principalmente no controle não convencional de crises generalizadas tônico-clônicas 
de difícil controle. Eles são administrados após as refeições e, por terem ação irritante so-
bre a mucosa gástrica, podem resultar em efeitos colaterais, como incoordenação, fraque-
za, manifestações cutâneas, tremores e alucinações. 

Outrossim, há alguns anos, tem-se utilizado a dieta cetogênica como tratamento al-
ternativo para pacientes epilépticos, sendo baseada em uma ingestão quase total de gor-
dura e apenas uma mínima e necessária quantidade de carboidratos e proteínas. Assim, 
o indivíduo que adere a essa dieta fica sem sua fonte de energia primária que seria a gli-
cose vinda dos carboidratos e, com isso, passa a produzir energia a partir da utilização das 
células de gordura, tendo como produto final uma abundância de corpos cetônicos. Nes-
se viés, ainda são necessários mais estudos, porém acredita-se que são justamente esses 
corpos cetônicos e sua consequente acidez que teriam os efeitos antiepilépticos, portanto 
validaria os benefícios de seguir esse padrão alimentar. É válido ressaltar que os efeitos 
colaterais que podem surgir em pacientes que adotam a dieta cetogênica, como cefaleia, 
fadiga, mau hálito e diarreia são advindos de possíveis níveis de intolerância do indivíduo 
à dieta que deve ser mantida por até dois anos com acompanhamento multidisciplinar e, 
além disso, não pode ser administrada em conjunto com valproato de sódio e acetazola-
mida para que não causem problemas renais e hepáticos. 

Dessa forma, outras estratégias para o controle de crises epilépticas recorrentes e não 
controladas com os medicamentos convencionais são a estimulação cerebral não invasiva 
(ECNI) e o tratamento cirúrgico. A ECNI ainda não é completamente entendida em relação 
ao número exato de sessões que se deve realizar e o tempo ideal que se pode estimular, 
porém, sabe-se que ela reduz a hiperexcitabilidade cortical associada às crises, podendo a 
estimulação ser do tipo magnética transcraniana repetitiva (EMTr) ou elétrica transcrania-
na por corrente contínua (ETCC). A primeira produz pulsos magnéticos que despolarizam 
neurônios corticais, tendo um efeito inibitório; já a segunda modula o potencial de repouso 
normal, hiperpolarizando a membrana e, consequentemente, inibindo a atividade neuro-
nal. Além disso, o tratamento cirúrgico também se destaca como tratamento alternativo 
para pacientes epilépticos graves e possui sucesso em cerca de 80% dos casos de epilepsia 
focal sintomática refratária ou com síndromes hemisféricas, além de possuir baixo risco 
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de sequelas. Contudo, esse tratamento ainda não é prioritariamente utilizado devido aos 
recursos específicos necessários para sua realização, como centros especializados. 

Por fim, é imprescindível ressaltar que o paciente epiléptico requer alguns cuidados, 
seja durante suas crises, no acompanhamento do tratamento ou no dia a dia. Logo, duran-
te uma crise epiléptica deve-se proteger o indivíduo para que não se machuque ou bata o 
corpo e a cabeça em locais perigosos, por isso recomenda-se colocá-lo em um local seguro 
e confortável, posicioná-lo de lado e, se possível, cronometrar o tempo de duração da crise 
que, cão seja maior que 5 minutos, passa a ser necessário buscar atendimento de urgência 
imediatamente. Ademais, no decorrer do tratamento das crises epiléticas o acompanha-
mento com o neurologista é essencial para reduzir sequelas e risco de morte. Em relação 
ao dia a dia das pessoas epilépticas, principalmente de crianças e idoso, é preciso prevenir 
riscos, evitando que conduzam veículos, operem máquinas pesadas ou vão ao mar e pis-
cinas sem acompanhante. Desse modo, espera-se que, apesar da condição médica dos 
pacientes diagnosticados com os vários tipos de epilepsia, com os devidos cuidados.
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1. INTRODUÇÃO
O atual capítulo visa discorrer sobre a doença de Parkinson, mesmo que brevemente, 

a abordagem busca apontar as descobertas na área, compreender as mudanças neuroló-
gicas primordiais dessa enfermidade e entender os aperfeiçoamentos que foram atingi-
dos com os avanços científicos, bem como atentar-se sobre as necessidades futuras dos 
indivíduos nessa condição.

2. EPIDEMIOLOGIA
A doença de Parkinson é uma das enfermidades neurológicas mais prevalentes na 

população de modo geral, como é possível notar nos dados:  

Entre as moléstias que afetam o sistema nervoso central (SNC), a doença de 
Parkinson (DP) apresenta importância especial, pois se inclui entre as mais 
frequentes enfermidades neurológicas, com prevalência na população ao re-
dor de 100 a 150 casos por 100.000 habitantes. A DP é uma moléstia crônica 
e progressiva do SNC, que acomete principalmente o sistema motor, porém 
manifestações não motoras, como distúrbios cognitivos, psiquiátricos e auto-
nômicos, hiposmia, fadiga e dor, também podem ocorrer. O início da doença 
ocorre geralmente próximo dos 60 anos de idade, acometendo ambos os se-
xos e diferentes raças. Os casos da doença que têm início antes dos 40 anos 
são considerados DP de início precoce (NETO; TAKAYANAGUI, 2013, p. 545).

3. FISIOPATOLOGIA
A fisiopatologia da doença de Parkinson está associada a uma perda progressiva de 

neurônios produtores de dopamina na substância negra do cérebro e na presença de cor-
púsculos de Lewy.

O principal evento fisiopatológico da doença de Parkinson é o acúmulo anormal da 
proteína alfa-sinucleína no cérebro, que se agrega para formar os corpúsculos de Lewy in-
terferindo nas funções normais das células nervosas. Os corpos de Lewy levam à morte dos 
neurônios na substância negra - região do cérebro produtora de dopamina. 

Com a morte das células produtoras de dopamina na substância negra, há uma dimi-
nuição significativa nos níveis de dopamina no cérebro ocasionando diversas disfunções 
motoras e cognitivas, pois a dopamina é um neurotransmissor crucial para o controle do 
movimento e das funções cognitivas. Os circuitos neurais, que controlam o movimento, 
estarão afetados e ocasionarão no aparecimento de disfunções motoras como tremores, 
rigidez e bradicinesia (movimentos lentos). 

Além do acúmulo de alfa-sinucleína, processos inflamatórios e estresse oxidativo tam-
bém desempenham um papel importante na progressão da doença. Esses processos po-
dem contribuir para dano neuronal e morte celular.  
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4. QUADRO CLÍNICO
Os sintomas da doença de Parkinson podem variar de pessoa para pessoa e geral-

mente se desenvolvem gradualmente ao longo do tempo, porém a doença tem cinco si-
nais clínicos clássicos que são o tremor, a rigidez, a bradicinesia, a marcha arrastada e a 
instabilidade postural - que são sintomas motores. Os sintomas não motores são os distúr-
bios do sono, a depressão e a ansiedade, os problemas cognitivos e as alterações na fala, 
na escrita e no olfato.

O tremor da doença de Parkinson é um tremor de repouso, observado com mais fa-
cilidade nos membros superiores, mas pode ser postural quando é evidenciado com os 
braços estendidos. A rigidez refere-se a uma manifestação que o músculo não consegue 
relaxar, ou seja, é uma resistência ao movimento passivo do membro. Já a bradicinesia é 
uma dificuldade de realizar movimentos voluntários e, consequentemente, lentificação de 
reflexos e de movimentos do corpo - até a velocidade de piscar dos olhos fica reduzida. A 
marcha parkinsoniana pode ser denominada de marcha arrastada, porque o paciente fica 
mais lento, com passos bem menores e arrastados, com o corpo inclinado para a frente.  
Por fim, a instabilidade postural manifesta-se como uma dificuldade de equilíbrio, o pa-
ciente não consegue manter uma postura ereta.

Além disso, muitos pacientes com Parkinson experimentam distúrbios do sono, como 
insônia, sonolência diurna excessiva, pesadelos ou movimentos involuntários durante o 
sono. A depressão e a ansiedade também são sintomas comuns e, normalmente, estão 
relacionadas com o impacto emocional em lidar com uma condição crônica. Como já foi 
dito anteriormente, alguns pacientes desenvolvem problemas cognitivos, de memória e 
de raciocínio por causa de fatores neurológicos e de alterações químicas no cérebro. A fala 
pode tornar-se mais lenta, monótona ou indistinta e a caligrafia torna-se menor e mais 
difícil de ler. Por último, pode ocorrer também uma perda de olfato precoce nos pacientes 
com Parkinson e, às vezes, costuma ser um dos primeiros sinais da doença.

É importante salientar, por fim, que os sintomas podem progredir de forma diferente 
em cada pessoa e que nem todos os pacientes experimentarão os sintomas listados acima.

5. DIAGNÓSTICO 
Apesar de ser a segunda doença neurodegenerativa com maior prevalência no mun-

do, a Doença de Parkinson apresenta desafios importantes para se atingir o correto diag-
nóstico. A idade avançada aparece como principal fator de risco para desenvolvimento da 
doença e os homens estão mais suscetíveis que as mulheres, numa proporção de 3:2. Há 
também o componente genético associado e o desenvolvimento pode estar relacionado 
a modificações ambientais ou comportamentais. Ressalta-se, também, que muitas vezes 
o Parkinson está associado a outras enfermidades neurodegenerativas, por isso o diag-
nóstico clínico é de difícil realização e de uma acurácia ainda indesejada. Para menores 
chances de erros diagnósticos, torna-se de extrema importância a identificação clínica de 
pródromos da doença (sintomas não motores) como perda olfativa, distúrbios de sono 
REM, depressão, ansiedade e modificação da percepção de cores. Estes sintomas podem 
perdurar por anos antes do desenvolvimento da doença.

Apesar de todas as dificuldades, a principal e mais acessível forma de diagnóstico 
para a Doença de Parkinson é clínica. É utilizado como um dos critérios diagnósticos o feito 
pelo Queen Square Brain Melhora dos sintomas com a administração de levodopa; Bank 
(QSBB), que os elenca da seguinte maneira:
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1. Presença de bradicinesia (movimentos lentos e diminuição da amplitude de movi-
mento) associada a um destes sintomas:

a. Rigidez muscular (resistência ao movimento passivo em uma articulação);

b. Tremor de repouso de 4-6 Hz; (tremor que ocorre quando o corpo está em repouso 
e desaparece durante o movimento);

c. Instabilidade postural.

2. Melhora dos sintomas com a administração de levodopa.

3. Ausência de características atípicas de outras doenças neurológicas.

Há, ainda, critérios de exclusão:

1. Isquemias cerebrais recorrentes;

2. TCEs de repetição;

3. História definida de encefalites;

4. Crises oculógiras;

5. Tratamento com neurolépticos no início dos sintomas;

6. Remissão sustentada;

7. Mais de um familiar afetado;

8. Sintomas estritamente unilaterais por mais de 3 anos;

9. Paralisia supranuclear do olhar;

10.  Sinais cerebelares;

11.  Disautonomia grave precoce;

12.  Demência precoce com distúrbios de memória, linguagem e praxias;

13.  Sinal de Babinski;

14.  Tumor cerebral ou hidrocefalia;

15.  Exposição à tetrahidropiridina (MPTP);

16.  Resposta negativa à levodopa.

Mais recentemente, a Sociedade de Distúrbios do Movimento (MDS) revisou os crité-
rios do QSBB, apresentando sintomas clínicos que não entram como critérios de exclusão 
definidos acima, mas devem levantar suspeitas quanto diagnósticos diferenciais - que são 
os chamados “red flags”. A partir da presença de sintomas diagnósticos e ausência de sin-
tomas excludentes ou vice-versa, a MDS elenca dois níveis de diagnósticos:

1. Clinicamente estabelecidos - 90% desenvolvem DP;

2. Clinicamente prováveis - 80% realmente são portadores de DP.

Este método revisado tem sido utilizado por profissionais de todo o mundo, apresen-
tando especificidade de 95% e sensibilidade de 96% no último estudo realizado. 

Mais recentemente, novos métodos laboratoriais vêm sendo testados para identifica-
ção de Parkinson. Como principal método está a dosagem de alfa-sinucleína tanto na ava-
liação do líquido cefalorraquidiano (LCR) quanto no sangue. Vale ressaltar que os valores 
de alfa-sinucleína reduzem inicialmente no LCR para depois alterarem no sangue. Novos 
estudos têm entrado em concordância quanto à monitorização dos níveis deste biomar-
cador para manejo do paciente parkinsoniano, concluindo que os níveis de alfa-sinucleína 
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aparecem reduzidos nos pacientes com parkinson em comparação a pacientes saudáveis 
ou em outros tratamentos neurológicos. No entanto, várias limitações, como heteroge-
neidade nos valores de alfa-sinucleína total no LCR entre estudos, fatores pré-analíticos e 
analíticos e a necessidade de materiais de referência comuns para harmonizar resultados, 
dificultam seu uso clínico como biomarcador diagnóstico. 

6. DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Múltiplos estudos concluem que ¼  dos pacientes diagnosticados com Parkinson ao 

longo da vida têm, na verdade, outra doença neurodegenerativa. Apesar de ser a Doença 
de Parkinson a principal causadora de parkinsonismo, há diversas outras comorbidades 
causadoras deste sintoma. 

1. Atrofia Sistêmica Múltipla (AMS): caracterizada por parkinsonismo ou ataxia cere-
belar associada a disautonomia, a AMS apresenta-se como principal diagnóstico 
diferencial da Doença de Parkinson. A principal forma de apresentação terapêu-
tica é a baixa responsividade na abordagem com Levodopa que pacientes porta-
dores desta doença possuem. A AMS pode apresentar uma variedade de sintomas 
piramidais, cognitivos e comportamentais, dificultando o diagnóstico. Além disso, 
pacientes com AMS preservam a capacidade olfativa.

2. Paralisia Supranuclear Progressiva (PSP): doença neurodegenerativa pré-senil ca-
racterizada por oftalmoplegia supranuclear vertical (incapacidade de mover os 
olhos verticalmente), paralisia pseudubulbar, distonia nucal e demência fronto-
límbica. Diferentemente da DP, a bradicinesia e rigidez da PSP são mais nucais 
e cervicais e podem cursar com instabilidade postural, mas mais relacionadas ao 
momento em que levantam de posição sentada.

3. Demência com Corpos de Lewy: esta doença também cursa com redução dos ní-
veis de alfa-sinucleína e é definida por demência que precede parkinsonismo ou 
desenvolvida em até 1 ano após o diagnóstico de DP. Cursa com cognição flutuan-
te, alucinações recorrentes, distúrbios do sono e piora vertiginosa do parkinsonis-
mo quando tratada com inibidores de receptor D2 dopaminérgico.

4. Parkinsonismo Vascular

5. Degeneração corticobasal: combinação de perda de equilíbrio com parkinsonismo 
não responsivo à levodopa, distonia de membro unilateral e sinais de degeneração 
corticais.

7. TRATAMENTO
O tratamento para a doença de Parkinson é iniciado quando os sintomas parkinso-

nianos, que incluem sintomas motores e não motores, passam a prejudicar a qualidade de 
vida do paciente, pois não há evidências concludentes se o tratamento precoce tem algum 
impacto importante na evolução da doença. Apenas melhoram os sintomas, preservando 
a qualidade de vida, mas não impede a progressão da doença e nenhum medicamento 
confere proteção neurológica. Além disso, ainda que os medicamentos existentes para o 
tratamento sejam muitas vezes eficazes, apresentam efeitos colaterais progressivos em 
relação ao tempo de uso, principalmente a levodopa, a qual foi o primeiro medicamento 
introduzido no mercado com grande eficácia e ainda é o mais potente, entretanto tem seu 
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uso prolongado problemático em razão dos efeitos adversos.

Como a doença de Parkinson está relacionada a uma perda de neurônios dopaminér-
gicos a nível central, o que leva a um desequilíbrio na função colinérgica, o tratamento visa 
primariamente equilibrar as funções desses dois neurotransmissores - principalmente em 
relação ao nível de dopamina considerada a causa base da doença, deixando os medica-
mentos anticolinérgicos para apenas usos mais específicos.

7.1 Tratamento para sintomas motores
Os medicamentos existentes para a doença de Parkinson são classificados em fár-

macos dopaminérgicos e os não dopaminérgicos. Os principais dopaminérgicos disponi-
bilizados são a levodopa, inibidores da enzima monoamina oxidase-B (IMAO-B), inibidores 
da catecol-orto-metiltransferase (ICOMT) e os agonistas dopaminérgicos (DA). Os medica-
mentos não dopaminérgicos são os anticolinérgicos e a amantadina.

Estudos têm demonstrado que a levodopa é o medicamento de escolha para alívio 
de sintomas especialmente motores, pois alguns outros sintomas como disfagia, náuseas, 
declínio cognitivo, sonolência diurna e hipotensão não apresentam melhoras, necessitan-
do de associação com outros medicamentos. A levodopa é convertida em dopamina após 
atravessar a barreira hematoencefálica agindo nos receptores dopaminérgicos, geralmen-
te é associada a carbidopa ou a benserazida, os quais são fármacos inibidores da Dopa 
descarboxilase (DDC) - uma enzima que converte a levodopa em dopamina na periferia 
gerando efeitos adversos periféricos não desejáveis. Assim, os inibidores da Dopa descar-
boxilase aumentam a biodisponibilidade da levodopa no cérebro e, consequentemente, 
aumentam a conversão de levodopa em dopamina a nível central, diminuindo os efeitos 
colaterais periféricos e aumentando a disponibilidade de dopamina perdida pela degene-
ração neuronal na doença de Parkinson.

Dentre os efeitos colaterais agudos identificados com o uso da levodopa, os mais ob-
servados são náuseas, sonolência, vômitos, hipotensão postural, alucinações e anorexia. Já 
os efeitos a longo prazo são fatores que mais limitam o seu uso, como a discinesia de dose 
máxima, aumento no nível de homocisteína plasmática e flutuações no estado clínico do 
paciente (efeito “on-off”) em que a bradicinesia e rigidez podem subitamente piorar por 
períodos de alguns minutos a algumas horas e, em seguida, melhorar novamente. A asso-
ciação com suplementação de vitamina B12 e ácido fólico deve ser considerada para pre-
venir a elevação da homocisteína que é um fator de risco para desenvolvimento de doen-
ças cardiovasculares e demência. A monoterapia com a levodopa só é contraindicado para 
pacientes que têm maior tendência em desenvolver discinesias, sendo preferível optar por 
agonistas dopaminérgicos nesses casos.

Os inibidores de monoamino oxidase-B (IMAO-B) tem como principais representan-
tes a rasagilina, a selegilina e a safinamida. São medicamentos que inibem a enzima MAO-
-B, responsável tanto pela degradação da dopamina quanto pela degradação da levodo-
pa. Nesse sentido, os inibidores da monoamina oxidase-B aumentam a biodisponibilidade 
da levodopa podendo acentuar seus efeitos colaterais quando coadministrados, princi-
palmente náuseas, alucinações e discinesia. Segundo os estudos, essa classe de medica-
mentos é útil para as flutuações motoras na doença de Parkinson, são bem tolerados e, 
geralmente, são indicados para tratamento de sintomas parkinsonianos mais leves tanto 
como monoterapia quanto em associação com outro medicamento. Existem evidências 
de interação medicamentosa entre os IMAO-B e antidepressivos inibidores de recaptação 
seletiva de serotonina (ISRS) causando síndrome da serotonina.



Capítulo 6

88Tópicos em Neurologia
Vol. 01 (2024)

Os inibidores da catecol-orto-metiltransferase (ICOMT) são entacapona, tolcapona e  
opicapona. Como os inibidores de monoamino oxidase-B, os ICOMT reduzem a degrada-
ção da levodopa, assim, aumenta-se seus níveis fornecidos ao sistema nervoso central, po-
dendo elevar os efeitos colaterais da levodopa. São úteis para flutuações motoras e não é 
utilizado como monoterapia, somente em associação com a levodopa. A tolcapona é evi-
tada em razão do seu uso estar relacionado com hepatotoxicidade.

Os agonistas dopaminérgicos são representados por dois grupos principais, os ergo-
tamínicos e os não ergotamínicos. Possuem uma meia vida mais prolongada em com-
paração com a levodopa, causam menos efeitos colaterais e têm uma menor tendência 
de desenvolver discinesia. Os mais utilizados são os não derivados de ergotamina, como 
pramipexol, ropinirol e rotigotina, os quais podem ser administrados como monoterapia 
ou adjuvante, apresentam alguns efeitos colaterais como sonolência, alucinações e exis-
tem evidências que seu uso estar relacionado ao desenvolvimento de comportamentos 
compulsivos, por exemplo, hipersexualidade, vício em jogos de apostas e alimentos. Os 
agonistas dopaminérgicos derivados da ergotamina não são frequentemente utilizados 
devido ao alto índice de fibrose cardíaca associada ao seu uso, tendo como principal repre-
sentante a bromocriptina.

A Amantadina é um antiviral que faz parte dos medicamentos não dopaminérgicos 
para tratamento da doença de Parkinson, aumentando a liberação de dopamina e bloque-
ando receptores de acetilcolina, sendo útil para casos de discinesia. Os principais efeitos 
colaterais que limitam seu uso são alucinações e hipotensão postural.

Os anticolinérgicos centrais são orfenadrina, prociclidina e triexifenidil, atuam bloque-
ando a transmissão colinérgica, promovendo uma melhora em sintomas, especialmente, 
dos tremores. Seu uso é limitado devido aos vários efeitos adversos periféricos como xe-
rostomia, midríase, taquicardia, retenção urinária e outros, como alucinações e confusão 
mental.

Vale ressaltar que em muitos casos é necessário fazer uma terapia múltipla, associan-
do medicamentos, reduzindo a dosagem de cada fármaco e, assim, diminuindo os efeitos 
colaterais das doses dependentes e atenuando os efeitos adversos de dose máxima. Ne-
cessidade de interações representadas na figura abaixo.
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Imagem 1. Fluxo de medicamentos usados no controle do Parkinson

Fonte: Adaptado de: FOLTYNIE, Tom et al. Medical, surgical, and physical treatments for Parkinson’s disease. 
The Lancet, 2024 COMT=catecol-O-metiltransferase. MAO-BI=inibidor da monoamina oxidase tipo B.

Em casos avançados e complexos da doença de Parkinson pode ser feita uma neu-
roestimulação cerebral profunda ou em inglês, Deep Brain Stimulation (DBS). A cirurgia é 
realizada por meio da implantação de eletrodos em regiões específicas do encéfalo, sendo 
geralmente realizada nos núcleos subtalâmico ou no globo pálido interno. Os resultados 
satisfatórios após essa intervenção são totalmente dependentes dos critérios utilizados 
para selecionar os pacientes que realmente necessitam e vão se beneficiar dela. Nesse 
sentido, alguns dos critérios de inclusão que são relatados nas literaturas atuais são: pri-
mariamente aqueles sintomas motores que não respondem mais ao tratamento farmaco-
lógico ou aos pacientes que não toleram o tratamento medicamentoso, evolução de cinco 
anos da doença e a capacidade de resposta à levodopa. Já os critérios de exclusão são: 
pacientes com comorbidades devem passar por uma avaliação rigorosa, como problemas 
cardíacos, cânceres, geralmente, são contraindicados; distúrbios neuropsiquiátricos como 
a demência são absolutamente contra indicados; em relação a idade não há evidências 
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concludentes, mas por se tratar de uma técnica cirurgia a qual independentemente do 
procedimento apresenta riscos de complicações e por indivíduos mais idosos apresenta-
ram maiores prevalências de comorbidades, muitos estudos consideram a idade como 
um fator de exclusão.

