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RESUMO

Proposito: Descrever as caracteristicas epidemiolégicas e o qua-
dro clinico numa série de pacientes com neuropatia éptica isquémica
associada a enxaqueca, enfatizando sua relacao causal.

Meétodos: Os casos dos pacientes com diagnéstico de NOI associa-
dos a enxaqueca, examinados num periodo de 17 anos, foram revistos.
Os pacientes foram submetidos a completo exame oftalmolégico e a
propedéutica laboratorial complementar adequada para afastar
outras etiologias da perda visual. A enxaqueca foi considerada como
causa de NOI quando havia uma relacio temporal entre o ataque de
enxaqueca e a perda visual, quando havia histéria de perda visual
monocular transitéria em episédios prévios de enxaqueca, e quando
os exames laboratoriais apropriados afastaram outras possiveis cau-
sas do déficit visual.

Resultados: Entre 446 pacientes com NOI 18 (4,3%) estavam asso-
ciados a enxaqueca. Havia 14 mulheres e 4 homens com idades entre 11
e 53 anos (média: 31,4). Dois pacientes apresentavam envolvimento
bilateral. Nos casos unilaterais o olho direito foi envolyido em 11
pacientes, e o olho esquerdo em cinco. A acuidade visual variou entre
20/20 a NPL. O exame de campo visual foi anormal em todos os olhos
em que o exame pode ser realizado, com predominancia dos defeitos
altitudinais e arqueados. Havia edema do disco optico em 10 (50%)
olhos. Atrofia éptica foi observada em nove olhos (45%), e 0 exame
fundoscopicofoinormal em um (5%). Em seis pacientes (30%) anoma-
lias da configuracio anatomica do disco foram detectadas.

Conclusoes: A enxaqueca é uma causa de NOIL. Seu diagnéstico
deve ser considerado em pacientes com histéria prévia de enxaqueca
associada a déficits visuais monoculares transitorios e quando os
exames complementares afastem outras possibilidades etiolégicas.

Palavras-chave: Neuropatia 6ptica isquémica; Enxaqueca.

INTRODUCAO

A neuropatia optica isquémica (NOI) é a representagdo clinica do
infarto do nervo Optico, usualmente caracterizada por baixa de visdo de
inicio abrupto, em geral indolor, e acompanhada de defeitos campimétricos
mais freqlientemente altitudinais.

Devido as caracteristicas anatdmicas e do suprimento arterial do nervo
optico, o infarto tende a ocorrer em seu segmento anterior, irrigado pela
artérias ciliares posteriores curtas, ocasionando, ja na fase aguda, altera-
¢oes do disco Optico. Nestas circunstancias a neuropatia Optica isquémica €
denominada anterior (NOIA), enquanto a neuropatia Optica isquémica
posterior (NOIP) é muito rara, sendo a fundoscopia normal na fase de
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instalagdo da perda de visdo, embora palidez do disco tende a
desenvolver progressivamente nas semanas seguintes.

Embora a etiologiada NOI seja freqlientemente ndo deter-
minada, um grande niumero de condig¢des tais como doengas
hematoldgicas, vasculites, doengas oculares e disturbios
hemodinamicos *'®'7 tem sido descrito em associagdo com a
perda visual.

Relatos de casos de NOI ocorrendo durante uma crise de
enxaqueca retiniana tem sido publicados esporadicamente na
literatura de lingua inglesa '°.

Este trabalho analisa os achados clinicos da NOI associa-
dos a enxaqueca numa série de pacientes no Brasil e discute a
relagdo entre a enxaqueca e o infarto do nervo optico.

MATERIAL E METODOS

Os prontuarios dos pacientes com diagndstico de NOI
examinados consecutivamente pelo autor em periodo de 17

anos no Departamento de Neuro-Oftalmologia do Instituto
Hilton Rocha e no Servigo de Neuro-Oftalmologia do Hospi-
tal Sdo Geraldo da Faculdade de Medicina da Universidade
Federal de Minas Gerais, foram revistos.

