Qué debe conocer el neurologo de las cefaleas en
salvas y otras hemicraneas autonomotrigeminales

What must the neurologist know about cluster
headaches, and other trigeminal autonomic
hemicranias
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RESUMEN

Aunque la migrafia y los dolores de cabeza de tipo tension son las cefalalgias mas frecuentes en la practica clinica, es muy
importante el reconocimiento de otros sindromes dolorosos menos comunes como la cefalea en salvas, la
hemicranea paroxistica crénica y otros sindromes autonomotrigeminales. Estos sindromes dolorosos comparten
algunos rasgos clinicos. El diagnéstico diferencial se basa en el nimero y la frecuencia de los episodios y la
intensidad del dolor, asi como en la respuesta a medicamentos especificos. Ia cefalea en salvas, las hemicraneas
paroxisticas, la hemicranea continua y otros sindromes se incluyeron en la clasificaciéon internacional de dolor de
cabeza modificada por la THS en el 2004. Esta revision muestra los aspectos epidemiolégicos, fisiopatologicos y
clinicos y el tratamiento de estas cefaleas.

PALABRAS CLAVES: ccefalea en salvas, hemicranea paroxistica, hemicranea continua, SUNCT.

(Sergio Francisco Ramirez, José Fernando Hernandez. Qué debe concocer el neurélogo de las cefaleas en salvas
y otras hemicraneas autonomotrigeminales. Acta Neurol Colomb 2008;24:S79-592).

SUMMARY

Although migraine and tension type headaches are the most frequent disorders in clinical practice, it is very important to
recognize other painful syndromes such as cluster, paroxysmal hemicranias and trigeminal autonomic cephalgias wich are
less common. These painful syndromes share some clinical features, and the main differential diagnoses are based on the
number and the frequency of the episodes, and the intensity of pain, as well as in the response to specific medications.
Cluster headache, paroxysmal hemicranias, hemicrania continua and other syndromes were included in the International
Classification of Headache modified by the IHS in 2004. This review shows the epidemic aspects, pathophysiopatology,
clinical manifestations and treatment of these headaches.

KEey worbps: cluster headache, paroxysmal hemicrania, hemicranea continua, SUNCT.

(Sergio Francisco Ramirez, José Fernando Hernandez. What must the neurologist know about cluster headaches,
and other trigeminal autonomic hemicranias. Acta Neurol Colomb 2008;24:579-592).
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en el grupo 3 segun la Sociedad Internacional de
Dolor de Cabeza (IHS) como episddica y crénica
(Tabla 1). La episddica se presenta en periodos de
siete dias en un afo, separados por intervalos libres
de dolor de un mes o mas; y la crénica, con ataques
recurrentes por mas de un afio sin remisién o con
remisiones menores de un mes.

EPIDEMIOLOGIA

En un estudio con 6400 pacientes realizado
en Minnesota se demostré que la incidencia de la
cefalea en salvas era del 9,8 por 100.000 habitantes
por afio, lo cual corresponde a la tercera parte
de los pacientes con migrafia, estimandose la
prevalencia en Estados Unidos del 0,4 por ciento
en hombres y 0,08 por ciento en mujeres. En el
Hospital Universitario Clinica San Rafael (HUCSR)
de 105.000 consultas en el servicio de urgencias,
2287 pacientes presentaron cefalea (2,18 por ciento)
y 31 pacientes (4,1 por ciento) presentaron cefalea
en salvas (Tabla 2). En la consulta externa del
HUCSR las salvas constituyeron el 1,75 por ciento
de las cefaleas primarias y el 0,44 por ciento del total

de los dolores de cabeza (Tabla 3).

CARACTERISTICAS CLINICAS

A diferencia de la migrafia es mds frecuente
en hombres que en mujeres con una razén 4,5:1 y

6,7:1. Se presenta entre la tercera y cuarta décadas
de la vida, peto puede ocutrir a cualquier edad. Sin
embargo, los cambios de habitos en las mujeres
como el consumo de alcohol y tabaco, han hecho
que la prevalencia aumente en el sexo femenino.
Los pacientes inicialmente consultan en varias
oportunidades a los médicos, quienes erroneamente
les diagnostican migrafia, sinusitis o cefalea
de tipo tensiéon, por lo cual, no son tratados
adecuadamente.

La periodicidad es la caracteristica clinica mas
importante. Aparece mds frecuentemente en el
otoflo y la primavera, se presenta con 2-3 episodios
de dolor por mes en petiodos de uno a dos afios
y remisiones hasta de dos afios, con rangos entre
2 meses y 20 aflos. El dolor se presenta con picos
de 10-15 minutos y dura entre 45 y 60. En algunas
ocasiones puede tardar hasta dos horas y muy
raramente hasta cuatro horas. Puede manifestarse
con ciclos cortos de 2-6 dias o con ataques aislados
durante las fases de remisién. El dolor de mayor
duracion es frecuente en pacientes de edad avanzada
y en las formas crénicas. A diferencia de la migrafia,
durante los periodos de dolor el paciente se
encuentra ansioso y deambula con inquietud. El
dolor compromete el territorio del trigémino,
pero hasta en 18 por ciento es extratrigeminal;
caracteristicamente es de tipo picada, unilateral,
retrocular, supraorbitario, temporal, maxilar o

TaBLA 1. CRITERIOS CLINICOS Y CLASIFICACION DE LA SOCIEDAD INTERNACIONAL DE DOLOR DE CABEZA
(IHS) DE LAS CEFALEAS EN SALVAS.