Existem trabalhos que evidenciam a segurança e eficácia desse procedimento cirúr-
gico, demonstrando seus benefícios, principalmente, para sintomas motores incapacitan-
tes, discinesia induzida por levodopa e flutuações motoras graves, além de possibilitar a 
redução da dosagem de medicamentos como a levodopa após a DBS, consequentemen-
te, reduzindo os efeitos colaterais de dose máxima e melhorando a qualidade vida. Entre-
tanto, apesar de a DBS ser uma forma terapêutica eficiente para sintomatologias motoras, 
não apresenta, como os medicamentos existentes, efeito curativo ou impede a evolução 
da doença de Parkinson, por isso, a indicação dessa cirurgia é realizada para aqueles pa-
cientes que não respondem mais a outros métodos terapêuticos existentes. 

Outras terapêuticas adotadas em casos avançados, quando não há mais respostas 
positivas com outros medicamentos ou se tem contraindicação para a estimulação cere-
bral profunda, são a levodopa/carbidopa em gel intestinal e a apomorfina. A formulação 
de levodopa/carbidopa em gel intestinal ocorre por meio de uma infusão contínua do me-
dicamento através de uma gastrostomia endoscópica ligada a uma bomba infusora até 
o jejuno. Alguns estudos evidenciam que essa formulação é eficaz contra as flutuações 
motoras graves na doença de Parkinson, as quais, em parte, são decorrentes da incerta 
biodisponibilidade da levodopa oral em razão da absorção errática no intestino, devido, por 
exemplo, a imprevisibilidade do esvaziamento gástrico, além de prevenir interações com 
dietas proteicas que prejudica a absorção da levodopa quando administrada de forma oral. 
Alguns efeitos adversos que contribuem com a limitação do uso são náuseas, discinesias, 
dor abdominal por complicações durante o procedimento, infecções, até efeitos mais gra-
ves como neuropatia periférica. A apomorfina é uma droga agonista de dopamina sendo 
também administrada por infusão contínua em via subcutânea, com efeitos eficazes prin-
cipalmente em pacientes com distúrbios do sono e com imobilidade matinal. Uso limitado 
por efeitos colaterais como reação na pele, hipotensão ortostática e tonturas.

7.1.2 Tratamento de sintomas não motores
Sintomas não motores podem surgir em diferentes fases do desenvolvimento da do-

ença e, muitas vezes, se manifestam antes dos sintomas motores, sendo consequência da 
patologia que pode afetar diferentes sistemas. São considerados preocupantes e, em mui-
tos casos, mais debilitantes que sintomas motores, necessitando de tratamento adequa-
do que varia conforme o quadro clínico do paciente. Dentre os sintomas não motores se 
tem a depressão, ansiedade, psicose, constipação, disfunção urinária, hipotensão postural, 
distúrbios do sono e da vigília, dor, sialorréia. Desse modo, a escolha da melhor conduta 
a ser aplicada nesses pacientes é resultado de uma boa avaliação clínica devido à grande 
variedade de sintomas não motores que podem surgir com intuito de identificar e tratar 
os sintomas que prejudicam a qualidade de vida do paciente com a doença de Parkinson, 
levando em consideração os melhores esquemas terapêuticos que não geram interações 
farmacológicas negativas ao indivíduo, como exemplo disso, o tratamento para psicose na 
doença de Parkinson requer extremo cuidado, pois medicamentos antipsicóticos comuns 
como haloperidol, risperidona e clorpromazina aumentam os sintomas parkinsonianos, 
sendo a clozapina, quetiapina e pimavanserin os mais recomendados (clozapina: risco de 
agranulocitose) e para sintomas de depressão em específico a adição ou o aumento da 
dose de agonistas dopaminérgicos, como o pramipexol, é recomendado.
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8. REABILITAÇÃO E PREVENÇÃO 
Diversos estudos evidenciam a importância de uma abordagem multidisciplinar para 

o tratamento da doença de Parkinson, não somente a medicamentosa. Com isso, a asso-
ciação de consultas especializadas e individualizadas com médicos e fisioterapeutas é de 
suma importância. Já que a fisioterapia, a partir dos estímulos para a realização de ativi-
dades físicas diárias, tem demonstrando uma alta capacidade de minimizar sintomas mo-
tores, especialmente, marcha, equilíbrio, melhora significativa da aprendizagem motora e 
redução considerável de quedas que são frequentes em pacientes com doença de Parkin-
son, dando ênfase para atividades aeróbicas, as quais também colaboram para a melhora 
de sintomas não motores como a capacidade cognitiva, o estado de humor e a ansiedade. 
A fisioterapia auxilia, aconselha e fornece meios para que o paciente possa reduzir a inca-
pacidade precoce, melhorando a qualidade de vida. Ademais, devido a constantes altera-
ções na fala decorrentes da doença, pode ser de grande relevância o encaminhamento 
precoce para fonoaudiólogos com a finalidade de fornecer técnicas e estratégias para me-
lhor articulação da fala.

Em relação à prevenção, não há estudos convincentes que relatam medidas especí-
ficas que possam prevenir a doença de Parkinson, principalmente sobre os fatores prote-
tivos. Alguns estudos evidenciam que a exposição a pesticidas agrícolas, toxinas e supe-
rexposição a íons metálicos estão relacionados a um maior risco de desenvolvimento de 
Doença de Parkinson em função do estresse oxidativo e inflamação neuronal que esses 
fatores acarretam. Sobre os fatores protetivos, alguns trabalhos demonstram de forma não 
concludentes que o consumo de café, tabaco e atividade física apresentam uma relação 
inversa ao risco de desenvolver a doença de Parkinson. No entanto, o que pode levar em 
consideração a esse aspecto preventivo são medidas gerais que melhoram a qualidade de 
vida e levam a um envelhecimento saudável, como ter hábitos alimentares mais saudá-
veis, praticar exercícios físicos constantemente, qualidade do sono, entre outras ações de 
prevenção a doenças, incluindo as neurodegenerativas como o Parkinson.

9. OUTROS DISTÚRBIOS DO MOVIMENTO
A doença de Parkinson não é a única doença neurológica que afeta principalmente 

o movimento. Existem numerosos distúrbios do movimento que a discussão também é 
importante e dentre eles destacam-se os distúrbios coreiformes e doença de Huntington, 
distonia, mioclonia e tiques.

Para entender os distúrbios coreiformes e a doença de Huntington, primeiramente 
deve-se entender o conceito de coreia, que é uma discinesia caracterizada pelos movi-
mentos irregulares e rápidos que parecem fluir de uma parte do corpo a outra, como se 
fosse uma dança. Vale destacar que as coreias podem ser adquiridas, como os distúrbios 
coreiformes, ou herdadas - como a doença de Huntington. Assim, os distúrbios coreifor-
mes incluem uma coreia associada a anormalidades endócrinas (tireotoxicose), infecções 
(encefalite herpética) e doenças autoimunes (lúpus eritematoso). Enquanto que a doença 
de Huntington é uma doença neurodegenerativa progressiva herdada, que se inicia com 
abalos ou espasmos ocasionais e, depois, evolui para movimentos involuntários mais pro-
nunciados (coreia e atetose), deterioração mental e morte.

Em relação a distonia, ela é caracterizada por contrações contínuas ou periódicas de 
grupos musculares que causam posturas anormais e estão frequentemente associadas a 
movimentos de torção repetitivos e descontrolados. Já a mioclonia é uma contração mus-
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cular repentina e involuntária semelhante a um relâmpago. Pode aparecer em qualquer 
parte do sistema nervoso e tem diversas causas. Isto pode ser fisiológico ou secundário a 
um distúrbio sistêmico ou neurológico subjacente, epilepsia ou doença primária.

Por último, os tiques são movimentos ou sons involuntários, rápidos e repetitivos. Os 
tiques motores constituem o tipo mais comum de tique (podem ser simples, como um 
único movimento repetitivo semelhante à mioclonia, ou complexos, envolvendo uma se-
quência inteira de movimentos). Os tiques vocais e vocalizações incluem pigarrear, tossir e 
coprolalia (proferir obscenidades). Normalmente, os pacientes sentem um desejo, muitas 
vezes desagradável, de tique e obtêm alívio imediatamente depois de fazê-los.  A supres-
são espontânea e temporária de tiques é muitas vezes possível, mas nem sempre susten-
tável. A maioria dos tiques começa na infância e desaparece na idade adulta na maioria 
dos pacientes. A síndrome de Tourette é caracterizada por tiques motores e vocais. O diag-
nóstico requer pelo menos uma habilidade motora e uma habilidade vocal antes dos 18 
anos e é causada por uma combinação de várias mutações genéticas.
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1. INTRODUÇÃO
Na ampla área das condições neurológicas, as doenças desmielinizantes representam 

um desafio para médicos, neurocientistas e para os pacientes. Entre elas, destacam-se 
a esclerose múltipla e a neuromielite óptica. Tais doenças são complexas e apresentam 
grande impacto clínico, gerando uma necessidade crescente de melhor entendimento e 
de adoção de medidas terapêuticas confiáveis.

Neste capítulo, serão analisadas essas condições, abordando a etiologia, os mecanis-
mos fisiopatológicos e as apresentações clínicas distintas. Além disso, abordaremos como 
é feito o diagnóstico e os avanços nos estudos terapêuticos, com intuito de melhor atender 
às necessidades não só dos indivíduos afetados pelas doenças neurodegenerativas, mas 
também dos familiares e cuidadores.

 

2. EPIDEMIOLOGIA
Compreender a epidemiologia das doenças desmielinizantes é fundamental para o 

desenvolvimento de estratégias de prevenção, diagnóstico precoce e manejo adequado. A 
variabilidade geográfica e étnica dessas doenças sugere a influência de fatores genéticos 
e ambientais em sua patogênese.

A esclerose múltipla (EM) é uma das principais doenças desmielinizantes e uma das 
causas mais comuns de incapacidade neurológica crônica em adultos jovens, geralmente 
diagnosticada entre 20 e 40 anos, embora possa acometer qualquer faixa etária. Ocorre 
principalmente no gênero feminino, quando comparado ao masculino, em uma propor-
ção de 3:1. Estudos epidemiológicos mostram baixa incidência entre negros e orientais, 
sendo mais comum em brancos.

A neuromielite óptica (NMO) é uma doença rara quando comparada à EM que reú-
ne condições clínicas de etiologias desconhecidas, com forte associação com o anticorpo 
anti-aquaporina 4 (AQP4-IgG). Possui incidência e predominância significativa em certas 
populações étnicas, sendo mais comum em afrodescendentes e asiáticos, com predomí-
nio em mulheres quando comparado aos homens. Ocorre em qualquer faixa etária, sendo 
mais comum em adultos jovens.

3. FATORES DE RISCO
A identificação e a compreensão dos fatores de risco das doenças desmielinizantes 

são essenciais para a implementação de medidas preventivas e o desenvolvimento de 
abordagens terapêuticas direcionadas.

A esclerose múltipla é uma doença multifatorial, influenciada por fatores genéticos e 
ambientais, destacando-se pela força das evidências em estudos epidemiológicos: infec-
ção pelo vírus Epstein-Barr, obesidade, baixos níveis de vitamina D e tabagismo.

Dentre os fatores de risco para neuromielite óptica, os quais estão fortemente as-
sociados a fatores genéticos e imunológicos, têm-se destaque a presença do anticorpo 
AQP4-IgG, infecções virais, como o vírus da varicela-zóster, e certos polimorfismos gené-
ticos. Além dos fatores mencionados, outros aspectos como idade, sexo, etnia e exposição 
podem desempenhar um papel importante na predisposição e progressão das doenças 
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desmielinizantes. 

4. FISIOPATOLOGIA E ETIOLOGIA 
A bainha de mielina é formada por camadas de lipídios, proteínas e canais de trans-

porte de água e íons. A mielina é produzida pelas células da glia no sistema nervoso central 
e pelas células de Schwann no sistema nervoso periférico. Essa bainha permite a condução 
dos impulsos elétricos com velocidade, harmonia e precisão.  As doenças desmielinizantes 
são caracterizadas pela degradação dessa substância gerando efeitos negativos na comu-
nicação neural, através da diminuição da condução do potencial de ação.                                                   

Partindo desse princípio, na esclerose múltipla, por exemplo, reações autoimunes 
desmieliniza progressivamente o sistema nervoso central (SNC) e a medula espinhal. Al-
guns locais no sistema nervoso podem ser alvos preferenciais da desmielinização caracte-
rística da doença, o que explica os sintomas mais frequentes: o cérebro, o tronco cerebral, 
os nervos ópticos e a medula espinhal.

Pesquisas têm sido realizadas para identificar os alelos com risco potencial para pre-
dispor a EM; já foram identificados variantes polimórficas dos genes IL2Rα, IL7R e CD58. A 
expressão de genes do complexo 20 maior de histocompatibilidade (MHC) parece ter um 
papel na cascata patológica imunomediada da EM.    

Na patogênese da doença, inicialmente, acredita-se que as células T autorreativas 
cruzam a barreira hematoencefálica (BHE) e provocam cascatas específicas no SNC, le-
vando à inflamação e degeneração axonal. Um dos mediadores com papel significativo é 
o interferon gama (IFN-γ); ele é produzido nos linfócitos T ativados (classe TH1) e ativa os 
macrófagos para produção de protease e fator de necrose tumoral (TNF), que por sua vez 
contribuem para destruição dos oligodendrócitos. Entretanto, a etiologia completa da Es-
clerose Múltipla permanece obscura. Outros fatores ambientais podem contribuir para o 
surgimento da doença, tais como obesidade, tabagismo, infecção pelo vírus Epstein-Barr 
(EBV) e deficiência de vitamina B.

Vale ressaltar que a inflamação pode ser desencadeada por alterações na microbiota 
intestinal afetando uma variedade de sistemas, incluindo o sistema nervoso central e peri-
férico (SNC). Foi demonstrado que essas interações ocorrem em diferentes níveis e envol-
vem influências na sinalização cerebral e que o impacto no sistema imunológico tem sido 
postulado como o principal mecanismo de influência do microbiota no desenvolvimento 
da EM. No entanto, ainda não está claro se as alterações no microbiota intestinal ocorrem 
antes do início da doença, podendo ter um impacto causal; se são um tipo de biomar-
cador da progressão da doença, ocorrendo quando a doença se propaga; ou se são uma 
consequência direta das terapias modificadoras da doença. Também é possível que múlti-
plos mecanismos e influências bidirecionais tenham impacto no eixo intestino-cérebro na 
EM.                                                                                       

Com a mielina e os axônios lesionados pelas inflamações, as funções coordenadas 
pelo cérebro, cerebelo, tronco encefálico e medula espinhal ficam comprometidas. A des-
mielinização tende a ser segmentada ou localizada, afetando múltiplas áreas de forma 
simultânea ou sequencial. A remielinização é um processo essencial para manter a integri-
dade estrutural dos axônios e para restaurar e manter a função neurológica de pacientes 
com esclerose múltipla. Em geral, ocorre remielinização, com reparo, regeneração e recu-
peração completa da função neural, sendo que tal evento pode ocorrer espontaneamen-
te em placas desmielinizantes, entretanto, esta capacidade diminui na esclerose múltipla 
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crônica e progressiva. Embora os mecanismos subjacentes não sejam totalmente compre-
endidos, acredita-se que múltiplos fatores, incluindo a depleção de células progenitoras de 
oligodendrócitos, a capacidade reduzida destas de se diferenciarem em oligodendrócitos 
mielinizantes maduros e a presença de fatores inibitórios no microambiente das lesões 
diminuem a mielinização na esclerose múltipla progressiva, causando perda axonal per-
manente e incapacidades irreversíveis.

Por fim, a neuromielite óptica, que pode estar relacionada à Esclerose Múltipla, é mar-
cada por uma inflamação, que danifica temporariamente o nervo óptico. A causa exata é 
desconhecida, embora acredite-se que ataques do próprio sistema imunológico podem 
provocar o quadro. As lesões da neurite óptica são caracterizadas por desmielinização e 
destruição do axônio, onde podem ser observadas inflamações nas células de defesas. A 
aquaporina-4  (AQP4) é o antígeno alvo nessa doença e é encontrada em níveis altos  nos 
nervos ópticos,  tronco encefálico, hipotálamo, substância cinzenta e regiões periventricu-
lares da medula   espinhal. O resultado disso é a homeostasia e o transporte do glutamato 
dificultados, o que ocasiona o rompimento dos oligodendrócitos, gerando desmieliniza-
ção e lesão axonal, posteriormente.

Portanto, a maioria das doenças desmielinizantes é provocada por uma resposta imu-
nológica anormal contra a mielina ou às células produtoras de mielina, devido a um meca-
nismo autoimune, em associação com diversos fatores genéticos e ambientais. Os meca-
nismos que levam a essa resposta imunológica ainda não são totalmente compreendidos. 

5. MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS
5.1 Esclerose Múltipla

De acordo com as manifestações clínicas, os pacientes portadores de esclerose múl-
tipla (EM) são agrupados em um de 04 fenótipos clássicos da doença. O primeiro é o da 
síndrome clínica isolada (SCI), configurada por um episódio clínico único de sintomas de 
desmielinização do SNC, de caráter monofásico e com duração obrigatoriamente superior 
a 24 horas, de alguns dias ou semanas. Manifestações típicas são neurite óptica unilateral 
(baixa acuidade visual associada com dor à movimentação ocular), síndrome supratento-
rial focal (sintomas dependem do local acometido), síndrome focal cerebelar (ataxia) ou de 
tronco encefálico (mais comum ocorrerem síndromes piramidais ou oftalmoplegia inter-
nuclear) ou mielite parcial (podendo acometer a parte motora, sensitiva ou de esfíncteres).

Similarmente a este primeiro fenótipo, o paciente pode ser classificado num caso de 
síndrome radiológica isolada (SRI), em que não são encontrados uma história compatível 
com uma SCI, mas são evidenciados achados patológicos compatíveis com esclerose múl-
tipla em exames de imagem (mais comumente a ressonância magnética). Configuram 
achados característicos lesões: periventriculares e justacorticais (lesões ovóides bem de-
marcadas), no tronco encefálico (próximos ao quarto ventrículo, envolvimento do nervo ou 
do trato trigeminal) ou cerebelares (pedúnculos ou hemisférios cerebelares) e na medula 
vertebral (não longitudinalmente extenso).

O terceiro fenótipo é o chamado de esclerose múltipla remitente recorrente (EMRR) 
em que ocorrem episódios de desmielinização separados no tempo e no espaço (diferen-
tes topografias do SNC). O relapso é também definido como sintomas característicos de 
desmielinização com duração superior a 24 horas. 

Por fim, o quarto fenótipo é denominado esclerose múltipla progressiva, o qual é mar-
cado pela deterioração insidiosa associada com novos sinais e sinais, progredindo pelo 
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menos 01 ano. Nele há uma subclassificação, podendo ser dividido entre primariamente 
progressiva (EMPP), em que desde o início da doença há apenas o componente degene-
rativo, e secundariamente progressiva (EMSP) caracterizado por uma EMRR que posterior-
mente evolui para o tipo progressivo. A apresentação mais comum do tipo progressiva é 
um desenvolvimento gradual de paraparesia espástica seguido de sintomas cerebelares 
ou hemiplégicos.

5.2 Neuromielite Óptica    
Nesta doença, como seu nome já diz, a neurite óptica e a mielite são seus marcos fun-

damentais. A mielite pode ocasionar sintomas sensoriais, motores, esfincterianos e disfun-
ção sexual e devem ser examinados cuidadosamente. É necessária atenção especial à dor, 
visto que dor neuropática, espasmos tônicos dolorosos, prurido neuropático, disestesia e 
hiperalgesia são relativamente comuns após episódios de mielite nessa síndrome. Quanto 
à neurite óptica, é comum a queixa de baixa acuidade visual, cefaleia, dor retro orbitária, 
defeito pupilar aferente relativo, redução do campo visual e por vezes edema de disco óp-
tico.

     Todavia, sintomas exclusivamente não associados com o trato espinal e com 
o nervo óptico não devem levar a exclusão prematura da (NMO). Sintomas supratentoriais 
e inflamação do tronco encefálico são possíveis apresentações além do padrão clássico. 
É mais comum o acometimento da região dorsal do bulbo, ocasionando náusea aguda 
e intratável, bem como vômitos ou soluços, configurando a síndrome da área postural. 
Sintomas supratentoriais compreendem cefaleias e raramente convulsões. É incomum o 
acometimento do diencéfalo que cursem com hipersonolência, narcolepsia ou com a sín-
drome da secreção inadequada de hormônio antidiurético (SIADH).

A doença pode ser monofásica no caso de pacientes AQP4-IgG-negativo e é majori-
tariamente recorrente em pacientes com o anticorpo anti-aquaporina 4 positivo. Deve-se 
permanecer alerta para casos de recorrência uma vez que seu período de latência varia 
grandemente, de cerca de 01 mês até mais de uma década, embora a média em estudos 
de coorte seja de 09 meses.  

 

6. DIAGNÓSTICO
6.1 Esclerose Múltipla

O diagnóstico de esclerose múltipla é primariamente realizado a partir de uma com-
binação de achados clínicos e radiológicos, em conformidade com os critérios de McDo-
nald revisados em 2017 (Tabela I). Ainda, pode-se utilizar a presença de bandas oligoclonais 
no líquido cefalorraquidiano (LCR) como auxílio diagnóstico na investigação. O exame de 
imagem de escolha para a investigação no caso da esclerose múltipla é a ressonância mag-
nética (RM) do cérebro e da medula. Os critérios envolvem cinco pilares fundamentais: (1) 
quadro típico de esclerose múltipla; (2) evidência de acometimento do sistema nervoso 
central; (3) disseminação no tempo (mais de um evento sintomático ou presença de lesões 
ativas captando contraste bem como de inativas à RM); (4) disseminação no espaço (lesões 
em mais de uma topografia do SNC); (5) não é mais bem explicado por outra patologia.
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Tabela 1. Critérios de McDonald para Esclerose Múltipla de 2017

Apresentação Clínica
Condições adicionais necessárias para o diag-

nóstico

Dois ou mais eventos clínicos + evidência clínica de duas ou 

mais lesões OU Dois ou mais eventos clínicos + evidência 

clínica de uma lesão + história clara e compatível com um 

evento anterior envolvendo outra topografia do SNC

Nenhuma

Dois ou mais eventos clínicos + evidência clínica de uma 

lesão

Disseminação no espaço demonstrada por um 

segundo evento clínico acometendo outra to-

pografia OU demonstrada pela RM

Um evento clínico + evidência clínica objetiva de duas ou 

mais lesões

Disseminação no tempo demonstrada por um 

segundo evento clínico OU demonstrada pela 

RM OU presença de bandas oligoclonais espe-

cíficas do LCF

Um evento clínico + evidência clínica de uma lesão

Disseminação no espaço demonstrada por um 

segundo evento clínico acometendo outra to-

pografia OU demonstrada pela RM

 +

Disseminação no tempo demonstrada por um 

segundo evento clínico OU demonstrada pela 

RM OU presença de bandas oligoclonais espe-

cíficas do LCF

 Fonte: Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas da Esclerose Múltipla - Ministério da Saúde
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6.2 Neuromielite Óptica
O diagnóstico da Neuromielite Óptica (NMO) pode ser realizado a partir de critérios do 

Painel Internacional para o diagnóstico de NMO de 2015.