O diagndstico de NOI obedeceu os critérios classicamen-
te estabelecidos *'*'¢ tendo sido desprezados os casos em
que outras condi¢des ndo puderam ser afastadas. O diagnoés-
tico de enxaqueca foi estabelecido de acordo com os critéri-
os delineados pela International Headache Society 'l. A
enxaqueca foi considerada como causa da NOI nos pacientes
que apresentaram (1) todas as seguintes caracteristicas na
historia de sua perda visual: (a) a perda de visdo ocorreu em
associagdo com um ataque de enxaqueca; (b) a perda visual
ocorreu de maneira concomitante com a cefaléia, a precedeu
ou a seguiu dentro de um intervalo de tempo ndo superior a
60 minutos; (c) havia uma historia positiva de episodios
prévios de fendmenos visuais monoculares transitorios asso-
ciados a enxaqueca; (2) outras causas de NOI foram afasta-
das por exames apropriados.
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Tabela 1. Caracteristicas dos Pacientes com Neuropatia Optica Isquémica da Enxaqueca.
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Todos os pacientes com o diagndstico de NOI por enxa-
queca foram submetidos a completa avaliagdo oftalmologica e
neurolégica. Exame cardioldgico, ecocardiograma e ultra-
som das carotidas foram realizados afastando a possibilidade
de embolismo. Os seguintes exames laboratoriais foram nega-
tivos ou demonstraram valores dentro dos pardmetros da
normalidade em todos os pacientes: hemograma, quimica de
sangue, exames para vasculites, serologia para lues, HTLV-Il e
borreliose, pesquisa de anticorpos antifosfolipideos e deter-
minac¢do da proteina C e da proteina S da anticoagulagdo, da
antitrombina III e do fator V de Leyden e analise do liquido
cerebrorraquiano. Exames de imagem do encéfalo (tomo-
grafia computadorizada ou imagem por ressonancia magnéti-
ca) foram normais em todos os casos.

A avaliagdo do campo visual foi realizada por confronta-
¢do e nos casos em que a acuidade visual era adequada ela foi
complementada por perimetria de Goldmann e automatizada.
Angiografia fluoresceinica do fundo do olho foi feita em todos
os pacientes segundo as técnicas convencionais.

RESULTADOS

A enxaqueca foi responsabilizada pela NOI em 18 (4,3%)
de nossos 446 pacientes. Quatorze destes pacientes (77,8%)
tinham historia familiar de enxaqueca. Dez dos pacientes
foram vistos nas primeiras duas semanas apos a perda visual,
sendo que em nove deles havia edema do disco optico, carac-
terizando, portanto, envolvimento do segmento anterior do
nervo o6ptico (NOIA), enquanto um apresentava NOIP, com
exame fundoscopico inicialmente normal. Os outros oito
pacientes foram examinados semanas ou meses apos 0 episo-
dio de perda visual associada a crise de enxaqueca, e ja
apresentavam atrofia Optica, ndo sendo possivel, entdo, deter-
minar o segmento do nervo optico em que o infarto ocorreu.

A tabela 1 demonstra as caracteristicas dos 18 pacientes (20
olhos) com NOI da enxaqueca. Havia 4 homens e 14 mulheres,
com idades entre 11 e 53 anos (media 31,4). A média de idade
dos homens foi 36 anos, enquanto das mulheres foi 30 anos.
Duas pacientes apresentaram NOI bilateral seqiiencial. A pri-
meira paciente desenvolveu NOIA bilateral com intervalo de
envolvimento de um dia entre um e outro olho. A outra paciente
apresentava historia de perda de visdo bilateral seqiiencial,
associada a enxaqueca, trés meses antes da avaliagdo neuro-
oftalmologica. A perda de visdo ocorreu com intervalo de trés
dias entre os olhos, tendo a fundoscopia revelado atrofia optica
bilateral. Nos casos unilaterais o olho direito foi envolvido em
11 pacientes, € o olho esquerdo em cinco.