A. Cefalea en salvas episddica.
Cefalea en salvas cronica
Hemicranea paroxistica

SUNCT

MO O D

Probable cefalalagia trigeminal autonoma

Por lo menos cinco ataques que cumplan los criterios B a D
Dolor unilateral, orbitario, supraorbitario o temporal que dura entre 15 y 180 minutos sin tratamiento

Por lo menos una de las siguientes caracteristicas: inyeccion conjuntival, lagrimeo, congestiéon nasal, rinorrea,
sudoracion facial y frontal, miosis, ptosis, edema palpebral.

D. Ataques periddicos, desde uno cada dos dias hasta ocho ataques por dia.

Descartar causas secundarias por historia clinica o examenes paraclinicos.

Clasificacion de la cefalea en salvas y las cefaleas trigeminoautonémicas
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TABLA 2. CEFALEA EN URGENCIAS. HOSPITAL UNIVERSITARIO CLINICA SAN RAFAEL 1996.

Cefalea en el departamento de
urgencias del hospital universitario
Clinica San Rafael
Patologia Numero de pacientes Porcentaje %
105.000
CEFALEA 2287 2,18
Cefalea primaria 1233 54
Migrana 799 85
Cefalea tensional 400 17,5
Salvas (racimos) 31 4.1
Cefalea secundaria 1054 46
ECV Isquémica 241 9,4
TCE 210 9,2
Otitis 193 8,4
Sinusitis 152 6,7
HTA-Hemorragia intraparenquimatosa 60 2,6
Tumores 45 2
Inespecifica 43 1,9
Meningitis 37 1,6
Hemorragia subaracnoidea 20 1,3
Abceso cerebral 30 0,9

TABLA 3. FRECUENCIA Y DISTRIBUCION DEL DOLOR DE CABEZA EN LA CONSULTA EXTERNA DEL SERVICIO DE NEUROLOGIA
EN EL HosprTAL UNIVERSITARIO CLINICA SAN RAFAEL EN 1997.

Cefalea Primaria en la consulta del

Hospital Universitario Clinica San Rafael

en 1997
Tipo de Cefalea Numero de pacientes con Cefalea - Porcentaje Porcentaje %
Total de Consultas: 3401 848 - 100% 24,93
Migrafa 617 - 72,75% 18,14
Migrafna con Aura 255 - 30,07% 7,49
Migrafa sin Aura 362 - 42,68% 10,64
Cefalea Tipo Tension 166 - 19,57% 4,88
Cefalalgia Cronica Diaria 50 - 5,89% 1,47
Salvas 15-1,76% 0,44
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zigomatico, puede desencadenarse con el frio o
el calor al realizar el estimulo sobre la arteria
temporal superficial o por encima del ojo. En
algunos pacientes el dolor es bilateral y se localiza en
la regién occipital, carotidea, o en la regién anterior
del cuello. Los ataques tienden a ser nocturnos, y
despiertan al paciente 90 minutos después de haber
conciliado el suefio, durante la primera fase del
suefio de movimientos oculares rapidos (REM, del
inglés rapid eye movement) o al finalizar la jornada
laboral, apatecen a la misma hora del dia o en la
noche, indicando el caracter circadiano, que es su
aspecto clinico mas importante. También se ha
relacionado con el suefio no REM, la apnea de
suefio o la obstruccion parcial de la via aérea.

Durante los ataques hay hipofuncién simpatica e
hiperactividad parasimpatica, que se evidencian con
sintomas como ptosis, miosis, lagrimeo, inyeccion
conjuntival (signo de Horner), rinorrea unilateral y
edema palpebral. Durante la fase de dolor es posible
encontrar bradicardia, taquicardia, hipertension,
o hipotension.

En el examen se encuentra una facies leonina
y ruda, aumento de las lineas de expresién facial,
mas pronunciadas a nivel de la frente, asimetria
facial, piel de naranja, y telangectasias nasales. Los
pacientes usualmente son fumadores, bebedores
de alcohol, consumidores de café y en muchos
casos presentan ulcera péptica. Se han demostrado
algunos cambios psicolégicos en los pacientes que
padecen cefalea en salvas, tales como enfermedad
afectiva relacionada con las estaciones, ansiedad y
alteraciones de la memoria verbal. El curso clinico

usualmente es episodico y progresa a crénico, o
puede ser inicialmente crénico y evolucionar a
episodico. Existen algunas presentaciones raras
de cefalea en salvas, que pueden confundirse con
otros tipos de dolor de cabeza: sindrome salvas-tics,
salvas-vértigo, salvas-migrafia, cefalea postrauma
en salvas, cefalea en salvas postetior a infeccion
y salvas secundarias.

FISIOPATOLOGIA

Ta causa de la cefalea en salvas es desconocida.
El trauma, la infeccion por el virus herpes y la apnea
de sueflo, se han relacionado con la etiologia
de la cefalea en salvas, sin que esto sec haya
demostrado. El diagnéstico se hace con base en sus
caracteristicas clinicas principales, como el dolor
que compromete el territorio del trigémino, los
cambios autonémicos y la periodicidad circadiana.
Se cree que la disfuncién principal esta ubicada en
el hipotalamo, en los nicleos supraquiasmaticos que
controlan los ciclos circadianos. Hay alteraciones
hormonales, tales como una respuesta disminuida
a la liberacién de tirotropina, bajos niveles de
testosterona, alteraciones en la secrecion de cortisol,
hormona luteinizante, hormona liberadora de
gonadotropinas, prolactina y disminucién de la
secrecién de melatonina nocturna (Figura 1).
Este nucleo interviene en la regulacion del suefio.
Algunos de los pacientes con cefalea en salvas
tienen apnea del suefio. No hay evidencias clinicas o
fisiolégicas relacionadas con anormalidades nasales
o de las estructuras sinusales, como hipertrofia
turbinal o inflamacién crénica de las mucosas
nasales.