Tabela 2. Painel Internacional para o diagnóstico de NMO - 2015

Critérios para NMO com IgG-Aquaporina 4 positivo

1. Pelo menos 01 característica clínica fundamental;

2. Teste positivo para IgG-Aquaporina 4 utilizando o melhor método possível;

3. Não pode ser mais bem explicado por outra causa.

Critérios para NMO com IgG-Aquaporina 4 negativo ou sorologia desconhecida

1. Pelo menos 02 características clínicas fundamentais como consequência de um ou mais ataques 

clínicos e de acordo com todos os seguintes requisitos:

a. Pelo menos 01 característica clínica fundamental deve ser neurite óptica, mielite aguda 

com lesão longitudinalmente extensa ou síndrome da área postrema.;

b. Disseminação no espaço (02 ou mais características clínicas fundamentais diferentes);

c. Adequação aos demais requisitos à imagem de ressonância magnética.

2. Teste negativo para IgG-Aquaporina 4 utilizando o melhor método possível ou impossibilidade 

de realizar o teste;

3. Não pode ser mais bem explicado por outra causa.

Características clínicas fundamentais

1. Neurite óptica;

2. Mielite aguda;

3. Síndrome da área postrema;

4. Síndrome do tronco encefálico aguda;

5. Narcolepsia ou clínica compatível com acometimento agudo do diencéfalo com achados típicos 

de NMO em região diencefálica à imagem por ressonância magnética;

6. Síndrome cerebral com lesões típicas de NMO em região cerebral.  

Requisitos adicionais à IRM para NMO IgG-Aquaporina 4 negativo ou desconhecido

1. Neurite óptica aguda:

a. Achados normais ou apenas lesão não específica em substância branca;

b. Nervo óptico hiperintenso em T2 ou com lesão captante em T1 com contraste.

2. Mielite aguda: requer evidência de lesão ativa em região maior ou igual que 03 segmentos medu-

lares (longitudinalmente extensa) ou atrofia focal em região maior ou igual que 03 seguimentos 

associada com história prévia compatível com um quadro de mielite;

3. Síndrome da área postrema: associação com lesões na região posterior do bulbo/área postrema;

4. Síndrome de tronco encefálico aguda: associação com lesões periependimárias na região do 

tronco.

 Fonte: National Library of Medicine
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7. TRATAMENTO
7.1 Esclerose Múltipla

O manejo da EM inclui uma vasta possibilidade, seja no campo medicamentoso como 
no não medicamentoso. Em conjunto, tais medidas serão responsáveis pela otimização do 
quadro clínico, aumento da sobrevida, redução de hospitalizações e de recorrências. Em 
suma, o manejo visa a promoção de qualidade de vida e autonomia do paciente.

7.1.1 Tratamento Não Medicamentoso
O vasto comprometimento neuropsicomotor da doença requer constante acompa-

nhamento multiprofissional no âmbito não medicamentoso, sendo relevantes aqui os pa-
péis da fisioterapia, psicologia, enfermagem, fonoaudiologia e nutrição. Atividades como 
treinos aeróbicos e resistidos, exercícios de reabilitação vestibular, alongamentos, além de 
uma dieta apropriada rica em fibras são medidas essenciais na promoção de qualidade de 
vida aos pacientes, possibilitando-os de viver com mais dignidade e autonomia. A acupun-
tura, apesar de baixo nível de evidência, pode ser utilizada como adjuvante no controle de 
dor.

 

7.1.2 Tratamento Medicamentoso
A abordagem medicamentosa na EM deve visar a redução da atividade da doença e 

das complicações relacionadas a ela e controle da dor. Para isso, existem drogas direciona-
das ao manejo das crises, modificadoras do curso da doença e sintomáticas.

Os glicocorticoides, classe de medicamentos anti-inflamatórios hormonais bem con-
solidados no uso em doenças autoimunes, têm um importante papel no controle de sur-
tos e recidivas da EM. Nesta condição, a metilprednisolona em altas doses é a escolha pre-
ferencial, sendo feita via endovenosa com 1g/dia e com necessidade de individualização 
do seu uso para casos especiais. Dentre os efeitos adversos, pode-se esperar a ocorrência 
de infecções oportunistas, retenção hídrica, aumento glicêmico, rubor de face e sintomas 
neuropsicomotores, como agitação, labilidade emocional e insônia.

As drogas modificadoras do curso da doença (DMCD) são imunomoduladoras da res-
posta imune, e sua escolha costuma ser pautada no nível de atividade da doença em que 
o paciente se encontra. A duração do tratamento e seus critérios de uso de acordo com as 
especificidades de cada paciente devem ser individualizados. Vale ressaltar que todas as 
medicações citadas a seguir encontram-se atualmente disponíveis pelo Sistema Único de 
Saúde (SUS).

ESCLEROSE MÚLTIPLA DE BAIXA E MODERADA ATIVIDADE

A. 1ª linha

Interferon-beta 1a (30 µg/1x semana, via intramuscular OU 22 µg/3x semana, via sub-
cutânea);

Interferon-beta 1b (0,25 mg em dias alternados, via subcutânea);

Acetato de Glatiramer (20 mg/1x ao dia, via subcutânea);

Teriflunomida (14 mg/1x ao dia, via oral).
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B. 2ª linha

Fingolimode (0,5 mg/1x ao dia, via oral oral).

C. 3ª linha

Natalizumabe (300 mg, a cada 4 semanas, via endovenosa).

 

ESCLEROSE MÚLTIPLA DE ALTA ATIVIDADE

A. 1ª linha

Natalizumabe (300 mg, a cada 4 semanas, via endovenosa).

B. 2ª linha

Alentuzumabe (12 mg/dia, via endovenosa)

Em gestantes e puérperas, as DMCD devem ser evitadas, sendo seu uso pautado no 
risco e benefício. Pela Food, Drugs and Administration (FDA), as drogas possíveis são: Gla-
tiramer (classe B) e Interferon-beta (classe C).

Por fim, a dor neuropática no paciente com EM é muito prevalente. O uso de antide-
pressivos tricíclicos ou inibidores seletivos de recaptação de serotonina, anticonvulsivantes 
e opioides deve ser estimulado, de modo que tais drogas apresentam boa validação no 
manejo de dor crônica.

7.2 Neuromielite Óptica
A neuromielite óptica tem seu tratamento baseado em dois pilares essenciais: fase de 

ataque e fase de manutenção. A primeira é conduzida de maneira semelhante em ambas 
as situações sorológicas possíveis. Todavia, a última fase dependerá da presença do gene 
AQP4 IgG positivo ou negativo.

O manejo das crises dessas doenças inicialmente consiste na administração de corti-
coide em altas doses e em via endovenosa, sendo a metilprednisolona 1 grama/dia, por 3 a 
5 dias, a droga eleita como maior eficácia. Após, trocar para esquema oral com metilpred-
nisolona de baixa dose por cerca de 3 a 6 meses, sendo que tal mudança possui conside-
rável impacto na prevenção de novos surtos. Em casos de mielite severa ou de resposta in-
suficiente ao corticoide de alta dose, a plasmaférese deve ser instituída de maneira isolada 
ou em associação com a metilprednisolona endovenosa.

Após a fase de ataque, o tratamento de longa duração e de manutenção deve ser 
instituído. Na NMO, caso o paciente apresente positividade para AQP4 IgG, o início da fase 
de manutenção será logo após o primeiro ataque do corticoide, de modo que as drogas 
de escolha são os imunobiológicos: rituximabe, eculizumabe, ravulizumabe, satralizumabe 
ou inebilizumabe. Corticoide, azatioprina e micofenolato de mofetil podem ser utilizados 
como segunda linha, porém com menor eficácia quando comparados aos biológicos. No 
entanto, caso o paciente apresente AQP4 IgG negativo, o início da fase de manutenção 
será após dois ataques com o corticoide endovenoso, e as drogas de escolha são rituxi-
mabe, azatioprina ou micofenolato de mofetil.
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8. PROGNÓSTICO
O prognóstico das doenças desmielinizantes depende diretamente da instituição 

precoce e adequada do tratamento imunossupressor e imunomodulador. Na EM, o prog-
nóstico depende do tempo transcorrido desde o início dos sintomas e da instituição da 
terapia, sendo que em muitas ocasiões os pacientes permanecem anos sendo acometidos 
pela doença sem o diagnóstico correto. Quando instituído em tempo hábil, o prognóstico 
dos pacientes tende a ser favorável, com limitações reduzidas da sua qualidade de vida e 
das capacidades funcionais. Apesar disso, o conceito de EM fumegante ainda necessita de 
mais estudos e terapêuticas para um melhor controle da doença não associada às crises. 
Na NMO, apenas uma pequena parcela dos pacientes possui bom prognóstico, sendo que 
a maioria desenvolve déficits neurológicos precocemente.
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1. DEFINIÇÃO/EPIDEMIOLOGIA 
As neuropatias periféricas (NP) representam uma das principais razões para consul-

tas neurológicas em todo o mundo. Estima-se que entre 2 a 4% da população manifesta 
sinais e sintomas indicativos de comprometimento do sistema nervoso periférico (SNP), 
com uma prevalência ainda mais elevada em idosos, atingindo cerca de 8%. As NP surgem 
devido ao envolvimento de estruturas localizadas além da pia-máter da medula espinhal e 
do tronco encefálico, excluindo-se o nervo óptico, que é uma extensão do sistema nervoso 
central. Essa distinção é crucial para diferenciar as NP das neuropatias, as quais resultam 
de lesões nos corpos celulares dos neurônios motores (doenças do neurônio motor) ou 
sensitivos (ganglionopatias). O comprometimento do SNP pode desencadear uma ampla 
gama de manifestações clínicas e alterações no exame neurológico. As NP podem se ma-
nifestar de formas diversas, apresentando variações na progressão temporal e na resposta 
ao tratamento. Esses aspectos são fundamentais para o processo de diagnóstico etiológi-
co, guiando o raciocínio clínico do profissional de saúde.

Esta condição possui uma maior prevalência em certos grupos, tais como idosos, dia-
béticos descompensados, profissionais que realizam movimentos repetitivos, portadores 
de HIV, pacientes em tratamento contra o câncer, pacientes com síndrome metabólica 
(colesterol alto, obesidade e pressão alta), e aqueles com deficiência de vitamina B, uma 
vez que isso afeta a comunicação dos nervos.

Os nervos periféricos têm a função de transmitir informações das regiões periféricas 
do corpo para o sistema nervoso central (SNC). Quando uma pessoa possui uma neuropa-
tia periférica, essa comunicação é prejudicada, o que resulta em uma variedade de sinto-
mas dependendo do nervo acometido. Posteriormente, neste capítulo, será abordado a 
neuropatia periférica por consequência de etiologias distintas, sendo elas a Diabetes Melli-
tus e a Síndrome do Túnel do Carpo.

1.1 Neuropatia diabética
A Diabetes Mellitus (DM) é considerada uma das causas mais comuns de neuropatia 

periférica, mostrando uma prevalência de até 66% em pacientes diabéticos. Contudo, ape-
nas 10% a 15% dos pacientes com neuropatia diabética são neurologicamente sintomáti-
cos, por conta da comum disfunção motora, sensorial ou autonômica desta condição. Em 
contrapartida, cerca de 11% a 26% apresentam limitações por dor neuropática. 

A neuropatia periférica (NP) crônica associada à DM é um processo patológico insi-
dioso e progressivo, no qual a gravidade não reflete diretamente nos sinais e sintomas 
apresentados pelos pacientes. A NP é o agente causal que dá início a muitos outros pro-
cessos fisiopatológicos, que podem resultar em úlceras e amputações. Além disso, ela tem 
como sintomatologias características parestesia dolorosa, ataxia sensorial e deformidade 
de Charcot.

A neuropatia diabética pode se manifestar de várias maneiras, sendo a forma mais 
comum a neuropatia periférica sensório-motora crônica, dependente do comprimento, 
complicação tardia do diabetes mal controlado. Por esse motivo, pacientes que apresen-
tam sinais ou sintomas de neuropatia periférica devem ser avaliados para DM por meio de 
medições de glicemia em jejum e/ou hemoglobina glicada. A detecção precoce e a iden-
tificação do processo neuropático oferecem uma oportunidade crucial para os pacientes 
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diabéticos, permitindo que busquem ativamente o controle glicêmico e implementem 
cuidados em prol de evitar complicações mais severas nas extremidades dos membros, 
evidenciando os pés.

Um amplo espectro de mecanismos desempenha um papel no desenvolvimento da 
neuropatia diabética, incluindo fatores metabólicos, vasculares, autoimunes, bem como 
deficiências neuro-hormonais e fatores de crescimento. No entanto, a hiperglicemia per-
sistente emerge como o principal fator causal com base na hipótese metabólica. A persis-
tente elevação dos níveis de glicose resulta no acúmulo de produtos metabólicos da via 
dos polióis (como sorbitol e frutose) nos nervos, provocando danos por meio de um meca-
nismo ainda não totalmente compreendido.

1.2 Síndrome do Túnel do Carpo
A síndrome do túnel do carpo (STC) é a neuropatia periférica mais prevalente, resul-

tante da compressão do nervo mediano no punho. Ela ocorre com maior frequência em 
adultos entre 30 e 60 anos, sendo de 4 a 5 vezes mais prevalente no sexo feminino. A STC 
tem como manifestações clínicas parestesias dolorosas e/ou dor em queimação na me-
tade lateral da mão, principalmente nos dedos polegar, indicador, médio e face radial do 
dedo anular. Essa dor pode ser de natureza aguda ou crônica e pode afetar a mão domi-
nante, não dominante ou ambas. Muitas vezes, os sintomas despertam o paciente durante 
a noite e podem irradiar proximalmente para o braço e ombro.

 A patogênese da STC envolve o aprisionamento do nervo mediano pela diminuição 
do tamanho do túnel ou ao aumento do diâmetro das estruturas presentes, como tenos-
sinovites dos tendões flexores. Com isso, ocorre um bloqueio temporário na condução das 
grandes fibras nervosas mielinizadas, resultando em dormência e desconforto na mão afe-
tada. Caso haja a persistência dessa compressão, pode ocorrer morte axonal e dor devido a 
alterações isquêmicas. Além disso, a STC é influenciada por fatores intrínsecos, como peso 
corporal, condições reumatológicas e endócrinas e predisposição genética, bem como por 
fatores extrínsecos, como atividade ocupacional e fraturas

2. FATORES DE RISCO
2.1 Neuropatia Periférica Diabética 

•	 Longo tempo de doença (50% de prevalência de neuropatia periférica diabética 
em pacientes com 25 ou mais anos de DM) 

•	 Idade avançada (44% de prevalência em indivíduos diabéticos na oitava década de 
vida) 

•	 Ser portador de DM tipo 2 (prevalência 3,25 vezes maior em diabéticos tipo 2 com-
parado a diabéticos tipo 1) 

•	 Níveis elevados de hemoglobina glicada 

•	 Hipertensão arterial sistêmica associada  
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2.2 Síndrome do Túnel do Carpo
•	 Sexo feminino 

•	 História familiar positiva

•	 Idade avançada 

•	 Gravidez 

•	 Diabetes Mellitus 

•	 Hipotireoidismo 

•	 Trauma local

•	 Atividades ocupacionais repetitivas

3. FISIOPATOLOGIA
3.1 Neuropatia Periférica Diabética

A fisiopatologia da neuropatia periférica diabética é definida por alterações metabó-
licas, vasculares e de reparo das fibras sensoriais e autonômicas distais. Os danos às estru-
turas acometidas são definitivos e, progressivamente, evoluem para perda sensorial.

Para fornecer energia aos neurônios sensoriais, cujos axônios são dezenas de milha-
res de vezes mais longos do que seus corpos celulares, as mitocôndrias precisam se mo-
ver continuamente ao longo das células nervosas por grandes distâncias. No entanto, na 
neuropatia diabética periférica, várias vias metabólicas sofrem alterações que convergem 
e resultam em danos mitocondriais. Como resultado, a capacidade dessas organelas de 
produzir energia é comprometida, afetando também o tráfego intracelular mitocondrial. 
Esse fenômeno é responsável pela característica perda sensorial distal para proximal da 
neuropatia periférica diabética: inicia nas extremidades dos membros e se propaga em 
direção axial. 

Em termos vasculares, observa-se um processo contínuo de espessamento das pare-
des dos vasos sanguíneos endoneurais, o que pode eventualmente levar à completa obs-
trução dessas estruturas. Esses fatores isquêmicos são intrinsecamente ligados à disfunção 
endotelial característica do diabetes, que por sua vez está associada à perda da capacida-
de de vasodilatação e ao aumento da vasoconstrição, fenômenos também encontrados na 
complexa fisiopatologia dessa doença metabólica. 

Há também comprometimento da capacidade de reparação neural na diabetes. Ade-
mais, há significativa redução de peptídeos neurotróficos, que exercem funções funda-
mentais de regeneração, reparo e sustentação tônica dos nervos no diabetes, como o fator 
de crescimento neural (NGF), neurotrofina-3 (NTF3), fatores de crescimento semelhante à 
insulina (IGF), fator de crescimento endotelial vascular (VEGF) e fator neurotrófico deriva-
do do cérebro (BDNF). 

3.2 Síndrome do Túnel do Carpo
A fisiopatologia da STC é multifatorial e resulta no aumento pressórico do canal intra-

carpal, cuja etiologia ainda não é completamente elucidada. Evidências sugerem que os 
principais fatores contribuintes para o surgimento dessa hipertensão são a compressão 
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anatômica somada à inflamação local. 

A compressão anatômica do nervo mediano pode ser secundária a um túnel do carpo 
reduzido por variação anatômica ou por aumento de volume de outras estruturas contidas 
nesse espaço, como expansão de qualquer um dos nove tendões flexores, presença de fi-
brose no tecido subsinovial que envolve esses tendões, lesões de massa de natureza císti-
ca e/ou neoplásica, artéria mediana persistente, condições edematosas e/ou inflamatórias 
locais ou sistêmicas. O componente inflamatório é composto, principalmente, pelo edema 
endoneural secundário à congestão venosa causada pela compressão no túnel. 

Nesse sentido, sabe-se que a elevação pressórica dentro do túnel do carpo pode lesar 
diretamente o nervo mediano e/ou comprimir os vasos sanguíneos perineurais do mesmo, 
resultando em importante isquemia neural. Todo esse processo resulta nos sintomas su-
pracitados e na alta incidência de dor.

4. QUADRO CLÍNICO
4.1 Neuropatia Periférica Diabética

A neuropatia periférica diabética é uma condição causada pela lesão dos nervos peri-
féricos devido aos níveis elevados de glicose no sangue ao longo do tempo, o que significa 
uma diabetes descompensada. O quadro clínico desta condição pode variar de indivíduo 
para indivíduo.

No quadro clínico típico da neuropatia periférica diabética, os sintomas cursam com 
parestesia, queimação, e dor nas extremidades, especialmente nos pés, mas também po-
dem vir a afetar as mãos. Também pode haver perda de sensibilidade ao toque, tempera-
tura e dor. Por conta dessa falta de sensibilidade, ocorre um aumento do risco de feridas 
não cicatrizarem adequadamente, levando a úlceras e infecções. A fraqueza muscular e a 
dificuldade de coordenação também são comuns em casos mais avançados.

Entretanto, existem alguns outros quadros clínicos atípicos para esta condição, de 
modo que o paciente pode vir a apresentar dor intensa e lancinante, hipersensibilidade 
ao toque e dor neuropática que piora à noite. Alguns pacientes podem ainda manifestar 
sintomas como problemas gastrointestinais, dificuldade em controlar a pressão arterial, 
tonturas e incapacidade de regular a temperatura corporal, apesar de estes últimos serem 
consideravelmente mais raros.

É importante ressaltar que a neuropatia periférica diabética pode ser assintomática 
em seus estágios iniciais, o que ressalta a importância do monitoramento regular da função 
nervosa em pacientes diabéticos.

Em resumo, o quadro clínico da neuropatia periférica diabética pode variar de pacien-
te para paciente, apresentando sintomas típicos e atípicos que impactam significativa-
mente na qualidade de vida. O manejo adequado dessa condição requer uma abordagem 
multidisciplinar e individualizada, visando controlar os sintomas, prevenir complicações e 
melhorar a qualidade de vida dos pacientes afetados. 

4.2 Síndrome do Túnel do Carpo
A Síndrome do Túnel do Carpo é uma condição comum que afeta o nervo mediano no 

punho, e sua sintomatologia decorre disso, cursando com sintomas como dor, parestesia 
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e fraqueza na mão e no braço. O quadro clínico desta condição pode variar de acordo com 
a gravidade e a duração da compressão do nervo.

No quadro clínico mais comum da STC, os pacientes geralmente apresentam pares-
tesia, dor na mão, especialmente no polegar e nos dedos indicador e médio. Esses sinto-
mas podem piorar à noite ou durante atividades que envolvem flexão repetitiva do punho 
ou dos dedos, como digitar em um teclado ou segurar um telefone. A fraqueza na mão 
e a dificuldade em segurar objetos também são comuns, devido à compressão do nervo 
mediano.

Porém, existem também alguns sintomas não tão comuns nessa síndrome, como dor 
irradiada para o braço, ombro ou pescoço, sensações de queimação na mão, sensibilidade 
alterada ao calor e ao frio, e até mesmo atrofia muscular na base do polegar pela fraque-
za persistente. Em casos mais graves, a compressão do nervo mediano pode levar a uma 
perda de destreza e coordenação fina dos movimentos da mão de maneira permanente.

Com isso, tendo em vista a ampla possibilidade de sintomas, esta síndrome é capaz 
de promover uma piora considerável da qualidade de vida dos pacientes afetados.

5. DIAGNÓSTICO 
5.1 Neuropatia Periférica Diabética

O processo de realização do diagnóstico de uma neuropatia diabética requer uma 
abordagem integral ao paciente. Sendo assim, inicialmente é realizada uma anamnese 
com ampla abrangência das características dos sintomas, como dor, formigamento, quei-
mação, dormência ou fraqueza nas extremidades. Além disso, o médico investigará o his-
tórico médico do paciente, incluindo o tempo de evolução do diabetes, o controle glicêmi-
co e a presença de outras complicações diabéticas.

 Tendo sido feita uma anamnese bem feita, o médico deverá prosseguir para o exame 
físico. Esta é uma etapa fundamental no diagnóstico, na qual é avaliada a sensibilidade 
ao toque, temperatura e dor em áreas específicas, bem como a força muscular, reflexos 
e coordenação dos movimentos. O teste de monofilamento, que avalia a sensibilidade ao 
toque nos pés, também pode ser realizado para detectar a presença de neuropatia perifé-
rica.