A acuidade visual ao exame inicial variou entre 20/20 a
NPL. Em apenas dois pacientes - ambos com edema do disco
optico, houve melhora parcial da acuidade visual. Em um
deles a acuidade evoluiu de 20/100 a 20/70, enquanto no outro
a acuidade evoluiu de 20/200 a 20/100. O exame de campo
visual foi anormal em todos os 16 olhos em que 0 exame pode
ser realizado. Houve predominéancia dos defeitos altitudinais
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e arqueados, que ocorreram em nove olhos (56,2%), sendo
superiores em quatro (25%) e inferiores em cinco olhos
(31,2%). Defeitos centrais e paracentrais foram encontrados
em quatro olhos (25%), aumento da mancha cega em dois
olhos (12,5%), enquanto contragdo periférica foi observada
em um olho (6,2%).

O exame de fundo de olho revelou edema do disco optico
em 10 (50%) olhos. O edema era hiperémico em seis olhos e
palido em quatro. Em dois olhos havia hemorragia peridiscal
em chamade vela, junto a edema hiperémico do disco. Atrofia
optica com graus variados de palidez do disco foi observada
em nove olhos. Em um paciente com historia de perda aguda
da visdo associada a enxaqueca o exame fundoscopico inicial
ndo revelou anormalidades, mas exames subseqiientes eviden-
ciaram atrofia progressiva do disco.

Em seis pacientes anomalias da configuragdo anatomica
do disco contralateral a NOI foram detectadas. Quatro destes
pacientes apresentavam escava¢io do disco menor que 0,1 ou
ausente, e em trés deles havia aumento da ramifica¢do da
artéria central da retina sobre o disco.

Um de nossos pacientes era portador de trago falciforme e
enxaqueca, tendo desenvolvido a NOIA durante crise de enxa-
queca '%,

Angiografia fluoresceinica ndo demonstrou qualquer evi-
déncia de doengas corioretinianas ou maculares, de obstrugdo
de ramos da artéria ou veia central da retina, da artéria
cilioretiniana, nem de vasculites. Nos casos agudos de NOIA
havia retardo de enchimento da cordide peripapilar e da cama-
da prelaminar do disco dptico. Na paciente com diagndstico
de NOIP a angiografia ndo revelou anormalidades.

Exceto pela disfungdo visual os pacientes ndo apresenta-
vam anormalidades ao exame neurolégico.

DISCUSSAO

Disturbios visuais na enxaqueca ocorrem predominante-
mente sob a forma de escotomas positivos cintilantes em
forma de faiscas, linhas coloridas ou ondas. Escotomas ne-
gativos, alteracdes das formas e tamanho das imagens tam-
bém tem sido bem documentados na literatura. Em geral as
anormalidades visuais se apresentam em campos visuais
homénimos como resultado de disfun¢do do cortex visual
parietal ou occipital.

Manifestagdes monoculares da enxaqueca sio muito raras
mas variadas '?, incluindo oclusdo da artéria ou da veia central
da retina ou de seus ramos, NOIA ou NOIP, alteragdes
pigmentares retinianas, retinopatia serosa central, hemorragia
vitrea, hemorragias retinianas, e mais freqiientemente
amaurose fugaz. A enxaqueca € a causa mais comum de
amaurose fugaz em jovens 2.

Perda de visdo monocular associada a enxaqueca foi ini-
cialmente descrita em 1882 por Galezowski ° que relatou
obstru¢do da artéria central da retina durante crise de enxa-
queca em trés pacientes.
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Tabela 2. Critérios Diagndsticos da Enxaqueca Retiniana segundo
a Sociedade Internacional das Cefaléias.

A. Pelo menos dois ataques preenchendo B-C .

B. Escotoma ou amaurose monocular totalmente reversivel, du
rando menos que 60 minutos e confirmada por exame durante
o ataque ou por desenho feito pelo paciente de defeito do
campo visual durante o ataque. ) o

C. A cefaléia acompanha os sintomas visuais com um intervalo
livre de menos que 60 minutos, mas pode precedé-los.

D. O exame oftalmoldgico & normal fora do ataque. Embolismo é
afastado por exames apropriados.

Os termos enxaqueca ocular, enxaqueca das vias visuais
anteriores e, mais recentemente, enxaqueca retiniana tem sido
usados para descrever alteragdes visuais monoculares transi-
térias ou permanentes que acompanham um ataque de enxa-
queca ou em pacientes com forte historia de enxaqueca. O
termo enxaqueca ocular parece preferivel a enxaqueca
retiniana uma vez que o envolvimento pode ocorrer na circu-
lagdo ciliar com preservagdo da circulagdo retiniana '*. No
entanto, a classificagdo da Sociedade Internacional de
Cefaléia '' adotou o nome de enxaqueca retiniana, estabele-
cendo os seus critérios diagnosticos (Tabela 2).