Tracto Nucleo supraquiasmatico
. . .. —> P 3 .
retinohipotalamico periodicidad-Homer-disautonomia

i < | :

Sistema trigéminovascular
PRCG
Cingulo anterior-C frontol < Dolor-disautonomia
modulacién del dolor
Y /
Seno cavernoso-plejo Ncleo salivatorio
peticarotideo VII par-simpatico- superior VIP
parasimpatico

Los estudios de tomografia de emision
de positrones (PET) y resonancia magnética
funcional (RMF), evidencian activacion de
algunas 4dreas relacionadas con la activacion
del dolor como el cingulo, la corteza frontal
e insular y el nicleo ventral posterolateral
del tdlamo. El hallazgo mds representativo
es la activaciéon de los nucleos hipotalamicos
ipsilaterales y la cardtida intracavernosa.
Durante el ataque agudo hay cambios en el
ritmo cardiaco, hipotensién o hipertension, que
sugieren disfuncién del arco de barorreflejo.

F1GURA 1. FISIOPATOLOGIA DE LA CEFALEA EN SALVAS.

La respuesta cardiovascular y de las pupilas
se encuentran alteradas durante las fases de la
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enfermedad. Estos cambios han sido demostrados
con la prueba de la respuesta presora al frio,
como disfuncién pupilar simétrica y bilateral,
evidencia de disfuncion autonoma central, con
una hiperactivaciéon simpatica que se traduce en
hipertension arterial sistolica y diastolica. Hsta
actividad simpatica, estd asociada con hipoactividad
a nivel oculocefalico. I.a ausencia de miosis durante
la prueba, asi como con la administracién de
naloxona, sugieren una alteraciéon del control
opioide central.

Los estudios de resonancia magnética espec-
troscopica muestran disminucion de la fosfocreatina
y el trifosfato de adenosina (ATP) aumento del
difosfato de adenosina (ADP), sugestivos de
disfuncién mitocondrial.

El dolor compromete la rama oftalmica del
trigémino, ademds del seno cavernoso donde
confluyen las vias simpaticas y parasimpaticas,
que estan involucradas en sintomas como epifora,
rinorrea, sindrome de Horner. La evidencia de
aumento de sustancias como el gen liberador
de la calcitonina (PRGC) que estimula la via
trigéminovascular, via aferente, y de sustancias
como el péptido intestinal vasoactivo (PIV) que
estimulan el nucleo salivatorio superior y el VII
par craneano, via eferente, demuestra un reflejo
trigeminal y autonémico que interviene en el dolor
de la cefalea en salvas. Ademas, hay cambios en
el metencéfalo con disfunciéon de la secrecion de
serotonina (Figura 1).

En algunos modelos experimentales se han
demostrado cambios en la permeabilidad de la
duramadre con degranulacién de los mastocitos
y liberacién de histamina, y disminucién de la
colina eritrocitaria en los ciclos de dolor, que se
normalizan con el uso de litio. Otras evidencias de
lesién neuronal son las alteraciones del periodo de
silencio al registrar el componente R2 del reflejo
trigeminofacial y la prolongacién de las latencias de
los potenciales evocados del nervio trigémino.

DESORDENES RELACIONADOS Y FACTORES
PRECIPITANTES

Aproximadamente el 20 por ciento de los
pacientes con salvas cursa con ulcera péptica. Se ha
reportado que la enfermedad coronaria es dos veces
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mas frecuente en los pacientes con cefalea en salvas,
pero como hallazgo interesante, la intensidad de la
angina disminuye durante los episodios de salvas.
Algunos pacientes con trauma craneal moderado
desarrollan cefalea en salvas.

El alcohol, el tabaco, los nitratos, la metacloro-
fenilpiperazina y los vasodilatadores son factores
desencadenantes de las salvas. Otros factores de
riesgo asociados o relacionados con la cefalea
en salvas son: solventes de tetracloruro de
catbono, estrés, calor, fiebre, cambios de clima,
ayuno, acostarse a dormir a altas horas de la
noche, embarazo, cafeina, hipertensién arterial,
enfermedades alérgicas de la piel y el tracto
respiratorio, reacciones a medicamentos, infeccién
por herpes, ¢ historia familiar de cefalea. De
todas las situaciones encontradas en la literatura,
el consumo de alcohol y tabaco y la historia
familiar de cefalea son las mds importantes. Se
han descrito casos posteriores a extraccion de
molares y enucleacion.

HISTORIA FAMILIAR

Se ha descrito una relacién del 22-28 por ciento
entre la migrafa y las salvas. Se ha reportado una
historia familiar de cefalalgia en salvas de 3-7
por ciento. En la regién de Antioquia y Caldas se
encuentra en grupos familiares de primer y segundo
grado de consanguinidad. El analisis genético de
la segregacién demuestra que hay una transmisién
autosémica dominante con mayor penetrancia
en hombres. La distribucién de los antigenos
leucocitarios humanos (HLA) no es diferente a la
de la poblacion general.