Posteriormente, o médico pode vir a solicitar propedêutica laboratorial para o ajudá-
-lo nesse processo, como testes de condução nervosa (por exemplo, eletroneuromiogra-
fia), que avaliam a velocidade de condução dos impulsos elétricos nos nervos periféricos e 
identificam possíveis lesões nervosas. Outros exames, como a dosagem de glicose no san-
gue e a hemoglobina glicada (HbA1c), são importantes para avaliar o controle glicêmico do 
paciente e monitorar a progressão da neuropatia diabética ao longo do tempo.

Os exames de imagem, por sua vez, não são necessários para o diagnóstico da neu-
ropatia diabética propriamente dita, mas podem auxiliar na exclusão de outras causas de 
neuropatias que não sejam a diabética.

Portanto, o diagnóstico para essa condição se dá por uma somatória de anamnese 
consistente, exame físico compatível e pela exclusão de outras causas possíveis que este-
jam causando os sintomas do paciente.
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5.2 Síndrome do Túnel do Carpo
A Síndrome do Túnel do Carpo pode ser diagnosticada por qualquer médico assisten-

te, desde que ele realize uma abordagem cuidadosa e sistemática, envolvendo um conjun-
to de anamnese, exame físico e exames complementares.

Em um primeiro momento, o médico realiza uma anamnese detalhada, buscando 
informações sobre os sintomas apresentados pelo paciente, como dor, formigamento ou 
dormência na mão, especialmente nos dedos polegar, indicador e médio, caracterizando 
também intensidade e duração destes. O médico também investiga fatores de risco, como 
atividades que envolvam movimentos repetitivos do punho, histórico de lesões no punho, 
presença de condições médicas como artrite reumatoide, diabetes e gravidez.

Feita a anamnese, o médico deve, então, prosseguir para o exame físico, o qual avalia 
a sensibilidade ao toque, a força muscular, os reflexos e a presença de sinais específicos, 
como a positividade do teste de Tinel e de Phalen. O teste de Tinel envolve a percussão 
suave sobre o nervo mediano no punho para induzir o formigamento na mão, enquanto 
o teste de Phalen consiste em manter o punho em flexão máxima por um período para 
reproduzir os sintomas da STC.

Feitas estas duas etapas, o médico assistente pode ainda solicitar exames comple-
mentares como testes de condução nervosa, como a eletroneuromiografia, para avaliar a 
velocidade de condução dos impulsos elétricos no nervo mediano e confirmar o diagnós-
tico de compressão do nervo no túnel do carpo. Por fim, exames de imagem, como ultras-
sonografia ou ressonância magnética, também podem ser úteis para avaliar a estrutura 
do túnel do carpo e excluir outras condições que possam estar causando os sintomas do 
paciente.

6. TRATAMENTO
6.1 Neuropatia Periférica Diabética 

O tratamento da Neuropatia Diabética leva em consideração 3 princípios, sendo eles: 

Tratamento de base: Tem como objetivo interferir na história natural da doença. Uma 
vez estabelecida, a Neuropatia diabética, geralmente é irreversível e o seu manejo visa 
retardar a progressão e prevenir as complicações, como: insônia, depressão, úlceras de pé 
diabético, artropatia de Charcot e quedas. Devemos então abordar, o controle glicêmico e 
o risco cardiovascular controle da hipertensão arterial, da albuminúria, dos lípides, do peso, 
etilismo e tabagismo.

Tratamento restaurador: Tem como o objetivo restaurar a função neural e a funciona-
lidade do paciente. O tratamento compreende exercícios específicos na fisioterapia, ácido 
alfa-lipóico e caso haja carência, vitamina D e B12. 

Tratamento sintomático: tem como objetivo o controle da dor neuropática. Há 3 níveis 
de evidência farmacológica:

Drogas de primeira linha com eficácia estabelecida e bom equilíbrio entre risco-bene-
fício. Há três drogas neste grupo: antidepressivos tricíclicos (AC) (imipramina, nortriptilina 
e amitriptilina); antidepressivos duais (AD) (duloxetina e venlafaxina) e anticonvulsivantes 
(AC) (gabapentina).

Drogas de segunda linha, com eficácia, mas com desproporção entre risco e custo-
-benefício. Há duas terapias neste grupo: pregabalina e a associação de um AD e um AC.



Capítulo 8

111Editora Pascal

Terapia de terceira linha com eficácia possível ou provável. Neste grupo há três tipos 
de terapias consideradas adjuvantes ou complementares para o tratamento da NPDD: es-
timulação da medula espinhal (EME), acupuntura (ou eletroacupuntura) e a terapia tópica.

6.2 Síndrome do Túnel do Carpo 
Indivíduos com sintomas leves da síndrome do túnel cubital podem necessitar de 

fisioterapia e ter que adotar o uso de uma tala, durante a noite, para evitar hiperflexão do 
cotovelo e evitar pressionar a região. Durante o dia, o uso de uma almofada de cotovelo 
pode ser benéfico.

 Para aqueles que não respondem ao tratamento com talas, geralmente casos mais 
graves de compressão nervosa, a cirurgia pode ser uma opção vantajosa. Nessas situações, 
o procedimento cirúrgico visa aliviar a pressão sobre o nervo afetado, consequentemente 
melhorando os sintomas.

Portanto, é possível dividir em tratamentos não cirúrgicos e cirúrgicos: 

1. Tratamentos não cirúrgicos:
A imobilização com órtese é uma opção terapêutica que visa aliviar os sintomas da 

Síndrome do Túnel do Carpo, proporcionando suporte e estabilidade ao punho durante o 
repouso. Além disso, a modificação das medidas mecânicas e ergonômicas busca reduzir 
a pressão no túnel do carpo por meio de ajustes no ambiente de trabalho e nas atividades 
diárias. O tratamento médico primário, que inclui repouso, fisioterapia e uso de anti-infla-
matórios, é fundamental para controlar os sintomas e retardar a progressão da doença. A 
injeção de corticoide local pode ser uma opção eficaz para alívio temporário dos sintomas 
e pode influenciar no prognóstico do tratamento cirúrgico.

2. Tratamentos cirúrgicos:
A cirurgia a céu aberto é indicada em casos de compressão sem sinal deficitário, vi-

sando a liberação do nervo mediano e a redução da pressão no túnel do carpo. Por outro 
lado, a cirurgia endoscópica ou miniopen é reservada para formas mais avançadas e re-
sistentes ao tratamento conservador, permitindo uma abordagem menos invasiva com 
resultados satisfatórios. Em situações de STC aguda ou não traumática, a cirurgia urgente 
pode ser necessária para prevenir complicações e restaurar a função da mão. Cada técnica 
cirúrgica tem suas indicações específicas, com o objetivo de aliviar a compressão do nervo 
mediano e melhorar a qualidade de vida dos pacientes afetados pela STC.

7. PROGNÓSTICO
7.1 Neuropatia Periférica Diabética 

O prognóstico da Neuropatia Diabética pode variar dependendo de vários fatores, 
como controle glicêmico, idade do paciente, gravidade da neuropatia e quaisquer condi-
ções médicas subjacentes. A avaliação do prognóstico geralmente envolve monitoramen-
to regular dos sintomas, exames neurológicos, testes de função nervosa e avaliação da 
progressão da neuropatia. Em termos gerais, um bom controle da glicemia e o tratamento 
adequado dos sintomas podem ajudar a retardar a progressão da neuropatia e melhorar a 
qualidade de vida do paciente. No entanto, em alguns casos, a neuropatia pode progredir 
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e causar complicações graves, como úlceras nos pés e amputações. É importante que os 
pacientes com neuropatia diabética recebam um acompanhamento médico regular para 
gerenciar seus sintomas e reduzir o risco de complicações.

7.2. Síndrome do Túnel do Carpo 
A síndrome do túnel do carpo pode avançar gradualmente, resultando em danos irre-

versíveis ao nervo mediano e em uma possível incapacidade permanente da mão. 

Com isso, é importante analisar a eficácia do tratamento conservador e cirúrgico e 
indicar a melhor opção para o paciente. No entanto, a eficácia do tratamento que utiliza 
apenas da fisioterapia e da órtese na prevenção da progressão da STC ainda é objeto de 
debate. Já o prognóstico após a cirurgia de liberação do nervo mediano no canal do carpo 
varia de acordo com o grau de compressão nervosa. Em casos de compressão leve a mo-
derada, em que os sintomas são predominantemente sensoriais, a recuperação costuma 
ser completa e imediata. À medida que a compressão avança e afeta a função motora, a 
recuperação é mais lenta e muitas vezes incompleta, especialmente se houver perda axo-
nal prévia.
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1. INTRODUÇÃO
O traumatismo cranioencefálico (TCE) é, por definição, uma lesão física, causada por 

transmissão de forças externas ao crânio, que pode resultar em lesões anatômicas e no 
comprometimento funcional local e encefálico. Essa patologia pode ocorrer devido a um 
forte impacto na região da cabeça que por sua vez, acarreta movimentos anômalos da 
massa encefálica dentro da calota craniana, colidindo bruscamente com suas estruturas 
internas. Essas forças, ocasionam dois tipos de lesões: as primárias e as secundárias: As 
lesões primárias, são aquelas que ocorrem pelo mecanismo do trauma e agem nos neurô-
nios, vasos sanguíneos e demais células locais. Já as lesões secundárias acontecem pos-
teriormente e são derivadas dos processos bioquímicos decorrentes das lesões primárias. 

Além disso, como se trata de traumas com alta dissipação energética, em algumas 
ocasiões pode ser observada a presença de lesões de coluna vertebral, medula espinhal, 
cone medular ou cauda equina. Esse tipo de patologia é chamado de traumatismo raqui-
medular (TRM) e pode causar danos neurológicos temporários ou permanentes a depen-
der de sua extensão, principalmente no que diz respeito à motricidade e à sensibilidade 
de membros. 

Desse modo, é possível afirmar que se trata de uma patologia com relevante morbi-
mortalidade em âmbito mundial, principalmente pelo fato da maioria das lesões serem 
irreversíveis e causarem danos irreparáveis na qualidade de vida dos pacientes. Assim, é 
preciso reforçar a importância de um bom atendimento inicial, principalmente por grande 
parte desses pacientes encontrarem-se politraumatizados, inconscientes e com diversas 
afecções em concomitância, de modo a dificultar um diagnóstico preciso em um primeiro 
momento. 

2. EPIDEMIOLOGIA
A epidemiologia do TCE e do TRM está diretamente ligada aos fatores socioeconômi-

cos dos países analisados. Em nações em desenvolvimento, como o Brasil, onde acidentes 
automobilísticos e altas taxas de violência são mais comuns, a prevalência dessas lesões é 
maior, especialmente em pacientes jovens.

Já em países mais desenvolvidos, com população predominantemente idosa, as que-
das são a causa mais comum, especialmente em pessoas acima de 60 anos. Segundo da-
dos da OMS, quase 90% das mortes por trauma ocorrem em países de baixa e média ren-
da, onde vive a maior porção da população mundial. O TCE é responsável por um grande 
número de mortes, representando um terço da metade desses casos. No Brasil, dados 
do DATASUS mostram aproximadamente 1 milhão de internações por TCE nos últimos 10 
anos, sendo a mortalidade de 9,51%. A região sudeste apresentou maior incidência, sendo 
a faixa etária mais acometida entre 20 e 39 anos. 

Deve-se considerar que os meios de pesquisa, obtenção de dados, atendimento ini-
cial e manejo dos pacientes acometidos são específicos de cada região devido os padrões 
demográficos, epidemiológicos, sociais, políticos, públicos, protocolares de cada local, in-
terferindo diretamente nos resultados apresentados.
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3. FATORES DE RISCO E CAUSAS
Geralmente, os TCE`s e TRM`s são decorrentes de acidentes da mesma característica, 

sendo a coluna cervical mais suscetível ao trauma. Portanto, ambos os fatores de risco 
estão diretamente associados a acontecimentos previstos ou não. Para que se reduzam 
as ocorrências do TCE e TRM, é de fundamental importância a adesão de medidas de 
prevenção, como o uso de equipamentos de segurança adequados (capacetes, cintos de 
segurança, EPIs em trabalhos em altura etc.), prática segura de esportes e atividades, aten-
ção no trânsito e conscientização sobre os devidos riscos.

Os principais fatores de risco associados a TCE incluem: acidentes de trânsito, consi-
derados de alto impacto; quedas, principalmente em crianças e idosos; violência, agres-
sões físicas, ferimentos por armas de fogo e espancamento; atividades esportivas, esportes 
radicais ou de contato e atividades de risco ou recreativas; lesões ocupacionais; profissões 
que oferecem risco, como construção civil ou trabalhos em altura; TCE prévio, que aumen-
ta a probabilidade de ocorrência de novas lesões na cabeça por questões ambientais.   

Já os principais fatores de risco associados a TRM incluem também acidentes de trân-
sito, colisões de alta energia entre veículos; quedas de grandes alturas ou em superfícies 
duras aumentam o risco de lesões na medula espinhal, principalmente em idosos; mergu-
lho em águas rasas, mais prevalente em indivíduos do sexo masculino, frequentemente 
associado ao uso de álcool; violência; agressões físicas, ferimentos por armas de fogo, esfa-
queamento e espancamento; atividades esportivas, esportes radicais ou de contato e ati-
vidades de risco ou recreativas, lesões ocupacionais; trabalhos que envolvem manipulação 
de cargas pesadas, trabalhos em altura e ambientes de risco; idade avançada, já que idosos 
têm maior fragilidade óssea, sendo mais suscetíveis a lesões raquimedulares; doenças pré-
vias; condições médicas como osteoporose, artrite ou câncer ósseo que podem aumentar 
o risco de lesões na medula espinhal; alcoolismo e uso de drogas, sendo que o consumo 
excessivo dessas substâncias  aumenta a probabilidade de envolvimento em situações de 
risco que possam resultar em TRM.

4. FISIOPATOLOGIA DA LESÃO ENCEFÁLICA TRAUMÁTICA
As lesões cerebrais traumáticas mais comuns (Tabela 1) podem desencadear uma sé-

rie de eventos que afetam diretamente a função cerebral, como o edema cerebral e a dimi-
nuição do fluxo sanguíneo no encéfalo, resultando em aumento da pressão intracraniana 
(PIC). Isso pode levar a complicações graves, como isquemia (se a Pressão de Perfusão 
Cerebral < 50 mmHg) e sequelas de curto ou longo prazo, incluindo morte encefálica. Em 
pacientes com traumatismo múltiplo, as lesões no hipotálamo podem provocar distúrbios 
hemodinâmicos perigosos, como lesões de órgãos internos, depleção de líquidos, desequi-
líbrio eletrolíticos, coagulopatia, hipertensão e anemia por perda sanguínea. O reconheci-
mento precoce e o tratamento adequado são essenciais para evitar desfechos fatais. As 
lesões no hipotálamo podem levar a alterações significativas no funcionamento cardíaco 
e renal, afetando o eixo hipotálamo - hipófise-adrenal e causando instabilidade hemodinâ-
mica e suas complicações. 
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Tabela 1. Tipos de TCE

Fonte: Manual MSD (2023) - Tipos comuns de trauma cranioencefálico 

4.1 Composição patológica do Trauma Cranioencefálico
Para facilitar o entendimento, a fisiopatologia do TCE pode ser desmembrada nos 

seguintes itens: 

4.1.1 Mecanismos de morte celular
A morte celular pode ocorrer de duas formas diferentes: apoptose, um processo pro-

gramado que não causa inflamação, e necrose, que é caracterizada por falha energética e 
inflamação intensa. A necrose é desencadeada por excitotoxicidade e estresse oxidativo, 
resultando em danos celulares. Compreender esses mecanismos é crucial para desenvol-
ver terapias para o TCE.

4.1.2 Mecanismos de TCE
Lesões cerebrais decorrentes de TCE apresentam duas classificações distintas: difu-

sas e focais, podendo ocorrer de forma combinada em um paciente, sendo um tipo pre-
dominante.

Lesões difusas: Ocorrem devido à rotação do encéfalo na caixa craniana, resultando 
em disfunções em diferentes áreas cerebrais. A concussão cerebral é leve ou moderada, 
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enquanto a Lesão Axonal Difusa (LAD) apresenta perda de consciência por mais de seis 
horas. A tumefação cerebral é causada por distúrbios na permeabilidade da membrana 
celular. As classificações do Traumatic Coma Data Bank da Brain Trauma Foundation ana-
lisam achados na tomografia para definir a gravidade das lesões.

Lesões focais: Apresentadas como hematomas ou áreas isquêmicas delimitadas, afe-
tam apenas uma região do encéfalo, preservando as propriedades teciduais e vasculares 
do restante do cérebro. Fraturas cranianas resultam de traumas de baixa energia cinética. 
Hematomas extradurais, geralmente relacionados a fraturas, podem causar danos cere-
brais severos. Contusões cerebrais, por sua vez, podem ser causadas por agressão direta 
ou movimento do encéfalo, sendo comuns nas regiões frontal e temporal em traumas 
fechados.

4.1.3 Mecanismos de lesão cerebral após o TCE
Complicações secundárias de um trauma inicial, como falta de oxigênio, desequilí-

brios metabólicos e pressão intracraniana elevada, podem afetar a sobrevivência das cé-
lulas cerebrais após um TCE. A PIC elevada pode causar danos irreversíveis, dificultando 
a recuperação. Diferentes tipos de edema cerebral podem surgir devido a alterações na 
barreira hematoencefálica. Manter o fluxo sanguíneo cerebral constante é essencial para 
prevenir complicações graves.

4.2 Tipos de Lesões Encefálicas Traumáticas 
4.2.1 Lesões primárias

As lesões cerebrais traumáticas imediatas podem ocorrer após traumas como tiros 
ou facadas na cabeça, causando impacto direto no cérebro. Traumas fechados também 
podem provocar lesões ao romper vasos sanguíneos conectados à membrana dural, resul-
tando em danos ao tecido cerebral. A região central do cérebro, pela sua maior estabilida-
de, possui menos movimento em comparação com regiões periféricas como o cerebelo. 
Essa diferença de mobilidade pode provocar estiramento de axônios e vasos sanguíneos 
cerebrais, levando a problemas temporários ou até mesmo à ruptura dessas estruturas. 

4.2.2 Lesões secundárias
As complicações pós-acidente surgem de agressões que comprometem as células 

cerebrais não afetadas, como pressão arterial baixa, desequilíbrios metabólicos e infec-
ciosos, presença de substâncias neurotóxicas, entre outros fatores. Todos eles contribuem 
para danos secundários no cérebro, prejudicando a sobrevivência das células afetadas.

4.2.3 Lesões abertas
Envolvem penetração do couro cabeludo e crânio (e, normalmente, de meninges e 

tecido cerebral subjacente). Elas normalmente são causadas por balas ou objetos pontu-
dos, porém a fratura craniana com laceração no revestimento devido à força direta tam-
bém é considerada lesão aberta.
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4.2.4 Lesões cranianas fechadas
Lesões cerebrais traumáticas geralmente acontecem devido a golpes na cabeça, ace-

leração e desaceleração bruscas do cérebro. Os tecidos no local do impacto, no polo opos-
to ou de forma difusa podem ser afetados, especialmente os lóbulos frontal e temporal. 
Essas lesões podem ser causadas por forças de aceleração e desaceleração sem necessa-
riamente envolver o impacto do crânio. Axônios e vasos sanguíneos podem ser cortados, 
resultando em lesões difusas. Hematomas e hemorragias também podem ocorrer devido 
à lesão dos vasos sanguíneos. Compreender esses processos é crucial para a análise das 
abordagens terapêuticas e medicamentosas que têm sido aplicadas recentemente.

5. FISIOPATOLOGIA DO TRAUMA RAQUIMEDULAR
5.1 Lesão primária 

Pode ser descrita como a soma do impacto inicial com uma possível compressão sub-
sequente. Está diretamente ligada ao trauma e, uma vez ocorrida, torna-se irreversível. O 
dano direto à medula espinhal acontece devido à transferência de energia cinética e pode 
acontecer por quatro formas básicas: estiramento, laceração, compressão e secção. Essa 
lesão resulta em danos aos axônios, células gliais e vasos sanguíneos, variando de grau par-
cial a completo. A única forma de prevenir a lesão inicial é evitando o trauma, o que por sua 
vez requer políticas de educação e conscientização para reduzir a incidência destas lesões.

5.2 Lesão secundária 
Ocorre após a lesão inicial e envolve vários processos fisiopatológicos simultâneos, 

sendo interligados e reforçados uns aos outros, o que torna difícil determinar qual é o prin-
cipal mecanismo fisiopatológico. Como a lesão secundária ocorre após o trauma inicial, é 
possível tratá-la terapêutica e potencialmente reverter seus efeitos. 

6. QUADRO CLÍNICO
6.1 Traumatismo Craneoencefálico

O paciente que sofre TCE pode apresentar alterações no nível de consciência, de-
sorientação temporoespacial transitória e amnésia, podendo variar de confusão mental 
a perda de consciência prolongada ou transitória que pode evoluir para coma e déficits 
motores cognitivos e comportamentais. A Escala de Coma de Glasgow é uma ferramen-
ta utilizada durante o exame inicial do TCE e é essencial para avaliar a gravidade da lesão 
(Tabela 2). Pontuações de 15 a 13, classificam o TCE como leve; de 12 a 9, como moderado e 
menor ou igual a, como grave.
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Tabela 2. Escala de Coma de Glasgow

Escala de Coma de Glasgow

Resposta Motora Pontos Resposta Verbal Pontos Abertura Ocular Pontos

Obedece  comandos 6 Resposta apropriada 5 Espontânea 4

Localiza dor 5 Confuso 4 Abre ao comando 3

Flexão inespecífica 4 Palavras desconexas 3 Abre a dor 2

Flexão anormal (decorticação) 3 Emite sons 2 Não abre 1

Extensão anormal (descerebra-

ção)
2 Não responde 1

Não movimenta 1

Fonte: Tratado de Neurocirurgia (2016)

6.1.1 Sinais e sintomas de tipos específicos de TCE
Nas fraturas de crânio, os sinais clássicos como o Sinal do Guaxinim (equimose perior-

bitária bilateral, que indica ocorrência de fratura de fossa anterior) e Sinal de Battle (equi-
mose retroauricular, indicando fratura de fossa média) estão presentes, podendo estar as-
sociados a otorragia, otorreia, rinorragia e/ou rinorreia. 

Hematomas epidurais ou extradurais causam perda de consciência seguida por um 
“intervalo lúcido” de 6 a 8 horas, seguido de declínio cognitivo devido ao aumento da PIC. 
Anisocoria pode indicar herniação uncal pela compressão do nervo oculomotor e pode 
estar associada a hemiparesia e alterações nos reflexos, linguagem e pupila. Hematomas 
subdurais agudos levam a coma, lesões focais e posturas patológicas. Já os crônicos são 
mais comuns em idosos após TCE leve. 

Pacientes com hematomas intraparenquimatosos também podem apresentar perda 
de consciência e sinais semelhantes a hematomas epidurais e contusões, podendo ser 
associadas a cefaleia persistente progressiva, déficit focal, como hemiparesia leve, convul-
sões e confusão mental após 3 a 6 semanas após o trauma. Contusões cerebrais resultam 
em déficits neurológicos focais e diminuição progressiva da consciência. A elevação da PIC 
pode levar à tríade de Cushing. A LAD resulta em rebaixamento do nível de consciência, 
coma e sequelas neurológicas graves que podem ser associadas a sinais clássicos de TCE 
por tempo indeterminado. 