Os mecanismos patogenéticos da enxaqueca ocular sdo
ainda pouco compreendidos, mas a teoria mais aceita € que as
anormalidades resultam de redugdo transitoria do fluxo
sangiiineo por vasoespasmo na circulagdo cordidea ou
retiniana. Vasoespasmo tem sido observado na retina e
conjuntiva de varios pacientes durante os ataques de enxaque-
ca > Também uma “sindrome vasoespastica ocular” tem
sido descrita como responsavel por alteragdes visuais transi-
torias em adultos e criangas com tendéncia a extremidades
frias, hipotensdo arterial e enxaqueca '* ?’. Medicagdo
antivasoespastica caracteristicamente diminui a freqiiéncia
dos episodios de alteragdes visuais transitorias. Outros pro-
postos mecanismos patogenéticos da isquemia na enxaqueca
incluem aumento da agregabilidade plaquetaria e aumento da
coagulabilidade plasmatica '*.

A enxaqueca com resultante vasoespasmo pode ser um fator
precipitando oclusdo em alguns destes pacientes ®2'. Também
tem sido demonstrado que a enxaqueca com infarto pode ser
encontrada em maior prevaléncia em pessoas com trago
falciforme * como ocorreu em um de nossos pacientes.

O achado de anomalias estruturais do disco Optico
contralateral ao olho envolvido em nossos seis pacientes com
NOIA associada a enxaqueca tem significado patogenético.
Tem sido demonstrado que a auséncia ou redugdo do tamanho
da escavacdo fisioldgica do disco, o aumento do nimero de
ramificagdes de vasos retinianos centrais dentro do disco, o
aumento da espessura da camada de fibras nervosas e a pre-
senca de drusas ou de displasias do disco sdo fatores de risco
para o desenvolvimento da NOIA “ 7% E possivel que estas
alteracdes estruturais aumentem o risco de isquemia do disco
na ocorréncia do vasoespasmo na circulagdo ciliar posterior
secundério a enxaqueca ocular.
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Lee e colaboradores '° recentemente reviram os relatos de
NOI como complicagdo da enxaqueca publicados na literatura
de lingua inglesa. Estes autores encontraram apenas 11
pacientes e acrescentaram dois novos casos. Destes treze
pacientes envolvimento bilateral ocorreu em apenas um caso
(8%). De nossos 18 pacientes dois apresentaram NOI bilateral
(11%). Sete dos 14 olhos afetados (50%) na revisdo de Lee e
colaboradores ' apresentavam edema do disco, caracterizan-
do envolvimento anterior do nervo dptico, enquanto trés
(21%) nd3o demonstravam alteragdes a fundoscopia inicial,
sugerindo envolvimento retrobulbar. Nos quatro olhos (29%)
restantes havia atrofia oOptica e a informag¢do do exame
oftalmoscopico na fase aguda da perda visual era insuficiente
para saber se houve ou nao edema do disco 6ptico. Apenas um
(5%) dos olhos envolvidos de nossos casos demonstrava
fundoscopia normal, caracterizando NOIP. No entanto nove
olhos (45%) demonstravam a fundoscopia palidez do disco
optico e ndo havia informagdo prévia quanto ao exame na fase
aguda da perda visual associada a enxaqueca. E possivel que
alguns destes pacientes tenham tido infarto no segmento pos-
terior do nervo optico.