Caracteristicas psiquicas de los pacientes con
cefalea en salvas

Son pacientes fumadores, bebedores, grandes
trabajadores, ambiciosos, con el prototipo del
ejecutivo agresivo.

TRATAMIENTO

El tratamiento puede ser médico, no médico y
quirtrgico. Asi como en otros sindromes dolorosos
craneofaciales el tratamiento estd dirigido a quitar




S84

el dolor, disminuir la frecuencia e intensidad de
los ataques y se clasifica en: terapia profilactica,
transicional, o abortiva.

La terapia preventiva o profilactica esta orientada
a disminuir la frecuencia e intensidad de los
siguientes ataques. Los medicamentos profilacticos
incluyen: ergotamina, metisergida, corticosteroides,
bloqueadores de los canales de calcio, litio,
indometacina, valproato, topiramato, algunos
triptanes, que se deben usar simultineamente con el
tratamiento de los ataques agudos, manteniéndolos
dos semanas después de que el dolor esté controlado
y reanudarlos una vez que aparezca el nuevo
ciclo. La eleccién del firmaco depende de las
respuestas previas, las reacciones adversas, las
contraindicaciones, el tipo de salvas (episddicas o
croénicas), la edad de los pacientes, la frecuencia y
la recurrencia de las crisis, la duracion de los ciclos,
el tiempo transcurrido y la hora de aparicién de la
cefalea (diurna o nocturna).

Los inhibidores de los canales de sodio voltaje-
dependientes, bloquean las contracciones del
musculo liso que dependen del calcio, inhiben
el sistema serotoninérgico; el verapamilo es
especificamente el bloqueador de los canales del
calcio mas efectivo en la profilaxis de la cefalea en
salvas episodica y crénica a dosis de 240 mg por
3-5 dias y si no hay respuesta se aumenta en 5-7
dias a 480 mg por dia, sin usar dosis mayores de
800 mga 1 gramo y en tal caso se debe monitorizar
el tratamiento con electrocardiograma. Los
efectos colaterales son: estrefiimiento, vértigo,
edema, nauseas, vémito, fatiga, hipotensién,
bradicardia y parkinsonismo. Se puede combinar
con sumatriptan, ergotamina y corticoides. En
los pacientes que no toleran el verapamilo se
emplean otros calcioantagonistas como nifedipina,
nimodipina y diltiazem, pero éstos pueden producir
cefalea una hora después de su toma y no tienen
la misma efectividad.

El litio a dosis de 600-900 mg/dia (mantener los
niveles sanguineos entre 0,6-1,2 meq/1 0 menos), es
efectivo en el 68 por ciento de las salvas episodicas
y el 78 por ciento de las crénicas. Hay que tener
precaucion y monitorizar los niveles del farmaco
y la funcién hepitica y no se debe usar con
diuréticos por el riesgo de hiponatremia, ni con
inhibidores de la monoaminoxidasa (I-MAO), ya

que aumenta la toxicidad hepatica. Ademas, puede
producir hipotiroidismo. El litio se puede usar con
ergotamina y verapamilo para el tratamiento de la
cefalea en salvas crénica. Sus efectos indeseables
son: temblor que responde al propranolol, nefritis
intersticial, episodios psicéticos, ataxia, aumento de
peso, fatiga y nauseas.

LLa metisergida es un antagonista de la serotonina,
es potente y efectiva en pacientes jévenes a
dosis de 4-8 mg dia, maximo 15 mg, pero se
observa resistencia con el uso cronico. Los efectos
secundarios son calambres, dolor muscular, edema,
dolor toracico y nauseas. Cuando se usa en forma
crénica hay que monitorizar al paciente con
tomograffa computarizada para detectar cambios
fibréticos en el torax y el abdomen, el medicamento
no se debe usar por mas de seis meses; y antes
de utilizarlo de nuevo hay que suspenderlo por
cuatro semanas.

El valproato es efectivo en los casos de
resistencia, asi como en la migrafia crénica. Su
mecanismo de accién es como agente GABA-
mimético en las interneuronas de los nucleos
supraquiasmaticos del hipotdlamo, afectando el
ciclo circadiano. Sus efectos indeseables son:
temblor, aumento de peso, gastritis, pancreatitis,
nauseas, vomito y alopecia. Las dosis efectivas son

de 1000-2000 mg/dfa.

La ergotamina en dosis de 1-2 mg por la noche es
efectiva en el tratamiento agudo y como profilactico
y puede usarse en combinacién con verapamilo y
litio. A diferencia del tratamiento de los pacientes
con migrafia, no produce rebote y raramente hay
sintomas de ergotismo. La hidroergotamina por via
intravenosa y subcutanea se utiliza en el tratamiento
transicional por dos dias con una efectividad de
93-100 por ciento en los episodios agudos; en
un seguimiento de tres meses el 93 por ciento de
los pacientes estuvo libre de dolor en las formas
episédicas y hubo mejorfa del cuadro clinico entre
el 50-74 por ciento. En las formas crénicas el
44 por ciento estuvo libre de dolor a los tres
meses y el 52 por ciento presenté mejorfa. Esta
contraindicado su uso con sumatriptin por la
presencia de ergotismo.

Los esteroides se usan cuando hay resistencia
a la metisergida, el litio y la ergotamina, a dosis
de 40 mg/dia por tres semanas en las salvas
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cronicas. El tratamiento por ciclos cortos hace
parte de la terapia transicional por 24-48 horas
con prednisona o dexametasona. La prednisona se
administra en dosis de 80 mg por dos dias, 60 mg
por dos dias, 40 mg por dos dias y 10 mg por
dos dias, hasta suspenderla. La dexametasona a
dosis de 4 mg dos veces al dia por dos semanas,
seguida de 4 mg dia por otras dos, ha demostrado
mejoria en el 77 por ciento de los pacientes
tratados. El uso crénico de los corticoides puede
producir resistencia.