6.2 Traumatismo Raquimedular
Após a ocorrência de traumatismos de alta energia, a presença de certos sinais clíni-

cos pode evidenciar a suspeita de trauma medular (Tabela 3). É importante ressaltar que 
em idosos ou indivíduos com distúrbios da coluna vertebral pré-existentes, traumatismos 
de baixa energia também podem ocasionar uma lesão medular.
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Tabela 3. Sinais sugestivos de trauma medular

Sinais sugestivos de trauma medular

Fraqueza ou paralisia de extremidades

Alterações de sensibilidade no tronco ou extremidades

Dificuldade na fala (hipofonia)

Respiração abdominal

Hipotensão ou bradicardia paradoxal

Dor ou deformidade na coluna

Parestesias. Sensação de descarga elétrica.

Ausência de dor na presença de lesões potencialmente dolorosas

Priapismo

Fonte: Adaptado de Vazquez et al. (2017)

Os sinais clínicos de lesão medular total incluem perda de movimento e sensibili-
dade abaixo do nível da lesão, choque neurogênico, retenção urinária e íleo paralítico. O 
choque neurogênico corresponde a ininterrupção da inervação simpática, levando a gerar 
vasodilatação, bradicardia e hipotensão. O choque medular causa ausência de reflexos e 
sensibilidade, e paralisia flácida. É importante considerar um possível TRM em pacientes 
politraumatizados, mesmo com perda de consciência. 

7. DIAGNÓSTICO
7.1 Traumatismo Craneoencefálico

O diagnóstico do TCE é feito a partir de um relato de trauma associado a alteração de 
nível de consciência ou função cerebral. A investigação deve incluir um exame neurológico 
completo, bem como a realização de exames de imagem, como a tomografia computa-
dorizada (TC) de crânio, para identificação e caracterização das lesões. A anamnese deve 
incluir dados sobre o trauma e possíveis sintomas que possam indicar gravidade do trau-
ma, como relação e vômito, crise convulsiva, amnésia e alteração do nível de consciência. 

O exame físico busca principalmente evidências de lesões no crânio, lesões no couro 
cabeludo e fraturas de face. O exame neurológico engloba avaliações como nível de cons-
ciência (determinado pela eletroencefalograma), motricidade, reflexos nervosos e sensi-
bilidade nos dermátomos. A TC de crânio sem contraste deve ser realizada em pacientes 
com ECG < 15 e é considerada o exame de primeira linha para análise e qualificação do TCE, 
determinando a necessidade de cirurgia. Para casos leves, a radiografia do crânio pode ser 
suficiente. A Escala de Marshall (Tabela 4) auxilia na classificação das lesões, permitindo 
uma melhor definição da conduta. 
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Tabela 4. Escala de Marshall

Escala de Marshall

Categoria Achados tomográficos

Lesão tipo I TC sem alterações

Lesão tipo II
Cisternas da base presentes, desvio de linha média entre 0-5mm e/ou 

lesões hiperdensas ≤ 25 mL

Lesão tipo III
Cisternas da base ausentes, desvio de linha média entre 0-5mm e/ou 

lesões hiperdensas ≤ 25 mL

Lesão tipo IV Desvio de linha média > 5mm e/ou lesões hiperdensas ≤ 25 mL

Lesão operada Lesões removidas cirurgicamente

Lesão não operada Lesões > 25ml não removidas cirurgicamente

Fonte: Tratado de Neurocirurgia (2016)

7.1.2 Características tomográficas dos tipos específicos de TCE

As fraturas de crânio são facilmente observa-
das na TC de crânio, podendo ser lineares ou com 
afundamento. Esse exame pode auxiliar também 
na identificação de outras lesões, frequentemen-
te associadas às fraturas.

O hematoma epidural é o sangramento de 
localização externa à dura-máter, sendo limitado 
pelas suturas cranianas. É caracterizado na TC de 
crânio pela presença de hiperdensidade de for-
mato biconvexo. Normalmente, é associada à le-
são da artéria meníngea média (Figura 1).                 

O hematoma subdural agudo representa um 
sangramento localizado na dura-máter, não limi-
tado pelas suturas, sendo caracterizado na TC de 
crânio por hiperdensidade de formato crescente, 
como uma lente côncavo-convexo, em contato 
com a calota craniana (Figura 2).

Os hematomas subdurais crônicos apresen-
tam-se semelhantemente ao subdural agudo, com 
formato côncavo-convexo. No entanto, apresenta característica iso ou hipodensa.

As contusões cerebrais são evidenciadas na TC pelo aparecimento de pequenas áreas 
de lesões heterogêneas, com regiões hipodensas, devido a necrose e edema, e regiões hi-
perdensas, em razão da hemorragia.

As hemorragias intraparenquimatosas mais frequentemente costumam acometer 
regiões profundas cerebrais, mais comumente em região frontal ou temporal. É possível 
observar áreas de hiperdensidade, homogêneas, únicas ou múltiplas, atingindo substân-
cia branca e podendo se estender à superfície cerebral.

A tomografia computadorizada da cabeça nem sempre mostra a lesão axonal difusa, 
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porém, em alguns casos, pequenas hemorragias podem ser vistas. A ressonância magné-
tica é indicada para confirmar a suspeita de LAD.

7.2 Traumatismo Raquimedular 
O diagnóstico clínico das lesões medulares deve incluir o exame neurológico minu-

cioso, realizado após a estabilização inicial do paciente. Devem ser examinadas a sensibili-
dade, função motora, bem como a função esfincteriana e os reflexos superficiais e profun-
dos do paciente.

Para a classificação da lesão, são analisados o nível sensitivo (sensibilidade tátil e dolo-
rosa) e o nível motor (músculos chaves), conforme padronização da American Spine Injury 
Association (ASIA), (Tabela 5).

Em relação à avaliação sensorial, são investigados 28 dermátomos, em cada lado do 
corpo, (C2 a S4-S5). Em cada dermátomo, é avaliado a sensibilidade à dor e a sensibilidade 
tátil superficial, baseado em uma escala de três pontos (0 = ausente; 1 = diminuído; 2 = nor-
mal). A sensibilidade e tônus muscular anal também é testada pelo toque retal e classifica-
da pela presença ou ausência de contração. 

Em relação à avaliação motora, a força muscular é investigada em 5 grupos muscula-
res do membro superior (flexores do cotovelo, extensores do punho, extensor do cotovelo, 
flexor profundo do 3º quirodáctilo e abdutor do dedo mínimo) e em 5 grupos do membro 
inferior (flexores do quadril, extensores do joelho, dorsiflexores do tornozelo, extensor lon-
go do hálux e flexores plantares do tornozelo). A força muscular é graduada de 0 a 5, con-
forme a escala MRC (Medical Research Council). 

Os achados revelam os níveis sensorial, motor e neurológico da lesão medular. O nível 
sensorial é o dermátomo mais caudal com sensibilidade preservada. O nível motor é onde 
a força muscular é pelo menos grau 3, e acima é grau 5. O nível neurológico é onde funções 
motoras e sensoriais estão preservadas bilateralmente

Tabela 5. Classificação da lesão medular ASIA

Classificação da lesão medular ASIA

Categoria Achados

A – Lesão Completa
Ausência de função motora e sensorial estendendo-se até os seg-

mentos sacrais S4-S5

B – Lesão incompleta sensorial
Função sensorial preservada até os segmentos sacrais S4-S5, po-

rém ausência de função motora

C – Lesão incompleta motora

Função motora preservada abaixo do nível neurológico e mais da 

metade dos músculos abaixo do nível neurológico têm grau de for-

ça muscular inferior a 3.

D – Lesão incompleta motora

Função motora preservada abaixo do nível neurológico, e pelo me-

nos metade dos músculos abaixo do nível neurológico têm um 

grau de força muscular 3 ou mais.

E - Normal Função motora e sensorial normal em todos os segmentos.

Fonte: Adaptado de Vazquez et al. (2017)
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7.2.1 Síndromes clínicas medulares
Algumas síndromes específicas podem ser observadas em pacientes com TRM: Sín-

drome medular central é frequente em idosos com lesões ósseas da coluna cervical pré-
-existentes, como estenose e espondilose. Ocorre após lesão por hiperextensão da coluna 
cervical e há perda motora e sensitiva que acomete mais os membros superiores.  A Sín-
drome de Brown-Séquard é mais comum em casos de traumas penetrantes. Ocorre a he-
missecção medular e consequente perda de função motora e sensibilidade proprioceptiva 
ipsilateral à lesão e perda da sensibilidade dolorosa e térmica contralateral. A Síndrome da 
medula anterior é mais associada à lesão da artéria espinhal anterior. Há perda de função 
motora e sensibilidade à dor e à temperatura, com preservação da sensibilidade tátil e pro-
priocepção. A Síndrome do cone medular acontece por lesão da medula espinhal ao nível 
sacral, geralmente ao nível vertebral de T12-L1, e resulta principalmente em incontinência 
fecal e vesical e alteração da função sexual. A Síndrome da cauda equina decorre de lesão 
isolada dos nervos espinais da cauda equina, abaixo do nível vertebral de L1-L2. As mani-
festações são semelhantes à síndrome do cone medular, e podem ser observados paresia 
do membro inferior, arreflexia, distúrbios da sensibilidade e incontinências fecal e vesical

7.3 Avaliação radiológica do TRM
A radiografia simples, a tomografia computadorizada e a ressonância magnética são 

as ferramentas mais utilizadas na avaliação radiológica do TRM A radiografia, nas incidên-
cias anteroposterior e perfil em todos os segmentos é recomendada, sendo que no seg-
mento cervical, é indicado a realização da incidência transoral. Atualmente, a tendência é 
o emprego da tomografia computadorizada, especialmente naqueles pacientes que em 
que há dificuldade de visualização de alterações ou presença de fraturas na radiografia, ou 
quando há manutenção da suspeita de lesão após o raio-x. 

A ressonância magnética pode ser utilizada para melhor avaliar a integridade de te-
cidos moles, como discos intervertebrais, ligamentos, medula espinhal e raízes nervosas, 
sendo usado como uma complementação para melhor caracterização do trauma.

8. TRATAMENTO
8.1 Tratamento do Traumatismo cranianoencefálico

O tratamento de TCE é feito de acordo com a gravidade do ferimento e os sintomas 
apresentados pelo paciente. É primordial que a estabilização hemodinâmica (administra-
ção intravenosa de soluções salinas como Ringer Lactato ou NaCL 0,9%), garantia das vias 
aéreas e controle pressórico seja garantido, a fim de alcançar estabilização cardiopulmo-
nar e evitar complicações, afastando piores prognósticos. A tomografia computadorizada 
crânio-encefálica (TCC) deve ser realizada com urgência para critério diagnóstico, devendo 
ser repetida sempre que houver mudanças no estado clínico do paciente. Hematomas in-
tracranianos, contusões e desvio da linha média (> 5mm) são achados da TCC que indicam 
intervenção cirúrgica necessária para alívio da PIC e assim, evitar isquemia cerebral. Além 
disso, podem ser necessários métodos para redução do metabolismo cerebral como seda-
ção, terapia com solução hiperosmolar e hiperventilação controlada.

O tratamento medicamentoso para reduzir a pressão intracraniana (PIC) elevada 
pode ser feito com manitol, administrado em dose de 1g / Kg de peso corporal via intrave-
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nosa em bolus. Porém, é preciso ter cuidado em pacientes com hipotensão devido ao seu 
efeito diurético potente. A furosemida, outro diurético, pode ser usada em conjunto com o 
manitol, mas não é recomendada em pacientes hipovolêmicos. Anticonvulsivantes, como 
a fenitoína, são úteis para prevenir a epilepsia pós-traumática. 

O tratamento cirúrgico é recomendado em casos graves de TCE, como remoção de 
lesões expansivas intracranianas, hematoma ou hidrocefalia, com técnicas como deriva-
ção ventricular externa (cateter é inserido no sistema ventricular para drenar o líquido ce-
falorraquidiano) e craniectomia descompressiva (porção do osso craniano é removida e a 
dura-máter é aberta para permitir que o cérebro se expanda, aliviando a pressão dentro do 
crânio). Essas intervenções cirúrgicas são cruciais para melhorar o prognóstico.

8.2 Tratamento do trauma raquimedular 
O início do manejo de pacientes com TRM ocorre no atendimento pré-hospitalar, que 

inclui protocolos especializados para estabilização da coluna vertebral desde a área de le-
são até a frente (usando colar cervical, placa espinhal e imobilizadores laterais), suporte da 
via aérea e perfusão. É essencial evitar a hipotensão prolongada para resultados positivos a 
longo prazo. A transferência para um centro médico especializado nas primeiras 24 horas 
é crucial para prognósticos melhores.

Os exames de imagem são essenciais no atendimento hospitalar, sendo a radiografia 
simples o primeiro passo para avaliar lesões na coluna. Porém, esse exame pode não ser 
suficiente para determinar a necessidade de cirurgia. Recomenda-se a Tomografia Axial 
Computada (TAC) para uma avaliação mais detalhada, pois oferece informações precisas 
da lesão óssea a partir de cortes axiais e reconstrução sagital e coronal. Embora tenha limi-
tações, a TAC possibilita um diagnóstico preciso na detecção de compressões medulares 
e identificação de lesões ligamentares instantâneas, proporcionando melhor orientação 
terapêutica na maioria dos casos de TRM.

Após a estabilização do paciente, é fundamental realizar uma avaliação neurológica para 
guiar as decisões terapêuticas. A Normas Internacionais para a Classificação Neurológica 
das Lesões da Medula Espinal (ISNCSCI) é a ferramenta mais recomendada, determinando 
níveis sensíveis e motores para ambos os lados do corpo, além de preservação sacral. A Escala 
de Deficiência da Ásia (AIS) também é utilizada, diferenciando lesões completas de incom-
pletas. No TRM, é crucial manter a pressão arterial média entre 85 e 90 mmHg nos primeiros 
7 dias, evitando a hipotensão arterial para garantir uma perfusão medular adequada, mes-
mo que seja por curtos períodos, a fim de melhorar os resultados neurológicos a longo prazo.  
 O uso de metilprednisolona para tratamento de TRM variam entre os protoco-
los hospitalares por ter um funcionamento controverso devido a seus efeitos adver-
sos graves, como infecções de feridas operatórias, infecção urinária, sepse, tromboem-
bolismo pulmonar, pneumonia, hemorragia digestiva e morte, trombose e até morte.  
 O tratamento cirúrgico visa tratar lesões que causam sangramento significativo e 
inflamação patológica, sem causar efeitos traumáticos associados a cirurgias maiores em 
pacientes instáveis. Para politraumatizados com lesão espinhal associada, a redução e fi-
xação precoce da coluna reduz complicações pulmonares, danos neurológicos e morbi-
mortalidade, melhorando a recuperação clínica. A cirurgia precoce para estabilização e 
descompressão visa aliviar a pressão sobre a medula e reduzir lesões hipóxico-isquêmica, 
otimizando a recuperação neurológica. Estudos apontam que a descompressão precoce 
pode limitar danos secundários e melhorar a função medular, sendo recomendada prin-
cipalmente para lesões cervicais. A cirurgia ultra precoce também pode trazer benefícios, 
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desde que realizada com segurança quando o paciente estiver estável.

9. REABILITAÇÃO DO TRAUMA CRÂNIO ENCEFÁLICO E TRAUMA RAQUI-
MEDULAR

O processo de reabilitação é feito por uma equipe multidisciplinar, com intervenções 
na fase aguda, crônica e pós alta hospitalar. No SUS, pacientes com TCE e TRM têm altos 
custos com terapias diárias, materiais ortopédicos e aditamentos. A reabilitação e ativida-
des em grupo para recreação são essenciais para promover independência e qualidade de 
vida, além de melhorar as condições emocionais e funcionais dos pacientes.
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1. ESCLEROSE LATERAL AMIOTRÓFICA (ELA)
1.1 Introdução
1.1.1 Definição

A esclerose lateral amiotrófica (ELA) ou doença de Lou Gehrig é uma doença neuro-
degenerativa motora fatal, que acomete progressivamente os neurônios motores superior 
e inferior do Sistema Nervoso Central (SNC) do paciente, levando à fraqueza muscular e à 
paralisia. Essa neuropatia é caracterizada pela gradual degeneração das células nervosas 
que iniciam o movimento muscular da resposta motora, interrompendo a comunicação 
entre o cérebro, a medula espinhal e os músculos, de modo que o principal fator causador 
é a excitotoxicidade mediada por glutamato, principal neurotransmissor do SNC que se 
liga a receptores metabotrópicos. Portanto, manifestam-se a múltipla atrofia e o deterio-
ramento dessa massa muscular devido ao desuso e à denervação. Dessa maneira, ressal-
tam-se os sintomas de fraqueza ou cãibra muscular nos membros; contrações musculares 
espontâneas (fasciculações) no corpo; enrijecimento; fala afetada; dificuldade de deglutir, 
tendo profundo impacto na vida social e pessoal dos pacientes acometidos, assim como as 
próximas doenças a serem discutidas.

1.1.2 Dados epidemiológicos
A doença de Lou Gehrig é considerada rara, já que há incidência (registro de casos 

novos) de 1 a 2 casos para cada 100.000 pessoas/ano e uma prevalência (número de casos 
existentes) de 3 a 8/ 100.000 habitantes, apesar de representar um grande impacto social, 
econômico e individual para a população acometida. Entretanto, há pequenos focos no 
Pacífico Ocidental na ilha de Guam, em Nova Guiné ocidental, e na península de Kii no 
Japão, em que a ELA obteve um caráter epidêmico, sendo a única exceção de destaque 
epidemiológico por apresentar maior incidência do que no resto do mundo.

1.1.3 Fatores de risco
Apesar das causas exatas serem pouco elucidadas, alguns fatores de risco já são co-

nhecidos. A ELA é uma doença que acomete preferencialmente pessoas com mais de 40 
anos, sendo o seu pico de incidência ao redor dos 75 anos de idade. Há casos, porém, de 
início na adolescência. Homens são 2 vezes mais acometidos que as mulheres. Cerca de 
5-10% dos casos de ELA são considerados familiares, ou seja, há uma história de ELA em 
parentes de primeiro grau. O tabagismo é um fator de risco conhecido. Há, ademais, uma 
possível associação entre a exposição a certas toxinas ambientais, como chumbo e pesti-
cidas, e o desenvolvimento de ELA. Lesões traumáticas na cabeça e no sistema nervoso 
central podem estar relacionadas ao aumento do risco, embora essa associação não seja 
totalmente compreendida.

1.2 Etiologia/ Fisiopatologia
A grande maioria dos casos de ELA é considerada esporádica, com a causa ainda não 

totalmente compreendida, porém aproximadamente 5 a 10% dos casos têm uma base 
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genética bem definida, seguindo um padrão de herança autossômica, tanto dominante 
quanto recessiva, com vários pontos genéticos já identificados (ilustrando a complexida-
de da doença). Além disso, sua expressão clínica estaria relacionada com a exposição do 
indivíduo marcado geneticamente a algum fator ou fatores os quais funcionam como um 
gatilho para o desenvolvimento do processo de degeneração do motoneurônio. Dentre os 
gatilhos podem ser destacados: processos inflamatórios; exposição a agentes tóxicos (en-
dógenos ou exógenos) e atividade física.

1.2.1 Causas e a genética envolvida
A maioria dos genes relacionados com as formas familiares determina defeito de fun-

ção e agregação de proteínas intranuclear e extranuclear, decorrentes de defeitos do RNA. 
Há indícios também que, na realidade, a ELA não seja uma doença e sim uma síndrome 
resultante de uma variedade de diversos danos ao Sistema Nervoso Central (SNC), condu-
zindo a uma via final patogênica comum. Nesse processo, uma lesão inicial desencadeia 
uma série de eventos auto-sustentáveis, resultando na morte de grupos neuronais vulne-
ráveis. A amplificação da lesão inicial ocorre quando a morte de um motoneurônio libera 
substâncias como óxido nítrico, radicais livres, glutamato, cálcio e metais livres, que são 
prejudiciais às células vizinhas.

1.2.2 Descobertas atuais
Foram descobertos mais de 30 genes associados à síndrome. Dentre esses, quatro ge-

nes (C9ORF72, SOD1, TARDBP e FUS) são responsáveis por aproximadamente 70% de to-
dos os casos das formas familiares. O gene SOD1 foi o primeiro a ser vinculado à ELA e está 
presente em cerca de 20% dos casos familiares da doença. Ademais, um dos principais ele-
mentos contribuintes para o desenvolvimento da ELA é a excitotoxicidade causada pelo 
glutamato, o qual é encontrado em níveis elevados fora das células cerebrais em pacientes 
com esta patologia. Este aminoácido desempenha o papel de principal neurotransmissor 
excitatório no Sistema Nervoso Central, mas a sua acumulação fora das células é conside-
rada prejudicial. Essa excitotoxicidade leva a danos nos neurônios devido à uma ativação 
excessiva dos receptores de glutamato, enfatizando a importância de manter baixas con-
centrações deste aminoácido na fenda sináptica. Isso ocorre por meio de transportadores 
de glutamato sódio-dependentes (GLT), os quais mantêm os níveis extracelulares de glu-
tamato abaixo do limiar da excitotoxicidade. Esses transportadores atuam na translocação 
de glutamato através da membrana, sendo que o tempo necessário para concluir esse 
processo está entre 10 e 75 milissegundos.

1.2.3 Mecanismos da neurodegeneração
Os mecanismos moleculares envolvidos na neurodegeneração na ELA envolvem al-

terações mitocondriais, formação de agregados proteicos tóxicos não degradados, deses-
truturação do citoesqueleto, redução da produção de fatores neurotróficos pelas células 
da glia e a excitotoxicidade, cuja ação do glutamato nos receptores ionotrópicos (iGlu) e 
metabotrópicos (mGlu) é predominante. O processo de morte celular programada (apop-
tose) do neurônio é o evento final de uma cascata de mecanismos moleculares, sendo a 
marca de muitas doenças neurodegenerativas, incluindo-se ELA, doença de Alzheimer e 
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doença de Parkinson.

1.3 Quadro clínico
Normalmente, os sintomas clínicos estão relacionados com a região do sistema ner-

voso central que é primariamente afetada. Quando há lesões do neurônio motor superior, 
ou seja, do córtex motor primário até a primeira sinapse na medula espinhal, os pacientes 
apresentam fraqueza muscular com sinais típicos da liberação piramidal, como aumento 
dos reflexos tendinosos, espasticidade e o sinal de Babinski. No entanto, esses sinais po-
dem ser mascarados se houver lesões concomitantes nos neurônios motores inferiores, 
que se estendem da medula espinhal até a placa neuromuscular, resultando em atonia 
muscular, falta de reflexos, atrofia e fasciculações. Já as lesões nos neurônios motores do 
tronco cerebral podem causar sintomas como disartria, disfagia e disfonia.

1.4 Diagnóstico
Os critérios para o diagnóstico da ELA, estabelecidos pelo El Escorial Revisited em 

1998 pela Federação Mundial de Neurologia, são fundamentados na observação de envol-
vimento clínico, eletroneuromiográfico ou anatomopatológico do neurônio motor inferior 
e detecção de alterações neurogênicas no exame eletroneuromiográfico em músculos 
que clinicamente parecem normais. Observam-se também a presença de sinais indicati-
vos de comprometimento do neurônio motor superior, de progressão da doença, ausência 
de sintomas sensitivos e autonômicos ausência de evidência eletrofisiológica e/ou patoló-
gica de outro processo que poderia explicar os sinais de envolvimento do NMS- neurônio 
motor superior e/ou do NMI- NM inferior-, ausência de anormalidades nos exames de ima-
gem indicativas de outras doenças, e a presença de fasciculações em uma ou mais regiões.