A possibilidade de que nossos pacientes tenham tido outra
neuropatia optica ndo isquémica deve ser aqui considerada. A
NOI e a neurite 6ptica desmielinizante tem varias caracteristi-
cas comuns 2 tornando seu diagnodstico diferencial muitas
vezes dificil. Tem sido enfatizado que a distribuig¢do etaria
dos pacientes, a acuidade visual, a rapidez do declinio da
visdo e os defeitos campimétricos ndo sdo garantias do diag-
nostico diferencial entre as duas condigdes. Mesmo a tendén-
cia a recuperac¢do da visdo, considerada anteriormente tipica
da neurite optica desmielinizante, € encontrada em 16% dos
casos de NOI e a dor ocular em 8% 23. No entanto, a possibi-
lidade que algum de nossos pacientes possa ter tido neurite
Optica desmielinizante ndo parece sustentavel em razio de
varios fatos, como (1) a ocorréncia da perda visual em asso-
ciacdo com um ataque de enxaqueca; (2) a historia pregressa
de episodios transitorios de perda visual monocular em ata-
ques prévios; (3) a auséncia de anormalidades da substincia
branca encefalica ou do nervo 6ptico a imagem por ressonan-
cia magnética; e (4) a presencga em todos os olhos com edema
do disco 6ptico de atraso de enchimento da cordide e do disco
a angiografia fluoresceinica, sugerindo isquemia.

A angiografia fluoresceinica na NOIA tem sido estudada
por varios investigadores. Logo ficou bem estabelecido que
na NOIA arteritica ha um processo trombotico na circulagido
ciliar posterior com acentuado atraso da chegada e do enchi-
mento da cordide peripapilar e do disco dptico. Na NOIA ndo
arteritica, no entanto, apenas os estudos comparativos recen-
tes de Arnold e cols "2 demonstraram a ocorréncia de signifi-
cativo atraso de enchimento do disco Optico sem relagdo
consistente com atraso de enchimento da coréide. Em nenhum
paciente com edema do disco de causa ndo isquémica, incluin-
do a neurite 6ptica desmielinizante, atraso de enchimento do
disco foi observado 2.
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A presente casuistica constitui a unica série na literatura de
lingua portuguesa e a maior na literatura internacional, estabe-
lecendo a relagdo causal entre a enxaqueca e a neuropatia
optica isquémica. Nosso estudo demonstra que a enxaqueca
deve ser considerada no diagnoéstico diferencial dos quadros
de perda subita de visdo, principalmente em jovens do sexo
feminino. E provavel que a coleta mais cuidadosa da histéria
clinica dos pacientes com perda aguda de visdo venha de-
monstrar a maior freqiiéncia da enxaqueca como fator
etiologico no desenvolvimento do infarto do nervo optico.

SUMMARY

Purpose: To describe the epidemiological and clinical
features of patients with ischemic optic neuropathy (ION)
associated with migraine.

Methods: Patients with ION associated with migraine examined
during a 17-year period were reviewed retrospectively. The
patients underwent a complete ophthalmological evaluation
and appropriate laboratory investigations to rule out other
diagnoses. ION was considered secondary to migraine when
occurring in patients with a long history of migraine including
some transient monocular visual blurring, loss of vision
occurring during a migraine attack, and other possible causes
being ruled out by appropriate tests.

Results: Out of 446 ION patients, 18 (4.3%) were considered
due to migraine. There were 14 women and 4 men with ages
ranging from 11 to 53 years (mean 31.4). In two patients
bilateral involvement occurred. Among the unilateral cases
the right eye was involved in 11 patients and the left in 5.
Visual acuity ranged from 20/20 to NLP. Visual field
abnormalities were found in all patients in whom the test was
feasible, there being predominance of altitudinal and
arcuate defects. Optic disc edema was found in 10 eyes
(50%), optic disc pallor in 9 (45%), and normal fundus in 1
(5%). In 6 patients ( 30%) structural changes of the optic
disc could be detected.

Conclusions: Migraine may cause ION. Its diagnosis should
be considered in patients with a history of migraine-
associated transient visual loss and when other etiologies of
the visual loss are ruled out by appropriate investigations.

Keywords: Ischemic optic neuropathy, Migraine.
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