El bloqueo del nervio occipital se ha usado
en el tratamiento transicional de la cefalea en
salvas con una efectividad del 96 por ciento en
las dos primeras semanas, pero los estudios se
hicieron con muy pocos pacientes y los informes
son anecdéticos.

Algunos estudios han demostrado la eficacia
del topiramato y la lamotrigina como agentes
profilacticos de la cefalea en salvas. En la actualidad
se estan haciendo estudios para demostrar la eficacia
de la toxina botulinica como profilictico en los
pacientes con cefalea en salvas crénica. Otros
tratamientos que se han utilizado en los dolores de
cabeza en salvas, como la exposicion a luz brillante,
clonidina transdémica, metilfenidato, oxigeno
hiperbarico no han demostrado la efectividad
esperada.

TRATAMIENTO DE LOS EPISODIOS AGUDOS

La inhalacién de oxigeno al 100 por ciento
a 5-8 1/min es efectiva en el 75 por ciento de
los adultos. Las mujeres responden en el 59 por
ciento, a diferencia de los hombres que responden
en el 87 por ciento. Se ha informado mejoria en
algunos pacientes con flujos de 12-15 /I/min al
100 por ciento.

La acciéon de la ergotamina inhalada es rapida,
su absorcion por via sublingual es variable y por via
oral es erratica. La dihidroergotamina es efectiva por
via intramuscular a los 30 minutos de la inyeccidn,
no genera dependencia fisica y produce menor
vasoconstriccion que la ergotamina. Es efectiva a
dosis de 2-4 mg/dia por via intravenosa. Su efecto
mas importante es la nausea por lo cual se debe
combinar con metoclopramida.
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En la actualidad el tratamiento de eleccién en
los ataques agudos es el sumatriptain subcutaneo
o inhalado, con una efectividad hasta del 88 por
ciento.

La dexametasona 8 mg por via intravenosa o
la prednisona tres veces por dia, pueden reducir la
intensidad del dolor con respuesta entre las 24 y 72
horas. El zolmitriptan a dosis de 10 mg por via oral,
disminuyé el dolor hasta en el 46,6 por ciento, pero
estos datos no tienen relevancia al compararlos con
el sumatriptan y el oxigeno.

Los bloqueos del ganglio esfenopalatino con
lidocaina o cocaina producen alivio temporal, con
alta tasa de recurrencia. El bloqueo del nervio
occipital con metilprednisolona y lidocaina, puede
usarse como alivio temporal de la sintomatologfa.

INDICACIONES DE CIRUGIA PARA LA CEFALEA
EN SALVAS

El paciente ideal para cirugfa es el que tiene
cefalea en salvas cronica unilateral resistente a
tratamiento médico, con un perfil psicolégico
y personalidad que incluye baja propensiéon
a la adicciéon. La cirugia mas efectiva es la
gangliorrizolisis trigeminal por radiofrecuencia,
siendo un procedimiento seguro, relativamente
simple bajo anestesia general en ausencia de
grandes contraindicaciones, con poca mortalidad
y morbilidad, ademds de consistencia en vatios
centros. Las secuelas son anestesia dolorosa y
analgesia corneal que pueden producir dlceras por
exposicion. Otros procedimientos quirdrgicos son:
inyeccién de alcohol en los nervios supraorbitarios
e infraorbiatarios, inyeccién de alcohol en el
ganglio de Glaser, avulsiéon de los nervios supra
e infraorbitarios y troclear, seccion de las raices
sensoriales del V par craneano, decomprension
microvascular del V par craneano por Gamma-
Khnife, seccién del nervio petroso superficial mayor,
seccién del nervio intermedio y seccién del nervio
esfenoipalatino. Los mejores resultados se han
obtenldo con la gangliorriolisis por radiofrecuencia.
Hay algunas revisiones recientes en las cuales
la estimulacién profunda del hipotilamo con
electrodos puede ser efectiva en pacientes con
cefalea en salvas y otros sindromes dolorosos
créonicos que no responden al tratamiento médico
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HEMICRANEAS PAROXISTICAS

Este grupo de cefalalgias primarias incluidas en
la clasificacion de la IHS hasta el 1998 y el 2004
(Tabla 4), son la hemicranea paroxistica episddica
(HPE) y la hemicranea paroxistica crénica (HPC)
(Tablas 5 - 6). Fueron descritas por Sjaastad en
1974. Tienen las caracteristicas comunes de ser
hemicraneas ipsilaterales, acompafiarse de sintomas
autonémicos y responder a la indometacina. Su
diferenciacién clinica radica en el numero, la
frecuencia, y la intensidad de los dolores. El cutso
clinico puede ser episédico, con periodos de dolor
cortos y remisiones prolongadas, o crénico que
inicialmente cursa como episédico, pero luego
comienza a presentar episodios mds frecuentes que
no responden al tratamiento.

EPIDEMIOLOGIA

La HPC es mas frecuente en mujeres, con una
relacién de 2:1. En la HPE, no hay diferencia
en cuanto a sexo. Hl rango de presentacion es
amplio entre los 3 y los 81 aflos, con un promedio
de 34 afios. No hay historia familiar, ambiental
u ocupacional en la HPC o EPE, excepto en
los pacientes que cursan con migrafia o cefalea
en salvas.