1.4.1 Passos para a realização do diagnóstico
História pregressa e exame físico, exame eletroneuromiográfico, de neuroimagem 

e exames laboratoriais clínicos. Nesse contexto, diversos exames têm sido apresentados 
como promissores marcadores diagnósticos/ ferramentas de monitoramento da doença. 
Esses exames possibilitam também a distinção entre o comprometimento predominante 
dos neurônios motores superiores ou inferiores, destacando-se a ressonância magnética 
com técnica MTC/SET1, ressonância magnética com espectroscopia, imagem por tensão 
de difusão (DTI – diffusion tensor imaging); estimulação magnética transcutânea e teste 
eletrofisiológico com contagem de unidades motoras (MUNE – motor unit number esti-
mation).

1.5 Prognóstico
O prognóstico da ELA pode variar de acordo com diversos fatores, incluindo idade do 

paciente, gravidade dos sintomas iniciais, taxa de progressão da doença e envolvimento 
de múltiplos sistemas. A sobrevida média após o diagnóstico de ELA varia de cerca de 2 a 4 
anos. No entanto, aproximadamente 10% dos pacientes sobrevivem mais de 10 anos após o 
diagnóstico inicial. Pacientes mais jovens tendem a ter um prognóstico um pouco melhor. 
Uma progressão mais lenta da doença está associada a um prognóstico mais favorável. O 
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comprometimento respiratório é um importante fator prognóstico, sendo a insuficiência 
respiratória a principal causa de morte na ELA. A ventilação mecânica não invasiva pode 
ser indicada em estágios avançados da doença para auxiliar na função respiratória e pro-
longar a sobrevida.

1.6 Tratamentos
Os tratamentos dessa patologia são paliativos, considerando que a ELA é incurável 

e progride rapidamente. De acordo com o livreto informativo da Associação brasileira de 
ELA (AbrELA) atualizado em 2013, o tratamento deve seguir princípios básicos como: pa-
ciente deve ser bem informado, deve haver respeito à autonomia do paciente; disponi-
bilização de equipe multidisciplinar, há demanda de atenção ao tempo apropriado para 
decisões especiais e da manutenção da esperança. Destacam-se, também, as medicações 
mais promissoras: tamoxifeno e memantina, a terapia com manipulação de células tronco 
e o reparo tecidual, a orientação terapêutica de outros medicamentos como Clembuterol, 
Oxandrolona, L-Carnitina (Levocarnin™), além de tratamentos de outros sintomas da do-
ença, como listado por esse manual.

1.6.1 Outros sintomas tratados
•	 Ansiedade: buspirona; alprazolam; clonazepam. 

•	 Cãibra: baclofeno (10 a 30 mg 3x ao dia); diazepam (2 a 5 mg 3x ao dia); fenitoína 
(100 mg 3x ao dia); quinidina (300 mg à noite).

•	 Depressão: citalopram; fluoxetina; sertralina; venlafaxina.

•	 Espasticidade: A espasticidade pode ser aliviada com uso diário de baclofen (2 a 4 
cp ao dia), benzodiazepínico (10 a 30 mg/dia), dantrolene de sódio (25 a 400 mg), 
ou de tizanidina (2 mg a 10 mg/dia). 

•	 Fasciculações: carbamazepina; gabapentina. e reabilitação.

2. DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE (DMD)
2.1 Introdução
2.1.1 Definição

A Distrofia muscular de Duchenne é uma doença degenerativa muscular, que progri-
de conforme a idade e sua etiologia é uma mutação no gene DMD herdada de maneira 
hereditária, sendo essa recessiva ligada ao X. O gene DMD é codificador para a produção 
da proteína distrofina, que conecta proteínas do interior da célula muscular a proteínas ex-
teriores, promovendo a estabilidade, a junção, a coesão da fibra muscular e a transmissão 
da força de contração para todo o músculo durante movimentos de deslizamento entre 
elas, ao ocorrer a contração muscular sob estímulo do impulso elétrico que chega à placa 
motora. Assim, os pacientes acometidos sofrem de perda da capacidade de se manter em 
pé, relacionada à degeneração dos músculos anti-gravitacionais, assim como de deam-
bulação, além de alterações da função cardiopulmonar e do metabolismo, o que revela, 
portanto, a gravidade da patologia e o acometimento do indivíduo no âmbito social, psico-
lógico e profissional.
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2.1.2 Dados epidemiológicos
A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é a forma mais prevalente entre as distro-

fias musculares, afetando aproximadamente 1 em cada 3500 meninos nascidos vivos. As 
mulheres portadoras de mutações no gene da distrofina geralmente apresentam poucos 
ou nenhum sintoma, sendo raras as ocorrências de mulheres com sintomas clínicos típi-
cos da doença. No Brasil, são registrados cerca de 700 novos casos de DMD a cada ano.

2.1.3 Fatores de risco
Por se tratar de uma doença autossômica recessiva ligada ao cromossomo X, homens 

com histórico familiar de Distrofia Muscular de Duchenne apresentam maior probabili-
dade de apresentar a patologia. Já nas mulheres, a síndrome é muito rara e pode ocorrer 
relacionada à Síndrome de Turner e a herança de dois genes mutados.

2.2 Etiologia/ Fisiopatologia
A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é caracterizada pela deficiência ou ausên-

cia de distrofina na superfície da membrana das células musculares, conhecida como sar-
colema. Essa deficiência resulta em anormalidades estruturais e funcionais na membrana 
celular muscular, levando ao aumento das enzimas musculares no sangue, como a CK 
(creatina quinase). 

2.2.1 Fatores que contribuem para a lesão celular
Diversos fatores como radicais livres, fatores nucleares e a ativação da calpaína, podem 

contribuir para a lesão celular presente na progressão da distrofia. A fragilidade da mem-
brana celular e o aumento do influxo de cálcio na célula são considerados como os princi-
pais fatores nesse processo. Além disso, os mioblastos de indivíduos com DMD apresentam 
alterações na capacidade de proliferação, e a regeneração muscular comprometida reduz 
ainda mais o potencial de crescimento das células satélites. Esses efeitos nos mioblastos 
parecem estar relacionados à inflamação crônica. É importante ressaltar que a distrofina 
não é apenas essencial para os músculos esqueléticos; a sua ausência no músculo cardíaco 
e a falta de expressão nos neurônios também estão associadas às manifestações cardíacas 
e a déficits de funções superiores observados nos pacientes com DMD.

2.2.2 Efeitos da deficiência da distrofina 
É importante destacar que a deficiência de distrofina provoca maior sensibilidade e 

susceptibilidade das células ao estresse mecânico, o que leva, então, à infiltração desregu-
lada de cálcio (resulta do desgaste da fina camada de tecido conjuntivo-sarcolema- que 
envolve a fibra muscular) e à interação com outras proteínas (calpaínas, proteases depen-
dentes de cálcio) que promovem a destruição das fibras musculares. 
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2.2.3 Complicações
Nas fases avançadas da doença observa-se alterações da função respiratória pulmo-

nar, decorrente do desenvolvimento anormal dos ossos torácicos (cifoescoliose) e à fra-
queza dos músculos respiratórios (cardiopatia e arritmias). As complicações cardiorrespi-
ratórias são as etiologias mais frequentes de óbito nesses pacientes. Ademais, destaca-se 
que pacientes com DMD sofrem alterações metabólicas como hiperinsulinemia, resistên-
cia à insulina, elevação de marcadores inflamatórios, alterações na composição corporal, 
incluindo a redução da densidade mineral óssea devido ao tratamento com uso por um 
tempo maior de glicocorticóides e à perda de mobilidade, o que pode acarretar osteope-
nia e osteoporose.

2.3 Quadro clínico
Os sintomas da DMD geralmente aparecem na infância. A partir do final do primeiro 

ano de vida, pode-se notar um atraso no desenvolvimento psicomotor, incluindo a demo-
ra para começar a andar. Cerca de um terço dos meninos com DMD também apresenta 
comprometimento de funções superiores, como a linguagem e o atraso na fala (primeiros 
sinais observados). Um dos sinais precoces da DMD é o aumento do volume do músculo 
gastrocnêmio. Este músculo pode parecer firme e resistente ao toque, o que é conhecido 
como pseudo-hipertrofia muscular, e essa condição também pode afetar outros grupos 
musculares. Além disso, a DMD pode causar deformidades ortopédicas, que são resultado 
de posições viciosas em várias articulações. Essas deformidades são progressivas e não são 
causadas diretamente pela falha genética, mas sim pelo desuso, incluindo a perda óssea 
observada nas extremidades dos ossos longos e chatos.

2.4 Diagnóstico
Geralmente é estabelecido com base na história familiar, nos achados clínicos, nos re-

sultados de exames laboratoriais e genéticos, podendo ocasionalmente requerer exames 
eletrofisiológicos ou histológicos. Atualmente, os níveis de enzimas musculares, principal-
mente a CK, a biópsia muscular e a análise de DNA são amplamente utilizados para o diag-
nóstico e a caracterização da DMD. Outras investigações, como a histoquímica muscular, 
estudos da inervação muscular, microscopia eletrônica, eletrocardiograma e tomografia 
computadorizada, podem fornecer informações adicionais para uma melhor compreen-
são da progressão da doença e ajudar no diagnóstico diferencial.

2.5 Prognóstico
O prognóstico da DMD pode variar dependendo de vários fatores, incluindo a idade 

do diagnóstico, o início dos sintomas, a gravidade da doença e o tratamento adequado.A 
DMD geralmente se manifesta na infância, com os primeiros sintomas aparecendo entre 2 
e 3 anos de idade. A progressão da doença é caracterizada por fraqueza muscular progres-
siva, levando a dificuldades de locomoção, perda da capacidade de andar e complicações 
respiratórias e cardíacas. Historicamente, a expectativa de vida dos pacientes era bastante 
reduzida, muitas vezes não ultrapassando a segunda ou terceira década de vida. No entan-
to, avanços significativos no manejo clínico da doença, incluindo o uso de corticosteróides, 
ventilação não invasiva e cuidados multidisciplinares, têm melhorado a sobrevida desses 
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pacientes, permitindo que muitos alcancem a idade adulta. As complicações como insufici-
ência respiratória, cardiomiopatia e deformidades ortopédicas, podem impactar significati-
vamente o prognóstico dos pacientes.  Atualmente, novas abordagens terapêuticas, como a 
terapia gênica, estão sendo desenvolvidas para o tratamento da DMD. No entanto, mais es-
tudos são necessários para avaliar a eficácia e segurança dessas intervenções a longo prazo. 

2.6 Tratamento
Atualmente não existe cura definitiva para a DMD, pois a terapia gênica ainda não 

está disponível. Todas as medidas de suporte têm como função controlar sintomas, como 
manter a função e a força do músculo ou atenuar o comprometimento cardiorrespirató-
rio, e diminuir o ritmo da progressão da doença. As principais terapêuticas incluem uso 
de corticóides (Prednisona/ Deflazacort), a fisioterapia, uso de aparelhos ortopédicos, de 
assistência respiratória e de monitoramento cardíaco, uso de terapias genéticas como o 
etep larsen e o golo dersen inovadoras e o acompanhamento psicológico.

3. GUILLAIN-BARRÉ
3.1 Introdução
3.1.1 Definição

A síndrome de Guillain-Barré (nomeada polirradiculoneuropatia idiopática aguda ou 
polirradiculopatia aguda imunomediada) é uma neuropatia adquirida de caráter autoimu-
ne, em que há a degeneração e perda da bainha de mielina dos axônios dos neurônios 
e dos reflexos tendinosos. Ela ocorre geralmente por processo infeccioso anterior e ma-
nifesta fraqueza muscular. Portanto, há presença de sintomas como formigamento dos 
membros, fraqueza muscular, paralisia temporária de pernas, braços, face e músculos que 
controlam a respiração, dificuldade de movimentar os olhos, falar, mastigar ou deglutir, 
dificuldade no controle da bexiga (músculo esfíncter afetado) ou da digestão e frequência 
cardíaca lenta, ou pressão arterial baixa. Logo, é válido conhecer mais sobre essa patologia 
para compreensão dos sintomas, do manejo clínico adequado, e, sobretudo, de como o 
indivíduo é afetado psicossocialmente.

3.1.2 Dados epidemiológicos
Por ser uma doença rara, a incidência anual é de 1 a 4 casos por 100.000 habitantes 

e há um pico de manifestação dessa neuropatia entre 20 e 40 anos de idade. A Síndrome 
de Guillain-Barré é considerada uma patologia de baixa incidência e não é de notificação 
compulsória, o que dificulta o controle do surgimento de novos casos.

3.1.3. Fatores de risco
A maioria dos pacientes com a síndrome de Guillain-Barré tiveram, cerca de 2 a 3 

semanas antes, alguma infecção relacionada a vírus ou bactérias, como Campylobacter 
jejuni, vírus Epstein-Barr, citomegalovírus, Mycoplasma pneumoniae e Haemophilus in-
fluenzae. Uma grande diversidade de fatores foram considerados como de risco, principal-
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mente o antígeno leucocitário humano, o agrupamento de diferenciação 1 e os alelos do 
fator de necrose tumoral alfa.

3.2. Etiologia/ Fisiopatologia
A Síndrome de Guillain-Barré  é uma condição autoimune, caracterizada pela presen-

ça de anticorpos contra gangliosídeos (GM1a, GQ1b, GT1a). Estudos indicam que a maioria 
dos pacientes com SGB possui níveis elevados de fator de necrose tumoral alfa (TNF-α), 
uma citocina altamente prejudicial para a bainha de mielina e células de Schwann. O ata-
que à bainha de mielina ocorre devido à deposição inicial de complemento/complexo de 
ataque à membrana na superfície externa das fibras mielinizadas (plasmalema das células 
de Schwann). Além disso, sugere-se que a SGB está relacionada a uma resposta imunoló-
gica desencadeada pelo organismo em resposta a agentes infecciosos. Estudos mostram 
que cerca de dois terços dos pacientes com SGB tiveram alguma infecção comum ou pas-
saram por cirurgia ou vacinação nas semanas anteriores ao início da síndrome. Infecções 
comuns são responsáveis por mais de 50% dos casos, sendo os patógenos mais frequentes: 
Campylobacter jejuni, vírus entéricos, herpesvírus (incluindo citomegalovírus e vírus Eps-
tein-Barr) e Mycoplasma spp.

3.3 Quadro clínico
A apresentação clínica clássica dessa condição inclui fraqueza bilateral e simétrica ra-

pidamente progressiva de membros inferiores, que ascende para os membros superiores, 
associada a alterações da sensibilidade, como parestesias ou perda sensitiva. Os pacientes 
também se queixam de dores nas costas e nas pernas. Pode ocorrer envolvimento do sis-
tema nervoso autônomo (SNA), gerando labilidade da pressão arterial, disfunção pupilar, 
arritmia, taquicardia e sudorese. Ao exame físico, há hiporreflexia ou arreflexia. No quadro 
clínico mais grave há insuficiência respiratória, disfunção cardiovascular autonômica gra-
ve, disfagia grave ou fraqueza rapidamente progressiva devem ser internados em Unidade 
de Terapia Intensiva (UTI). Diagnósticos diferenciais devem ser considerados para os pa-
cientes que atingirem a incapacidade máxima em 24 horas após o início dos sintomas ou 
após 4 semanas.

3.4 Diagnóstico 
O diagnóstico da Síndrome de Guillain-Barré (SGB) é baseado em uma combinação 

de achados clínicos, exames laboratoriais e estudos de neuroimagem. É essencial obter 
informações sobre a progressão dos sintomas, incluindo fraqueza muscular ascendente, 
parestesias, dor muscular, alterações sensoriais e autonômicas. A avaliação neurológica 
cuidadosa pode revelar fraqueza muscular, reflexos diminuídos ou ausentes, alterações 
sensoriais e sinais de comprometimento autonômico. Exames Laboratoriais, como a aná-
lise do líquido cefalorraquidiano, podem mostrar aumento da proteína sem pleocitose, 
característico da SGB e estudos de condução nervosa podem evidenciar padrões compa-
tíveis com neuropatia desmielinizante aguda. A ressonância magnética da medula espi-
nhal pode ser realizada para excluir outras causas de fraqueza muscular aguda. Ademais, 
quadros clínicos de fraqueza aguda similar podem ser resultado de miastenia gravis, bo-
tulismo, poliomielite (principalmente fora dos Estados Unidos), paralisia por carrapato, in-
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fecção por vírus do Nilo ocidental, neuropatias metabólicas e mielite transversa, mas essas 
doenças geralmente podem ser diferenciadas pelos métodos citados.

3.5 Prognóstico
Apesar do prognóstico ser bom na maioria dos casos com o tratamento correto, a 

mortalidade dos pacientes com síndrome de Guillain-Barré é de cerca de 3-10%.

As complicações das doenças podem permanecer por um longo período de tempo, 
uma vez que 25% dos pacientes precisam de ventilação artificial por dias ou meses Além 
disso, pode ocorrer a manifestação de sintomas como dor, fadiga por meses ou anos. Vá-
rios avanços na avaliação de prognósticos possibilitaram a criação de uma escala para cal-
cular a possibilidade do uso de ventilação artificial na admissão do paciente. Tais tecnolo-
gias podem auxiliar no tratamento mais individualizado para o paciente e, assim, melhorar 
o prognóstico.

3.6 Tratamentos
Apesar de não apresentar cura, o tratamento consiste em acompanhamento clínico, 

fonoaudiológico, psicoterápico e fisioterápico, assim como imunomodulação (aplicação de 
imunoglobulinas endovenosa) e plasmaferese (separação da componente líquida e sólida 
do sangue para substituição da componente líquida do sangue). De acordo com a revisão 
integrativa de 2017 publicada na plataforma da Revista Acervo Saúde, “A contribuição da 
fisioterapia na recuperação do paciente portador da Síndrome de Guillain-Barré”, elabo-
rada por Jainy Lima Soares e Luana de Moura Monteiro, a fisioterapia, através de técnicas 
respiratórias,  cinesioterapêuticas,  cardiovasculares  e  neurológicas, possui  papel  primor-
dial  no  tratamento  agudo  e  crônico  do  paciente  portador  da  síndrome.

4. MIASTENIA GRAVIS (MG)
4.1 Introdução
4.1.1 Definição

A miastenia gravis é definida como uma doença neuromuscular crônica e provoca 
fraqueza nos músculos voluntários do corpo como músculos da face, garganta e do dia-
fragma do paciente, que atuam na movimentação dos braços e pernas e são indispensá-
veis para respirar, engolir e movimentos faciais. A miastenia gravis é uma doença autoimu-
ne, uma vez que o sistema de defesa do corpo ataca erroneamente células ou proteínas 
essenciais para o funcionamento adequado do organismo. 

4.1.2 Dados epidemiológicos 
A miastenia gravis é considerada uma patologia rara, com prevalência de 20 por 

100.000 habitantes nos EUA. Entre os casos, há maior número de casos em mulheres me-
nores de 40 anos e homens maiores de 50 anos. Já a forma infantil da doença, é incomum 
na população ocidental, mas é prevalente na Ásia, sendo cerca de 50% dos diagnosticados 
menores de 15 anos.
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4.1.3 Fatores de risco
A miastenia gravis geralmente ocorre em mulheres adultas jovens (menores de 40 

anos) e homens mais velhos (acima de 60 anos), mas pode afetar qualquer faixa etária. 
Entre os fatores que podem precipitar a ocorrência da doença, estão: infecções, cirurgia, 
imunização, calor, estresse emocional, gravidez, medicamentos (betabloqueadores, agen-
tes bloqueadores neuromusculares) e o agravamento de patologias crônicas.

4.2 Etiologia/ Fisiopatologia
A Miastenia Gravis caracteriza-se, fundamentalmente, pela diminuição do número de 

receptores de acetilcolina ativos na porção pós sináptica da membrana muscular, além de 
que as dobras pós sinápticas estão mais aplanadas do que o normal, provocando assim uma 
transmissão neuromuscular menos eficiente, tendo como consequência um potencial de 
ação ineficaz, mesmo liberando normalmente a acetilcolina. Isso culmina na debilidade da 
contração muscular. A quantidade de acetilcolina liberada em cada impulso diminui nor-
malmente quando se repete a atividade, esse fenômeno é chamado de enfraquecimento 
pré-sináptico. Esse evento, associado à menor eficiência da transmissão neuromuscular, 
tem como consequência uma ativação cada vez menor das fibras musculares por ação de 
impulsos nervosos sucessivos, intensificando a fraqueza muscular (fadiga miastênica). Tais 
fatores explicam os achados nos estudos eletrodiagnósticos. Isso ocorre devido a respostas 
autoimunitárias mediadas por anticorpos específicos contra os receptores de acetilcolina. 

4.2.1 Atuação dos anticorpos nas uniões neuromusculares por meio de 3 
mecanismos diferentes

Rápida substituição dos receptores da acetilcolina por mecanismos que envolvem os 
enlaces cruzados e a rápida endocitose dos receptores, dano da membrana muscular pós 
sináptica por parte do anticorpo junto com a ação do sistema de complemento e bloqueio 
do sítio ativo do receptor da acetilcolina.

4.2.2 Pacientes sem anticorpos anti-receptor de acetilcolina e a anti-Musk 
Aproximadamente 50% dos pacientes que desenvolvem Miastenia Gravis sem anti-

corpos anti-receptor de acetilcolina apresentam, em contrapartida, anticorpos contra uma 
enzima da membrana muscular, denominada tirosina quinase músculo-específica (anti-
-MuSK). Após o resultado do teste de anticorpos anti-Musk negativo, pode-se realizar o tes-
te anticolinesterásicos, que respondem com a apresentação de decremento na estimula-
ção repetitiva e a demora na transmissão neuromuscular à eletromiografia de fibra única, 
tendo como conclusão a presença de distúrbios da junção neuromuscular. Os anticorpos 
nocivos são as imunoglobulinas G (IgG).

4.3 Quadro clínico
A manifestação clínica da Miastenia Gravis ocorre principalmente através de fadiga 

e fraqueza muscular flutuante, principalmente os músculos extraoculares, faciais e oro-
faríngeos. A fraqueza muscular bulbar também pode estar presente, e geralmente vem 
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acompanhada de dificuldade para mastigar e engasgos frequentes, disfagia e disartria. 
Além disso, o comprometimento dos músculos da face pode gerar uma face inexpressiva. 
É importante ressaltar que alterações de sensibilidade, como dormência e formigamento 
não são esperados, uma vez na doença, a alteração ocorre na particular entre o nervo mo-
tor e o músculo, ou seja, os nervos sensoriais não estão envolvidos.