CARACTERISTICAS CLINICAS

El dolor en la HPE y la HPC es unilateral,
ipsilateral o muy rara vez contralateral, de mayor
intensidad en el drea ocular, temporal, maxilar o
frontal, irradiado a la regién retrocular u occipital.
Ocasionalmente el dolor se irradia al cuello, al
hombro y al miembro superior, haciendo parte
del sindrome de la mitad inferior. Se caracteriza
por ser de tipo “picada” o “punzada”, moderado
a extremadamente severo, y similar a la cefalalgia
por migrafia, e incapacitar al paciente, quien busca
sitios calmados sin ruido y sin luz y adopta una
posicion fetal. El dolor generalmente es diurno,
vesperal o con menor frecuencia nocturno y es
desencadenado por la rotacién de la cabeza, al
oprimir las apoéfisis espinosas de C2, C4, C5 o
la protuberancia occipital externa. El nimero de
episodios de dolor en la HPC es muy variable de
1-40 por dia, leves desde 2-14, severos de 6-40 por
dfa, con promedio de 15 al dfa. La duraciéon es de
2-25 minutos con un rango de 2-120 minutos. En
la HPE los rangos de frecuencia son de 2-30 con
una duracién de 3-30 minutos. La fase de dolor
dura de dos semanas a cuatro meses y medio con
remisiones de 1 a 36.

Las manifestaciones auténomas son: lagrimeo
en el 60 por ciento, congestion nasal 42 por ciento,

TABLA 4. CrRrTERIOS IHS 2004 PARA LA HEMICRANEA PAROXISTICA.

Criterios de diagnéstico

1 Inyeccion conjuntival o lagrimeo.
2. Congestion nasal o rinorrea.

3. Edema palpebral ipsilateral al dolor.

5. Miosis o ptosis ipsilateral al dolor.

F. El dolor no es atribuido a otra lesion.

A. Por lo menos 20 ataques que cumplen los puntos B-E.

4. Sudoracion facial y de la frente ipsilateral al dolor.

B. Ataques de dolor severo unilateral orbital, supraorbital o dolor temporal que duran 2-30 minutos.

C. El dolor de cabeza se acompafia por lo menos de uno de los siguientes:

D. Cinco ataques por dia durante mas de la mitad del tiempo, aunque puede haber periodos con baja frecuencia.

E. Los ataques se previenen completamente con dosis terapéuticas de indometacina.

Qué debe conocer el neurdlogo de las cefaleas en salvas y otras hemicrianeas autonomotrigeminales?



TABLA 5. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE LA THS 2004 PARA LA HEMICRANEA PAROXISTICA EPISODICA (HPE).

Criterios de diagnostico:

de mas de 1 mes.

Descripcion: los ataques de hemicranea paroxistica ocurren en periodos que duran de 7 dias a 1 afo separados
por periodos libres de dolor que duran 1 mes o mucho mas tiempo.

A. Ataques que cumplen el criterio de hemicranea paroxistica (Tabla 4).

B. Por lo menos dos periodos de ataques que duran 7-365 dias y separados por periodos de remision

TABLA 6. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE LA THS 2004 PARA HEMICRANEA PAROXISTICA CRONICA (EPC).

Criterios de diagnéstico:

de 1 mes.

Descripcion: ataques que ocurren por mas de 1 afio sin remisién o con una remisién menor de 1 mes.

A. Ataques que cumplen los criterios de hemicranea paroxistica

B. Los ataques se repiten por mas de 1 afio sin periodos de remision o con periodos de remisién menores

rinorrea e inyeccion conjuntival 36 por ciento y
ptosis 32 por ciento.

FisioraTOLOGIA

La causa de la HPE y EPC es desconocida,
como todos los dolores de cabeza primarios, se han
descrito lesiones secundarias como malformaciones
arteriovenosas, accidentes cerebrovasculares,
colagenosis, tumor de Pancoast, malformaciones
arteriovenosas, accidente cerebrovascular, colage-
nosis, neoplasias frontales, de la silla turca y el
seno cavernoso, hipertensién endocraneana y
trombocitopenia. Por la distribuciéon del dolor y
los sintomas y signos autonémicos, probablemente
hay compromiso de la via trigéminovascular y los
nucleos hipotalimicos.

TRATAMIENTO

La indometacina a dosis ascendente desde
25mg, ajustandola cada tres dfas o semanalmente
hasta 300 mg revierte el dolor de la HPE y la
EPC. Los enfermos que necesitan dosis mayores
y continuas de indometacina, deben ser evaluados
detalladamente por la posible presencia de
lesiones secundarias. Aunque la clasificacién define
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como criterio mayor la respuesta absoluta a la
indometacina, estas cefaleas primarias pueden
responder al acido acetilsalicilico en fases tempranas
de los sintomas y en los nifios, asi como al
verapamilo, los esteroides y el naproxeno o los
inhibidores de la Cox II, como el celecoxib.

HEMICRANEA CONTINUA

La hemicranea continua (HC), al igual que la
HPE y la HPC, es una cefalalgia que responde
a la indometacina. Los primeros informes de la
literatura demostraron que el dolor es continuo,
sin embargo se han evidenciado casos en los que
hay un comienzo episédico que posteriormente
se cronifica.