4.4 Diagnóstico
O diagnóstico da MG é sugerido por sinais e sintomas (ptose, diplopia devido à fraque-

za dos músculos orbitários, fraqueza muscular após o uso do músculo comprometido) e é 
confirmado por testes. O padrão-ouro de diagnóstico é a medição dos níveis de anticorpos 
do receptor de acetilcolina (ACrH) sérica, associada à eletromiografia e a testes à beira do 
leito (teste de bolsa de gelo, teste de repouso), como pontuado por Michael Rubin, MDCM, 
do Presbyterian Hospital-Cornell Medical Center, no capítulo “Miastenia Gravis” da plata-
forma do Manual MSD -Versão para profissionais da saúde, publicado em 2022. Por fim, o 
diagnóstico diferencial é obtido pela identificação de outras patologias também causadas 
por paralisia flácida sistêmica ou de nervos cranianos, como ELA, esclerose múltipla, botu-
lismo, entre outras.

4.5 Prognóstico
O prognóstico da MG pode variar de acordo com diversos fatores, incluindo a gravida-

de dos sintomas, a presença de complicações e a resposta ao tratamento. Assim, pacientes 
com sintomas leves têm geralmente um prognóstico mais favorável em comparação com 
aqueles com sintomas graves ou crises miastênicas. Ademais, pacientes que respondem 
bem à terapia imunossupressora, como corticosteróides, imunoglobulinas intravenosas 
ou agentes poupadores de esteróides, geralmente apresentam um melhor prognóstico. 
As complicações adicionais, como a Miastenia Gravis refratária, a crise miastênica, as in-
fecções respiratórias recorrentes devido à fraqueza dos músculos respiratórios e timoma, 
podem impactar negativamente o prognóstico, assim como a idade do paciente (melhor 
prognóstico nos mais jovens).

4.6 Tratamentos
O medicamento normalmente utilizado é a piridostigmina (fármaco anticolinesterá-

sico), que aumenta o período de permanência da Ach na junção neuromuscular. Assim, há 
mais oportunidades de se ligar ao número reduzido de receptores AchR. Há também a ti-
mectomia e a utilização de três medicamentos para tratar a deficiência autoimune: meto-
trexato, rituximabe e eculizumab. Além disso, há o tratamento imunomodulador por meio 
de troca plasmática ou IgIV (o tratamento usual para crise miastênica. Avalia-se, também, 
o tratamento da MG em relação aos vários fatores, tais como idade, sexo, gravidez e ama-
mentação e outras patologias (como hipertensão e diabetes). Também será considerado, 
se presente, o tipo de anticorpos MG e o tipo de MG (MG ocular ou MG generalizada).
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5. CONSIDERAÇÕES FINAIS
Em suma, as doenças neuromusculares possuem um grande impacto na vida pes-

soal e social dos pacientes e de suas famílias, devido às limitações físicas inerentes a tais 
condições e ao comprometimento da mobilidade fluida do indivíduo. É de fundamental 
importância o conhecimento sobre essas doenças para a compreensão dos sintomas e 
para a inserção social dos pacientes, principalmente no que tange ao respeito, à inclusão 
e à empatia. 
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1. INTRODUÇÃO
O sono é conceituado como um estado de repouso natural e essencial para o funcio-

namento saudável do corpo e da mente. Durante o sono, o corpo passa por uma série de 
processos fisiológicos complexos que são vitais para a saúde e o bem-estar geral. Esses 
processos correspondem a ciclos regulares que incluem não REM (NREM) e o sono REM 
(Movimento Rápido dos Olhos) e tem, cada um, funções específicas incluindo uma redu-
ção na atividade cerebral consciente, uma diminuição na resposta aos estímulos externos, 
regeneração celular, consolidação da memória, regulação do humor, função imunológica 
e a regulação do metabolismo. Um ciclo de sono completo dura cerca de 90 a 110 minutos 
e inclui múltiplos estágios de sono, os quais são regulados por um complexo sistema de 
sinais neurais e hormonais, incluindo o ritmo circadiano, o qual é conhecido como relógio 
biológico interno e tem papel fundamental na regulação do ciclo sono-vigília, e a liberação 
de hormônios como a melatonina, responsável por induzir o sono (Neural Circuitry of Wa-
kefulness and Sleep).

O sono também desempenha um papel importante na recuperação física e no reparo 
de tecidos danificados. Por isso, a qualidade e a quantidade adequadas de sono são essen-
ciais para a saúde física e mental e a privação do sono está associada a uma série de co-
morbidades, incluindo aumento do risco de doenças cardiovasculares, diabetes, obesida-
de, comprometimento cognitivo, distúrbios mentais e aqueles relacionados ao sono em si.

Todas as anormalidades que afetam o sono são chamadas de distúrbios do sono. Exis-
tem diversos tipos diferentes e, segundo a OMS, 40% das pessoas têm algum tipo de di-
ficuldade para dormir. Tais comprometimentos têm como consequência danos a curto 
e longo prazo. Nas primeiras três fases do sono, o corpo se recupera, constrói músculos e 
libera hormônio de crescimento. Na fase REM, a memória e o aprendizado são consolida-
dos. Ser acordado durante o sono interrompe esse processo, levando a pessoa de volta à 
fase inicial.

Os distúrbios do sono podem ser divididos em grupos relacionados a dificuldade para 
ficar acordado, dificuldades para manter uma rotina de sono regular, problemas para dor-
mir ou permanecer dormindo ou até comportamentos estranhos durante o sono. Agora, 
serão apresentados distúrbios os quais irão ser enfatizados ao longo do capítulo, podendo 
destacar a insônia e a narcolepsia.

Assim como a insônia, a narcolepsia é considerada um distúrbio do sono, configuran-
do um importante entrave à manutenção da qualidade de vida dos indivíduos e afetando 
aspectos como saúde mental e social. Embora compartilhem alguns aspectos comuns, é 
importante reconhecer que a insônia e a narcolepsia são condições distintas, com caracte-
rísticas, causas e tratamentos específicos.

A insônia é um distúrbio comum e passível de classificação aguda, intermitente ou 
crônica. É caracterizado pela dificuldade em iniciar o sono, mantê-lo ao longo da noite ou 
o acordar antes do desejado. Episódios de insônia podem ser desencadeados por diversos 
fatores individuais, como expectativas em relação a eventos futuros, problemas de saúde 
física ou emocional transitórios, ou excitação ligada a situações específicas. Com o tempo, 
a insônia pode se tornar crônica, resultando em um sofrimento prolongado.

Vários fatores estão associados à insônia. Algumas pessoas têm predisposição maior 
ao distúrbio e podem desenvolver episódios de insônia quando expostas a condições es-
tressantes, doenças ou mudanças na rotina. Esses episódios podem persistir por longos 
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períodos, em parte porque a pessoa tende a adotar comportamentos que contribuem 
para a manutenção do problema, como tentativas excessivas de dormir, permanência na 
cama sem descanso efetivo, reflexão de pensamentos e preocupações na hora de dormir, 
e atenção excessiva a estímulos ambientais, como barulhos e movimentos de outras pes-
soas que estejam dormindo. Essa atenção exacerbada a tais fatores pode reforçar o ciclo 
da insônia, tornando-a ainda   mais persistente.

A narcolepsia, por outro lado, é uma enfermidade de longo prazo caracterizada por 
uma sonolência excessiva durante o dia, ataques súbitos de sono, sonolência excessiva 
durante o dia, juntamente com sintomas como cataplexia, alucinações, paralisia do sono 
e sono fragmentado. É um distúrbio neurológico primário que resulta de uma combina-
ção de fatores genéticos, ambientais e imunológicos. Indivíduos afetados podem ter difi-
culdade em permanecer acordados por períodos prolongados, independentemente das 
circunstâncias, e podem adormecer subitamente enquanto estão envolvidos em diversas 
atividades cotidianas.

Essa condição neurológica crônica resulta em uma sonolência extrema, levando à 
ocorrência de pequenos cochilos inesperados em várias ocasiões, incluindo momentos de 
pé, durante o transporte público, no ambiente de trabalho, na escola e até mesmo ao vo-
lante.

Na narcolepsia, o indivíduo tende a entrar diretamente em um sono profundo, sem 
passar pelos estágios iniciais de sono leve que são típicos em pessoas saudáveis. Essa con-
dição pode aumentar o risco de acidentes e complicações ao longo da vida, se não for ade-
quadamente controlada ou tratada de maneira medicamentosa.

2. EPIDEMIOLOGIA
A insônia é um problema médico frequente, levando a milhões de consultas anual-

mente. As estimativas de sua prevalência variam dependendo do tipo de estudo realizado 
e da definição e classificação utilizada para insônia. Em pesquisas que examinam pacien-
tes em ambulatórios, entre um terço e dois terços dos adultos relatam sintomas de insônia 
em algum grau, enquanto cerca de 10 a 15% sofrem de insônia crônica, que afeta seu fun-
cionamento durante o dia.

Enquanto isso, estima-se que a narcolepsia com cataplexia, uma condição médica 
de atonia muscular, afeta entre 25 e 50 em cada 100.000 pessoas, enquanto a narcolepsia 
sem cataplexia tem uma prevalência de 20 a 34 em cada 100.000 pessoas. No entanto, a 
precisão desses dados é questionável devido à falta de estudos abrangentes sobre a doen-
ça. A narcolepsia tende a se manifestar mais frequentemente no final da adolescência e 
nos primeiros 20 anos de vida ou ainda pode surgir após os 50 anos de idade. Além disso, a 
condição afeta homens e mulheres em igual medida e, uma vez estabelecida, geralmente 
se torna uma condição crônica, exigindo tratamento contínuo para controle dos sintomas.

3. FATORES DE RISCO
A insônia pode afetar qualquer pessoa, mas alguns grupos apresentam maior pro-

pensão a desenvolvê-la. Mulheres são mais suscetíveis devido a mudanças hormonais, 
como ocorre durante o ciclo menstrual e a menopausa, e durante a gravidez. Indivíduos 
com mais de 60 anos de idade enfrentam alterações nos padrões de sono e problemas de 
saúde que potencializam o risco. Distúrbios de saúde mental, como depressão, ansiedade 



Capítulo 11

145Editora Pascal

e estresse crônico também estão associados à insônia. Ademais, pessoas socioeconomi-
camente desfavorecidas e pessoas que passam por frequentes mudanças acerca de seus 
horários de sono podem estar mais predispostas a doença.

A narcolepsia, por sua vez, cursa com hábitos semelhantes em relação aos fatores 
de risco vistos na insônia, porém sua prevalência inclui outros mecanismos. Relacionado 
a isso, pessoas sem horários regulares de sono, sedentários e consumidores de álcool e 
nicotina são mais propensos a apresentar o quadro e os sintomatologia em questão. No 
entanto, processos infecciosos e fatores genéticos aparentam ser os fatores de risco mais 
significativos para a narcolepsia. Em relação à idade, existem pesquisas que apontam para 
a maior frequência da doença durante a adolescência ou no início dos 20 anos e após a 
quinta década de vida.

4. CAUSAS
A insônia está intimamente associada a situações de desgaste do dia a dia ou por si-

tuações denominadas limites. É uma doença que tem como causas disfunções psíquicas e 
orgânicas. Pesquisas feitas sobre tal distúrbio discorrem sobre a produção inapropriada de 
serotonina pelo organismo e pelo estado de estresse oriundo de situações desgastantes 
ou que levam o indivíduo ao limite, no cotidiano.

Embora as causas exatas da narcolepsia ainda não sejam totalmente compreendidas, 
acredita-se que desequilíbrios nas substâncias químicas do cérebro, predisposição gené-
tica e deficiência na produção de hipocretina, um neurotransmissor que regula o estado 
de alerta durante o dia, quando associado à perda de um grupo específico de células no 
hipotálamo, possam desempenhar um papel importante. A falta desse neurotransmissor 
pode resultar em um desequilíbrio que leva à ocorrência do sono REM em momentos 
inoportunos. Embora ainda não esteja esclarecido o que causa a diminuição na produção 
de hipocretina, alguns especialistas sugerem que uma resposta autoimune pode estar en-
volvida. Enquanto uma pessoa normal segue um padrão progressivo de estágios do sono 
antes de entrar no sono REM, onde ocorrem os sonhos mais vívidos, indivíduos com narco-
lepsia tendem a entrar subitamente no sono REM, ignorando as fases iniciais do sono. Esse 
fenômeno pode ocorrer tanto durante o dia quanto à noite, a qualquer momento.

5. DIAGNÓSTICO
O diagnóstico dos distúrbios do sono geralmente é realizado por meio de uma anam-

nese detalhada, devendo caracterizar a história clínica do paciente, avaliar a presença de 
fatores predisponentes, desencadeantes, perpetuantes; sintomas motores, sonolência 
diurna, sintomas que possam afetar o sono, condições físicas do ambiente de dormir (ba-
rulho, luz, ronco cônjuge), uso de medicamentos e de outras substâncias que possam pre-
judicar o sono como álcool, cafeína, tabaco, drogas ilícitas.

Os distúrbios do sono se manifestam de várias maneiras diferentes e muitas vezes 
apresentam sintomas sobrepostos. Os mais comumente mencionados incluem: insônia, 
sonolência ou cansaço diurno, fenômenos indesejáveis durante o sono, como pesadelos, 
paralisia do sono e sonambulismo. Eles podem ser originários de um transtorno primário 
ou secundário a doenças clínicas sistêmicas ou transtornos psiquiátricos.

Normalmente, o uso de polissonografia não é rotineiramente necessário para diag-
nosticar insônia, mas em certos casos específicos, esse recurso pode ser empregado. A 
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decisão de realizá-la depende da gravidade e da complexidade dos sintomas do paciente 
a depender da suspeita clínica.

6. DISTÚRBIOS DO SONO
De acordo com a Classificação internacional dos distúrbios do sono de 2017 (ICSD-3, 

2017) as patologias relacionadas ao sono são divididas em: insônias; doenças respiratórias 
relacionadas ao sono; hipersonias de origem central; doenças do sono relacionadas ao rit-
mo de sono; parassonias; distúrbios do movimento relacionados ao sono; outros transtor-
nos do sono.

6.1 Insônia
A insônia é caracterizada pela queixa de sono inadequado, que pode ser classificada 

com base no tipo de alteração do sono e na duração da queixa. Ela se subdivide em três 
categorias principais, dependendo dos sintomas apresentados, que são: a insônia do início 
do sono; a insônia da manutenção; e a insônia de interrupção do sono.

A insônia ainda pode ser categorizada em: insônia de curta duração, que persiste por 
alguns dias a até três semanas, e insônia crônica, que dura meses ou até anos. Enquanto a 
de curta duração geralmente não requer uma investigação extensa das causas subjacen-
tes, a insônia crônica demanda uma pesquisa para identificar possíveis fatores desenca-
deantes e perpetuantes.

A insônia aguda, no geral, surge após uma mudança no ambiente de sono ou antes 
ou depois de um acontecimento importante da vida, como uma mudança de trabalho, a 
perda de um ente querido, ou ansiedade em torno de um prazo ou prova. A recuperação 
geralmente é rápida, em geral em algumas semanas. O tratamento é sintomático, com 
uso intermitente de hipnóticos e resolução do estresse subjacente.

Em vez de recorrer imediatamente a medicamentos hipnóticos, segundo Leal et al. 
(2022), os pacientes devem ser aconselhados a adotar estratégias não farmacológicas para 
melhorar a qualidade do sono. Isso inclui evitar atividades estressantes antes de dormir, 
estabelecer um ritual relaxante antes de deitar-se e reservar o quarto apenas para dormir. 
Essas medidas comportamentais são essenciais para o manejo eficaz da insônia e podem 
reduzir a dependência de medicamentos para dormir a longo prazo

Já em relação à insônia crônica, a causa não é, na maior parte das vezes, identificável; 
é comum que apresentem várias causas subjacentes, muitas vezes evoluindo ao longo de 
anos. Diversos fatores podem contribuir para a insônia crônica, por exemplo, transtornos 
psiquiátricos, como ansiedade e sintomas depressivos; condicionamento negativo em re-
lação ao ambiente de sono, conhecido como insônia psicofisiológica.

O tratamento da insônia crônica geralmente envolve abordar cada um dos fatores 
predisponentes identificados. Isso pode incluir terapias comportamentais para lidar com 
a ansiedade e o condicionamento negativo, bem como o uso de medicamentos e/ou psi-
coterapia para tratar transtornos de humor e ansiedade. Além disso, é enfatizada a impor-
tância da manutenção de uma boa higiene do sono.

Se a insônia persistir, apesar do tratamento não farmacológico, o uso de medicamen-
tos pode ser considerado, seja para uso diário ou intermitente. Existem diferentes agentes 
sedativos disponíveis para essa finalidade, dependendo das necessidades individuais e da 
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resposta ao tratamento.

Diversas opções de tratamento farmacológico para a insônia podem ser considera-
das, de acordo com Hauser e Josephson (2015): 

O álcool e os anti-histamínicos são os indutores do sono adquiridos sem pres-
crição médica mais usados. O primeiro promove o início do sono, mas está as-
sociado à perturbação do sono durante a noite e pode evoluir para abuso, de-
pendência e abstinência no indivíduo predisposto. Os anti-histamínicos, que 
constituem o 126 ingrediente ativo primário da maioria dos indutores do sono 
vendidos sem prescrição, podem ser benéficos quando usados de maneira in-
termitente, mas produzem tolerância rápida e têm múltiplos efeitos colaterais 
(especialmente anticolinérgicos), que limitam seu uso, sobretudo nos idosos. 
O álcool e os anti-histamínicos são os indutores do sono adquiridos sem pres-
crição médica mais usados (HAUSER; JOSEPHSON, 2015, p. 126).

Os agonistas dos receptores dos benzodiazepínicos são considerados a classe mais 
eficaz e mais utilizada de medicamentos para a insônia. Alguns dos agentes mais prescri-
tos dessa classe incluem, zolpidem, clonazepam, alprazol, lorazepam. Geralmente, os efei-
tos colaterais são mínimos quando as doses são mantidas baixas e a concentração sérica 
é reduzida durante as horas de vigília, utilizando um agente com ação mais curta sempre 
que possível.

Para minimizar o risco de insônia de rebote e tolerância, recomenda-se o uso de ciclos 
curtos de tratamento, uso intermitente ou redução gradual da dose. Para a insônia crôni-
ca, o uso intermitente é preferível, a menos que as consequências da insônia não tratada 
superem as preocupações com o uso crônico. No entanto, o uso de agonistas dos recepto-
res dos benzodiazepínicos deve ser evitado ou usado com extrema cautela em pacientes 
com histórico de abuso de substâncias ilícitas ou álcool.

A insônia pode advir como uma manifestação clínica secundária a outros problemas 
de saúde, nesses casos, é denominado insônia secundária, que pode ocorrer devido a dis-
túrbios psiquiátricos, neurológicos ou até distúrbios clínicos.

Segundo Hauser (2015), cerca de 80% dos pacientes com transtornos psiquiátricos 
relatam problemas de sono, mas a natureza desses distúrbios varia amplamente entre 
diferentes condições e até entre pacientes com o mesmo transtorno. Na depressão, por 
exemplo, podem ocorrer insônia do início do sono, insônia da manutenção do sono ou 
despertares matinais precoces, embora alguns pacientes possam apresentar hipersonia, 
especialmente adolescentes e aqueles com depressão bipolar ou sazonal.

Várias doenças neurológicas prejudicam a qualidade do sono, tanto por mecanismos 
indiretos, como dor na espondilose, quanto por disfunções neurais centrais. Na demência, 
o ciclo sono-vigília é afetado, podendo estar associado a outras manifestações como pe-
rambulação noturna. A epilepsia pode se manifestar com comportamento anormal duran-
te o sono, exigindo polissonografia para diferenciação. Distúrbios de movimento, como na 
doença de Parkinson, também interferem na qualidade.

Várias doenças clínicas estão associadas, muitas vezes de forma inespecífica. Por 
exemplo, a dor crônica associada a doenças reumatológicas pode perturbar o sono, sendo 
os sintomas relacionados ao sono frequentemente a queixa principal. A isquemia cardíaca 
pode resultar de aumentos do tônus simpático devido à apneia do sono, levando a pesa-
delos ou sonhos perturbadores. Outras condições como DPOC, menopausa, hipertireoi-
dismo, refluxo gastroesofágico e insuficiências renal e hepática também estão associadas.
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A ingestão de substâncias estimuladoras, como a cafeína, é comumente associada à 
insônia, aumentando a latência do sono e os despertares durante a noite após sua inges-
tão. O álcool, embora induza sonolência inicial, pode aumentar os despertares na segunda 
metade da noite, especialmente em pacientes com apneia do sono.

Certos medicamentos prescritos, como antidepressivos, simpaticomiméticos e glico-
corticoides, também podem ser causa. A suspensão abrupta de hipnóticos, especialmente 
benzodiazepínicos de meia-vida curta, pode resultar em insônia de rebote grave, sendo 
recomendado reduzir gradualmente as doses para minimizar esse efeito

6.2 Síndrome das Pernas Inquietas
Pacientes com síndrome das pernas inquietas (SPI) descrevem uma necessidade ir-

resistível de mover os membros, geralmente associada a sensações desagradáveis nos 
tecidos profundos dos membros afetados. Esses sintomas tendem a piorar à noite, inter-
ferindo no sono e sendo aliviados temporariamente pelo movimento. Ao contrário das pa-
restesias da neuropatia periférica, que persistem com a atividade, os sintomas da SPI apa-
recem com a inatividade e melhoram ao movimentar os membros. Fatores como privação 
de sono, cafeína, álcool, antidepressivos serotoninérgicos e gravidez podem exacerbar a 
condição:

Os pacientes com esse distúrbio sensorimotor relatam uma urgência irresis-
tível de mover as pernas, ou às vezes os membros superiores, que frequen-
temente está associada a disestesias rastejantes ou incômodas nos tecidos 
profundos dos membros acometidos (...) A prevalência é de 1 a 5% dos adultos 
jovens e de meia-idade e 10 a 20% naqueles com mais de 60 anos (HAUSER; 
JOSEPHSON, 2015, p. 128).

Deficiência de ferro e insuficiência renal podem desencadear a SPI secundária. O tra-
tamento inclui fármacos dopaminérgicos como pramipexol e ropinirol, além de opioides, 
benzodiazepínicos e gabapentina em alguns casos.

6.3 Narcolepsia
A narcolepsia, um distúrbio complexo do sono, caracteriza-se pela incapacidade de 

manter a vigília voluntariamente e por uma regulação anormal do sono REM. A síndrome 
narcoléptica é reconhecida pela presença da “tétrade da narcolepsia”, conforme reiteram 
Hauser e Josephson (2015). O primeiro é a sonolência excessiva durante o dia associado 
três sintomas relacionados à intrusão do sono REM no estado de vigília: cataplexia, que é 
a perda súbita e transitória do tônus muscular, frequentemente desencadeada por emo-
ções fortes; alucinações hipnagógicas e hipnopômpicas, que são experiências visuais ou 
auditivas vívidas no início ou no final do sono; e paralisia do sono, caracterizada pela inca-
pacidade temporária de se mover ou falar ao acordar.

O tratamento da narcolepsia é principalmente sintomático, focando na gestão da so-
nolência diurna e dos sintomas relacionados ao sono REM. A modafinil é o fármaco de 
escolha devido à sua eficácia e perfil de efeitos colaterais favoráveis. Os medicamentos 
estimulantes mais antigos, como o metilfenidato e a dextroanfetamina, ainda são usados, 
especialmente em casos refratários.
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6.4 Síndromes de Apneia do Sono
A disfunção respiratória durante o sono é uma causa significativa e comum de sono-

lência excessiva diurna e perturbações do sono noturno. A falha em reconhecer e tratar 
adequadamente esses distúrbios pode levar a problemas graves, como comprometimen-
to da vigilância diurna, aumento do risco de acidentes de trânsito relacionados ao sono, 
hipertensão e outras complicações cardiovasculares graves, bem como aumento da mor-
talidade. 

A prevalência dos afetados são homens com excesso de peso e idosos, porém estima-
-se que permaneça sem diagnóstico em 80 a 90% dos casos, que pode ser confirmado em 
Leal et al. (2022).

Segundo a academia brasileira de neurocirurgia, os distúrbios respiratórios do sono 
são divididos em apneia central e apneia obstrutiva. A apneia central é caracterizada pela 
interrupção do fluxo inspiratório durante o sono, por pelo menos 10 segundos, na ausência 
de esforço respiratório. Pode ter diversas causas e está associada a condições como insu-
ficiência cardíaca, hipertensão arterial pulmonar e lesões neurológicas. A apneia obstru-
tiva, por sua vez, ocorre quando há obstrução das vias aéreas superiores durante o sono, 
levando à interrupção da respiração. A avaliação diagnóstica desses distúrbios geralmente 
requer uma polissonografia, que registra eventos como índice de apneia/hipopneia e des-
saturação de oxigênio durante o sono.

O tratamento da apneia do sono varia de acordo com a gravidade e a causa subjacen-
te do distúrbio. Para casos moderados a graves, os aparelhos de pressão positiva (PAPs) são 
o tratamento padrão, enquanto cirurgias podem ser consideradas em casos selecionados.

6.5 Parassonias
O termo parassonia refere-se a comportamentos ou experiências anormais que ocor-

rem durante o sono ou resultam dele. Um amplo espectro de parassonias tem origem no 
sono NREM, variando desde despertares confusos até episódios de sonambulismo, bruxis-
mo, enurese noturna e terror noturno. Embora a queixa principal geralmente esteja rela-
cionada ao comportamento durante o sono, as parassonias podem interferir na qualidade 
do sono ou causar leves distúrbios na vigília diurna.

O sonambulismo é uma das principais parassonias e envolve a realização de ativi-
dades motoras automáticas que podem ser simples ou complexas. Os indivíduos afeta-
dos podem caminhar, urinar em locais inadequados, comer ou até mesmo sair de casa 
enquanto estão apenas parcialmente acordados. O despertar completo pode ser difícil, e 
alguns pacientes podem reagir à tentativa de serem despertados com agitação ou violên-
cia. Segundo Hauser (2015), a causa exata do sonambulismo ainda é desconhecida, mas há 
evidências de uma base genética em cerca de 33% dos casos.

O terror noturno, é mais comum em crianças pequenas e ocorre principalmente nas 
primeiras horas após o início do sono, durante o sono de ondas lentas. Durante um episó-
dio de terror noturno, a criança pode gritar repentinamente, acompanhado de ativação 
autonômica, como sudorese, taquicardia e hiperventilação. É difícil acordar o paciente du-
rante o episódio, e pela manhã, a criança geralmente não se lembra do que aconteceu. O 
terror noturno é autolimitado e benigno, e não há necessidade de tratamento específico.

O bruxismo é um hábito involuntário e vigoroso de ranger os dentes durante o sono. 
Geralmente, o paciente não percebe que tem esse problema. O quadro se inicia, geral-
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mente, por volta dos 17 aos 20 anos e pode diminuir espontaneamente à medida que o 
paciente envelhece, por volta dos 40 anos. Em muitos casos, o diagnóstico é feito durante 
uma consulta odontológica, onde o dano aos dentes é mínimo e não requer tratamento. 
Entretanto, em casos mais graves, pode ser necessário o uso de um protetor dentário de 
borracha para evitar danos mais graves e desfigurantes nos dentes. O controle do estresse 
e ansiedade pode ser útil quando o bruxismo está associado a esses fatores.

7. COMPLICAÇÕES
A sonolência diurna é um problema sério que pode ter consequências graves e até fa-

tais, especialmente quando se trata da segurança no trânsito. A utilização de questionários 
padronizados, como a Escala de Sonolência de Epworth, tornou-se comum uma vez que 
proporciona uma maneira de avaliar a sonolência diurna.

A condução de veículos é uma atividade particularmente perigosa para aqueles que 
sofrem com sonolência aumentada, pois o tempo de reação pode ser prejudicado de for-
ma semelhante pela privação de sono de 24 horas ou por um nível elevado de álcool no 
sangue.

Ricardo et al. (1994) estudaram 90 caminhoneiros avaliando os seguintes parâmetros: 
hábitos de sono, roncos, sonolência diurna excessiva, obesidade e o envolvimento em aci-
dentes. Constataram que pessoas com distúrbios ventilatórios, sonolência diurna e obesi-
dade se envolviam duas vezes mais em acidentes do que os motoristas que não apresen-
taram as alterações estudadas.

Young et al. (1997) fizeram durante 5 anos em 913 pessoas comparando alterações dos 
distúrbios do sono com acidentes automobilísticos. As pessoas com diagnóstico de distúr-
bio ventilatório do sono tiveram um índice três vezes maior de se envolver em acidente 
automobilístico do que as sem esse diagnóstico.

Já a apneia obstrutiva do sono leva a várias complicações, principalmente tendo maior 
impacto no sistema cardiovascular e endócrino. Sabe-se que a apneia obstrutiva do sono é 
fator de risco independente para doenças endócrinas e cardiovasculares e muitos autores 
a consideram uma manifestação da síndrome metabólica. Relaciona-se com aumento da 
resistência à insulina, hipertensão arterial sistêmica e doenças cardiovasculares como AVE, 
doença coronariana, insuficiência cardíaca congestiva e arritmias.

Evidências sugerem que a hipóxia crônica intermitente e, possivelmente, a fragmen-
tação do sono elevam vários marcadores inflamatórios, aumentam o estresse oxidativo e 
atividades pró coagulantes e trombóticas. Estas alterações contribuem para a disfunção 
endotelial, metabólica, aterosclerose e distúrbios cardiovasculares associados à apneia do 
sono. No entanto, muitas vezes, estas alterações são comorbidades em pacientes apnei-
cos, tornando difícil a distinção entre as consequências e fatores associados à apneia. De 
acordo com a academia brasileira de neurocirurgia:

A síndrome da apneia e hipopneia obstrutiva do sono (SAHOS) tem sido rela-
cionada a várias complicações cardíacas: disfunção endotelial, hipertensão ar-
terial sistêmica, insuficiência cardíaca, arritmias, doença arterial coronariana, 
aterosclerose carotídea, acidente vascular encefálico e ataque isquêmico tran-
sitório [...] existem trabalhos clínicos e experimentais que sugerem a relação 
entre SAHOS e hipertensão arterial sistêmica, independente dos fatores co-
muns às duas patologias (obesidade, idade e outros). Apesar de não estarem 
definidos os mecanismos desta relação, é possível que a resposta aumentada 
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do simpático e a hipóxia intermitente tenham importante função nesta asso-
ciação [...] a SAHOS pode contribuir com aumento do risco de o paciente apre-
sentar AVE [...] o estudo Sleep Heart Health relaciona a SAHOS como um fator 
de risco para doença arterial coronariana. [...] portadores de SAHOS com índice 
de apneia e hipopneia maior que 11/h têm um risco aumentado de desenvol-
ver insuficiência cardíaca congestiva (LEAL; AGUIAR; RAMINA, 2022, p. 682).

8. CONCLUSÃO
Os distúrbios do sono não apenas representam uma queixa frequente em consultó-

rios médicos com prejuízo da qualidade de vida, mas representam uma séria ameaça à 
segurança e à saúde pública, como reitera diversos artigos comprovando a relação direta 
entre distúrbios do sono com acidentes automobilísticos.

Além dos riscos imediatos de acidentes, os distúrbios do sono, como a síndrome ap-
neia Síndrome da Apnéia e Hipopnéia Obstrutiva do Sono (SAHOS), têm impactos significa-
tivos na saúde cardiovascular e endócrina a longo prazo, aumentando o risco de condições 
como hipertensão arterial, doenças cardíacas, acidente vascular cerebral e insuficiência 
cardíaca congestiva. 

A prevenção, diagnóstico precoce e tratamento eficaz desses distúrbios são essen-
ciais para mitigar seus impactos adversos na vida cotidiana e na saúde geral da população.
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1. INTRODUÇÃO
O sistema nervoso central (SNC), o centro do controle homeostático do organismo, 

está sujeito a processos irritativos e infecções, cuja morbimortalidade varia conforme os 
agentes etiológicos. Nesse sentido, podem ser provocados por vírus, bactérias, fungos, hel-
mintos e protozoários, ou por etiologias não infecciosas, como meningoencefalites, he-
morragias, auto-imunes ou neoplásicas. 

As meningoencefalites virais, também chamadas de linfocitárias ou assépticas, são in-
fecções do sistema nervoso central causadas por vírus. Em sua maioria são caracterizadas 
por alterações neurológicas, como cefaleia, febre, sinais de rigidez de nuca e convulsões, 
associadas ao padrão de resposta imunológica linfomononuclear do líquido cefalorraqui-
diano e ausência de bactérias. Geralmente, tem curso benigno e autolimitado, com dura-
ção de cerca de 7 a 14 dias. No entanto, há relatos de casos graves e fatais. 

2. EPIDEMIOLOGIA
Os principais agentes etiológicos são do grupo dos Enterovírus, cujos mais frequen-

tes são os Echovírus, Poliovírus e os Coxsackievírus, responsáveis por cerca de 85% dos 
casos. Outros menos frequentes incluem vírus de RNA, como Arbovírus, Vírus do Sarampo, 
Caxumba, HIV 1; e de DNA, como Adenovírus, Herpes Vírus 1 e 2, Varicela zoster, Epstein 
Barr e Citomegalovírus.

A meningoencefalite, causada pelo Herpes simplex 1 e 2, incide em 0,5% a 3% dos ca-
sos e, frequentemente, ocorre por complicações de infecções genitais, além de quadros de 
imunodeficiência, principalmente relacionados ao vírus HIV.

Há um predomínio na população pediátrica e idosa, especialmente abaixo dos 5 anos 
e acima dos 60 anos de idade. No entanto, é possível que ocorra em qualquer faixa etária, 
com discreta predominância no sexo masculino (aproximadamente de 57%). 

3. FISIOPATOLOGIA
As principais vias de transmissão são a fecal-oral e a ingestão/inalação de aerossóis 

de indivíduos infectados. Além disso, também é possível que haja transmissão através da 
picada do Aedes aegypti, mais associada a infecções como Zika, Chikungunya e Dengue. 

Após o contato com as partículas virais, é iniciado um processo de sucessivas replica-
ções. Sendo assim, a primeira ocorre na mucosa tecidual e culmina na disseminação das 
partículas para os linfonodos, que são o sítio da nova replicação. Por fim, as partículas virais 
replicadas atingem o sangue, o que é chamado de viremia. Este processo é associado ao 
estado pró-inflamatório, caracterizado pela liberação de citocinas e de interleucinas (como 
IL-6 e IL-8). Estas substâncias aumentam a permeabilidade da barreira hematoencefálica, 
possibilitando a infecção do sistema nervoso central. 
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4. DIAGNÓSTICO 
O diagnóstico das encefalites virais é baseado em uma combinação de manifestações 

clínicas, exames laboratoriais e, em alguns casos, exames de imagem. A avaliação clínica 
inicial pode incluir sintomas como febre, cefaleia, rigidez de nuca, convulsões e alterações 
do estado mental. No entanto, é importante ressaltar que esses sintomas podem variar 
amplamente entre os pacientes e, até mesmo, sobrepor-se a outras condições neurológi-
cas.

O exame de escolha para o diagnóstico de encefalites virais é a análise do líquido ce-
falorraquidiano (LCR), obtido por punção lombar. No LCR, são observadas características 
como pleocitose linfocitária, aumento das proteínas e, em alguns casos, elevação da pres-
são intracraniana. Além disso, a presença de anticorpos específicos ou material genético 
viral no LCR, detectados por técnicas como PCR (reação em cadeia da polimerase) ou so-
rologia, pode confirmar o diagnóstico e identificar o agente viral causador da encefalite.

É importante ressaltar que a interpretação dos resultados do LCR deve levar em 
consideração o contexto clínico do paciente. Além disso, outros exames laboratoriais e 
de imagem, como hemograma completo, tomografia computadorizada ou ressonância 
magnética cerebral, podem ser úteis para descartar outras condições diferenciais e avaliar 
possíveis complicações, como edema cerebral ou hemorragia.

O diagnóstico das encefalites virais pode ser estabelecido com base nos seguintes 
critérios:

•	 Critério Principal (Obrigatório): Pacientes que procuraram assistência médica com 
estado mental alterado, definido como nível de consciência diminuído ou alterado, 
letargia ou alteração de personalidade, com duração ≥ 24 horas e sem causa alter-
nativa identificada.

•	 Critérios Menores (2 necessários para possível encefalite; ≥ 3 necessários para ence-
falite provável ou confirmada):

•	 Febre documentada ≥ 38 ºC nas 72 horas antes ou após a apresentação.

•	 Convulsões generalizadas ou parciais não totalmente atribuíveis a um distúrbio 
convulsivo preexistente.

•	 Novo início de achados neurológicos focais.

•	 Contagem de leucócitos no LCR ≥ 5/mm3.

•	 Anormalidade do parênquima cerebral à neuroimagem, sugestiva de encefalite 
que é nova em relação a estudos anteriores ou parece aguda no início.

•	 Anormalidade na eletroencefalografia compatível com encefalite e não atribuível 
a outra causa.

5. DIAGNÓSTICOS DIFERENCIAIS
Os diagnósticos diferenciais das encefalites virais incluem uma ampla variedade de 

condições neurológicas que podem apresentar sintomas semelhantes. Entre essas condi-
ções, destacam-se:

•	 Meningite Bacteriana: Embora as encefalites virais sejam caracterizadas pela au-
sência de bactérias no LCR, a meningite bacteriana pode apresentar sintomas se-
melhantes, como febre, cefaleia e rigidez de nuca. No entanto, na meningite bac-
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teriana, é comum observar uma pleocitose predominantemente neutrofílica no 
LCR, além de outros achados como diminuição da glicose e aumento da concen-
tração de proteínas.

•	 Encefalite Autoimune: Algumas condições autoimunes, como a encefalite au-
toimune associada a anticorpos contra o receptor NMDA (N-metil-D-aspartato), 
podem apresentar sintomas neurológicos semelhantes aos das encefalites virais. 
O diagnóstico diferencial pode ser desafiador e, muitas vezes, requer a exclusão de 
infecções virais e outros distúrbios metabólicos.

•	 Neoplasias Intracranianas: Tumores cerebrais, especialmente aqueles localizados 
em áreas como o lobo temporal, podem apresentar sintomas neurológicos que se 
sobreponham aos das encefalites virais, como convulsões e alterações do estado 
mental. A realização de exames de imagem, como ressonância magnética cere-
bral, é fundamental para o diagnóstico diferencial.

•	 Outras Infecções do SNC: Além das encefalites virais, outras infecções, como a neu-
rosífilis, a encefalite por Herpes simplex e a infecção por HIV, podem apresentar 
sintomas semelhantes e devem ser consideradas no diagnóstico diferencial. A re-
alização de testes específicos para esses agentes infecciosos pode ser necessária 
para confirmar o diagnóstico.

É importante ressaltar que o diagnóstico diferencial das encefalites virais deve levar 
em consideração o contexto clínico do paciente, incluindo fatores como idade, imunidade, 
exposição a agentes infecciosos e histórico médico pregresso. O envolvimento de uma 
equipe multidisciplinar, incluindo neurologistas, infectologistas e radiologistas, é funda-
mental para a abordagem diagnóstica adequada e o manejo eficaz dessas condições.

6. TRATAMENTO
Não existem terapias específicas para a maioria das infecções virais do sistema nervo-

so central. No entanto, algumas exceções importantes se aplicam (Tabela 1):

O tratamento empírico para a infecção pelo vírus Herpes simplex com Aciclovir (10 mg/
kg por via intravenosa a cada oito horas) deve sempre ser iniciado o mais rápido possível se 
o paciente tiver encefalite sem explicação aparente. A terapia precoce é vital, uma vez que 
está associada à diminuição significativa na morbimortalidade. O Aciclovir também deve 
ser administrado se houver probabilidade de encefalite pelo vírus Varicela-zoster.

Uma vez que uma série de outras doenças tratáveis   podem se apresentar de maneira 
semelhante às infecções virais do SNC, é essencial considerar diagnósticos alternativos, 
como a tuberculose e o delírio induzido por medicamentos.
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Tabela 1. Tratamento inicial sugerido para os principais patógenos que produzem a síndrome clínica da 
encefalite

Agente Terapia específica

Encefalomielite aguda disseminada Corticosteróides

Bactérias

Pneumonia por Mycoplasma

Macrolídeo (por exemplo, azitromicina, claritromicina, eritromicina), do-

xiciclina ou fluoroquinolona (por exemplo, levofloxacina, ciprofloxacina, 

moxifloxacina)

Listeria monocytogenes Ampicilina mais gentamicina; trimetoprim-sulfametoxazol

Tropheryma whipplei Ceftriaxona, seguida por sulfametoxazol-trimetoprima ou cefixima

Fungos

Coccidioides Fluconazol, itraconazol, voriconazol, anfotericina B

Cryptococcus neoformans Anfotericina B mais flucitosina

Histoplasma capsulatum Anfotericina B lipossomal

Helmintos

Baylisascaris procyonis Albendazol + dietilcarbamazina

Gnatostoma Albendazol ou ivermectina

Taenia solium (ciccercose) Albendazol e corticosteróides

Micobactérias

Mycobacterium tuberculose Regime de 4 medicamentos; considerar a adição de corticosteróide

Protozoários

Acanthamoeba Trimetoprim-sulfametoxazol mais rifampicina mais cetoconazol

Balamuthia mandrillaris
Pentamidina mais macrolídeo e fluconazol e sulfadiazina e flucitosina e 

fenotiazina

Naegleria fowleri Anfotericina B e rifampicina

Plasmodium falciparum Quinina, quinidina ou arteméter

Toxoplasma gondii Pirimetamina mais sulfadiazina ou clindamicina

Trypanosoma brucei gambiense Eflornitina

Trypanosoma brucei rhodesiense Melarsoprol

Rickettsioses e erliquioses

Anaplasma fagocitofilum Doxiciclina



Capítulo 12

158Tópicos em Neurologia
Vol. 01 (2024)

Ehrlichia chafeensis Doxiciclina

Rickettsia rickettsii Doxiciclina

Espiroquetas

Borrelia burgdorferi Ceftriaxona, cefotaxima

Treponema pallidum Penicilina G

Vírus

Citomegalovírus Ganciclovir mais foscarnet

Epstein-Barr Sem tratamento específico

Vírus herpes B Valganciclovir

Herpes simplex Aciclovir

Herpesvírus humano 6 Ganciclovir ou foscarnet

Vírus da imunodeficiência humana Terapia anti-retroviral

Gripe Oseltamivir

Vírus JC Reversão da imunossupressão, se possível

Sarampo Ribavirina

Nipá Ribavirina

Encefalite de São Luís Interferon-2 alpha

Varicela-zóster Aciclovir

Nilo do Oeste Sem tratamento específico

ADEM: Encefalomielite disseminada aguda.

7. ENCEFALOMIELITE DISSEMINADA AGUDA PÓS INFECÇÃO POR SARS-
-CoV-2

A encefalomielite aguda disseminada (ADEM) é uma condição inflamatória rara do 
sistema nervoso central, caracterizada pela desmielinização de provável origem autoimu-
ne. Ela se manifesta com sintomas neurológicos multifocais, geralmente de início súbito e 
evolução rápida, incluindo paresia, hipoestesia e, em casos graves, coma. Embora seja mais 
comum em crianças, pode ocorrer em adultos, muitas vezes associada a infecções virais, 
especialmente infecções do trato respiratório. No entanto, em alguns casos não é possível 
identificar antecedentes específicos.

O diagnóstico dessa condição envolve mudanças patológicas, como desmielinização 
perivenular sem evidência de microrganismos no tecido cerebral. A destruição da mielina 
pelos monócitos é apontada como o evento primário na ADEM, mas também se destaca 
o papel da lesão vascular, resultante da deposição de imunocomplexos circulantes e da 
ativação do complemento. As lesões variam em número, geralmente não hemorrágicas e 
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assimétricas, podendo afetar a barreira hematoencefálica durante o processo imuno-fisio-
patológico da doença. O líquido cefalorraquidiano não apresenta um padrão patognomô-
nico, podendo ser normal, mas características inflamatórias podem ser observadas, como 
aumento da turgidez e das proteínas. 

No contexto da ADEM, é crucial entender o processo imunológico da doença para 
compreender sua relação com a infecção por SARS-CoV-2. Nos casos graves de Covid-19, 
ocorre uma liberação de várias citocinas e quimiocinas, conhecida como “tempestade de 
citocinas”, que pode causar insuficiência respiratória e alterações teciduais. A ativação da 
IL-6 é particularmente relevante, pois atravessa a barreira hematoencefálica e está asso-
ciada à exacerbação dos sintomas, como encefalite, neuroinflamação e desmielinização. 
A IL-6 também promove a diferenciação de Th17, um subgrupo de linfócitos T que produz 
citocinas pró-inflamatórias e pode resultar em hiperinflação. Essas reações abrangentes 
ocorrem, porque os efeitos dos mediadores imunológicos são sistêmicos, com o vírus afe-
tando várias partes do corpo. 

A hiperativação de citocinas atrai neutrófilos e monócitos para os locais de infecção, 
causando danos. Células cerebrais, como neurônios e microglia, também podem ser in-
fectadas, pois possuem o receptor ACE2 para o SARS-CoV-2. Isso permite a infecção retró-
grada de neurônios, especialmente aqueles associados ao nervo olfatório, resultando em 
desmielinização e inflamação. O processo inflamatório sistêmico também altera a barreira 
hematoencefálica, permitindo a passagem de substâncias incomuns e causando edema 
cerebral e degeneração neuronal. 

A resposta imune inata é, principalmente, mediada por células da glia que, embora 
tenham menor potencial de lesão neuronal, podem ser altamente ativadas, levando à res-
posta imune inata exacerbada. A falta de complexos MHC nas células nervosas prolonga a 
latência viral, explicando a neuroinflamação e neurodegeneração tardia, mas devastadora, 
induzida pela síndrome inflamatória sistêmica.

      Portanto, a infecção por SARS-CoV-2 pode levar a uma variedade de consequências 
neurológicas, incluindo a ADEM. Os fatores associados ao desenvolvimento dessa condi-
ção, após a infecção por Covid-19, incluem tempo prolongado de ventilação mecânica, di-
ficuldade em despertar e tempo estendido em terapia intensiva. 

Dado que a patologia e as repercussões clínicas da infecção por SARS-CoV-2 no sis-
tema nervoso central ainda não estão totalmente elucidadas, é necessário continuar os 
estudos para entender melhor a etiopatogenia, os sintomas clínicos, o diagnóstico precoce 
e as condutas terapêuticas para minimizar a morbimortalidade e melhorar o prognóstico.
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