EPIDEMIOLOGIA

Constituye menos del 3 por ciento de los dolores
de cabeza. Tiene una gran prevalencia en mujeres
con una relaciéon de 1,8:1, el promedio de edad
es 34 afios, con un rango de presentacion entre
los 11 y 83 afios. Como sucede con la HPE vy la
EPC, no hay ninguna historia familiar, ambiental u
ocupacional asociada.
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FisioraTOLOGIA

Se desconoce, pero al igual que en la HPE y la
HPC hay compromiso de la via trigéminovascular y
del sistema nervioso auténomo y central. Estudios
recientes de tomograffa de emision de positrones
(PET) demostraron una activaciéon significativa
del hipotalamo contralateral al dolor e ipsilateral
al puente dorsal, ademds de una activaciéon del
mesencéfalo ventromedial que se extiende al nucleo
rojo, la sustancia nigra y la unién pontomedular, sin
vasodilatacion periférica. Se ha asociado con lesiones
secundarias como tumores mesenquimales de la
base del cranco, especificamente en los procesos
esfenoidales. Aparte del abuso de medicamentos
y la infeccién por el virus de inmunodeficiencia
humana (VIH) en la HC, las lesiones secundarias
no son claras.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Es un dolor estrictamente unilateral que se
localiza en la regién ocular, temporal o maxilar y se
irradia a la region retroorbitatia, temporomandibular
u occipital. Caracteristicamente es de tipo peso
o pulsatil, continuo, como una “pufialada” o un
“pinchazo”, de leve a severo y no incapacitante;
se asemeja al dolor de la cefalea en salvas, pero
no es periédico. Ademas, es frecuente la presencia
de fotofobia, congestion nasal, lagrimeo, ptosis
palpebral y rinorrea sin tener un patrén periédico.

TRATAMIENTO

Se debe utilizar la misma estrategia que para
la HPE y la EPC, es decir, dosis ascendentes de
indometacina y una vez que el paciente mejora
se deja un mantenimiento de 25-100mg dfa. El
diagnéstico de la HC se realiza con el “indotest”
La indometacina se puede utilizar tanto para el
diagnéstico como para el tratamiento. La aplicacion
intramuscular de 50 mg de indometacina, suprime
el dolor a los 73 *+ 66 minutos, con un periodo
libre de 13 £ 8 horas. I.a indometacina en dosis
de 25-50 mg tres veces al dia mejora el dolor
en un lapso de 30 minutos a 48 horas. Otros
medicamentos como la cafeina, el naproxeno, el
acetaminofén, el paracetamol, el piroxicam y el
rofecoxib también han demostrado respuesta.
No se ha observado respuesta al sumatriptan
en la HC.

SINDROME SUNCT: DOLORES DE
CABEZA CORTOS, UNILATERALES,
NEURALGIFORMES CON
INYECCION CONJUNTIVAL Y
LAGRIMEO

El SUNCT es el dolor de cabeza mas raro
entre los asociados con sintomas trigeminales y
auténomos, de muy corta duracién, y ocurre varias
veces en el dia (Tabla 7).

TaBLA 7. CRITERIOS DE LA THS (2004) pArRA EL SUNCT.

auténomos como lagrimeo e inyeccion conjuntival.

Criterios diagnosticos:

D. La frecuencia de los ataques es de 3 -200 por dia.

E. El dolor no es explicado por otra patologia.

temporoespacial con los ataques.

A. Por lo menos 20 ataques que cumplan los criterios B a D

C. El dolor se acompafia de lagrimeo o inyeccién conjuntival.

Descripcion: este sindrome se caracteriza por ataques muy breves de dolor unilateral, acompafados de sintomas

B. Ataque unilateral orbitario, supraorbitario o temporal pulsatil que dura 5-240 segundos.

Nota: hay que descartar una causa secundaria con los estudios correspondientes y que ésta tenga relacion
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EPIDEMIOLOGIA

El SUNCT, al igual que la cefalea en salvas y
a diferencia de la migrafia, la HPE y la HPC, se
presenta mas en hombres entre los 23 y 77 afios,
con un promedio de edad de 51 afos y no se ha
descrito en niflos, constituye menos del 1 por ciento
de los dolores de cabeza primatios.

MANIFESTACIONES CLINICAS

El dolor del SUNCT se caracteriza por ser de
mayor intensidad a nivel periorbitario y orbitario,
¢ irradiarse a la regiéon frontal, temporal y
nasal. Los ataques de dolor son tipicamente
unilaterales de corta duraciéon de 5-250 segundos,
aunque algunos duran hasta dos horas, de tipo
picada, quemante, o corrientazo, en paroxismos
de intensidad severa de dos a tres segundos,
acompafiados de lagrimeo y de inyeccién
conjuntival que se presentan 1-2 segundos después
de iniciado el ataque, se puede presentar rinorrea
al final del ataque. El paciente puede tener una
sensacion de “embotamiento” después del ataque
0 estar asintomatico.

Los pacientes precipitan los ataques en puntos
gatillo con estimulos a través de las ramas sensitivas

del nervio trigémino, con maniobras como frotarse
el pelo, la cara, nariz o los labios del lado sintomatico
o con actividades como hablar, afeitarse, comer,
toser, cepillarse los dientes, como sucede con la
neuralgia del trigémino. Otras maniobras como la
torsion del cuello también pueden desencadenar el
dolor, aunque en algunos casos la torsién del cuello
disminuye la intensidad del ataque. La frecuencia
puede llegar a ser de 30 episodios en una hora, con
un promedio de 5-6.

FI1SIOPATOLOGIA

El mecanismo fisiopatologico del SUNCT es
desconocido. Algunos estudios han demostrado
estenosis de la vena supraorbitaria ipsilateral con
el dolor, que sugiere que hay “vasculitis”, sin
embargo éstos hallazgos no se ha reproducido
en otros estudios. I.a sudoracién de la frente es
normal y los estudios de pupilometria y las pruebas
farmacolégicas no muestran ninguna disfuncién.
La presencia de inyeccién conjuntival y bradicardia
demuestran la hiperactividad parasimpatica. Estas
manifestaciones probablemente expliquen la
hiperactividad del reflejo trigéminovascular. Los
estudios de ultrasonido transcraneal y tomografia
de emisién de foton dnico (SPECT), no son

TABLA 8. MANIFESTACIONES CLINICAS Y DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE LA CEFALEA EN RACIMOS, HEMICRANEA PAROXISTICA
EPISODICA, HEMICRANEA PAROXISTICA CRONICA Y SUNCT.

Racimos HPE HPC SUNCT
Sexo F:M 1:8 1:1 2:1 1:1.25
Cualidad Picada Pulsatil Pulsatil Pulsatil
Pulsatil Picada Pesa
Pica
Severidad Muy severo Muy severo Muy severo Moderado
Localizacion Orbita Orbita Orbita Supra y Orbitario
Temporal Temporal Temporal temporal
Ataques/dia 1-3a8 2-30 1 a40 2-300
Duracion 15-180 min. 3-30 min. 2-25min. 5-240 sg.
Vegetativo ++++ ++ ++ +++
Gatillo Alcohol-Tabaco Alcohol Alcohol Movimientos
Mov cuello Mov cuello del cuello
Presion C4-5,C2, Presion C4-5,C2, Factor disparador
Nervio occipital Nervio occipital
Suefio ++++ +++ +++ ++
Tratamiento 02-Sumatriptan Indometacina Indometacina Lamotrigina
Verapiamilo
Litio
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conclusivos para demostrar cambios vasomotores
centrales o periféricos en el SUNCT.

Se han descrito lesiones secundarias en
el sindrome SUNCT como malformaciones
arteriovenosas cerebelopontinas, hemangiomas del
tallo cerebral y enfermedades mieloproliferativas.

TRATAMIENTO

El sindrome SUNCT se caracteriza por ser
resistente a la mayorfa de los analgésicos, triptanes
y anticonvulsivantes que se utilizan en la migrafia y
en otros dolores de cabeza. La repuesta es hasta del
50 por ciento con la carbamazepina. Hay informes
de la eficacia de la lamotrigina y el gabapentin, pero

en general el tratamiento es dificil y se debe excluir
una lesion estructural del sistema nervioso.

En la tabla 9 se resume el diagnéstico y
diagnéstico diferencial de los dolores de cabeza del
grupo 3 de la IHS, asi como la experiencia de 15
afios en 178 pacientes en el HUCSR y su relacion
con otros dolores primarios

CONCLUSIONES

El neurdlogo clinico debe estar familiarizado
con este grupo de cefaleas. En la practica clinica
la principal caracteristica de la cefalea en salvas es
la periodicidad. Como factores desencadenantes
se encuentran el tabaquismo y el alcohol. Hay

TABLA 9. EXPERIENCIA DE 178 PACIENTES EN 10 ANOS DEL HOSPITAL UNIVERSITARIO CLINICA SAN RAFAEL.
FENOMENOLOGIA CLINICA Y SU RELACION CON OTROS DOLORES DE TIPO PRIMARIO

178 Pacientes Racimos HPE HPC SUNCT
HUCSR 10 anos 102 25 49 2
Sexo F: M 1:5.2 3:1 2:1 1:1.
Cualidad Picada -Pulsatil Pulsatil-Picada Pulsatil-Pesa Pulsatil
Pica
Severidad Muy severo Muy severo Muy severo Severo
Localizacion Orbita Orbita Orbita Supra y Orbitario
Temporal Temporal temporal temporal
occipital Occipital
Ataques/dia 1-4a7 2-41 1 A-32 2-235
Duracion 15-180 min. 3-30 min. 2-25min. 5-240 sg.
Sintomas autonomos Sttt SISt Sisis St
Gatillo Alcohol 72% Alcohol 25% Alcohol 5% Movimientos
Tabaco 52% Mov cuello 72% Mov cuello 79% del cuello
Presion C4-5 32% Presion C4-5 46% Fumar
C2 20%, Nervio occipital Bostezo
Nervio occipital 10% 15%
Suefio 70% 45% 55% 50%
Otras cefaleas 32% 37% 33% 0%

asociadas

Migrafia 25%
Tension 10%
Coital 5%
Tic 2%

Migrafia 12%
Tension 15%

Pulsatil idiopatica 5%
Migrafia Crénica 2%
Tos 2%

Migrafia Cronica 24%
Tension 5%

Tos 2%

Coital 2%

500
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respuesta al tratamiento profilactico y agudo. La
repuesta mas efectiva al tratamiento agudo es
con oxigeno y sumatriptan, asi como la profilaxis
con verapamilo, litio y ergotamina. Los pacientes
resistentes al tratamiento médico pueden recurrir al
quirargico, siendo el mas efectivo la gangliorrizolisis
del nervio trigémino por medio de radiofrecuencia.
Lla HP y la HC tienen la caracteristica de ser mas
frecuentes en mujeres, no tienen factores de riesgo
establecidos y responden en forma absoluta a la
indometacina, y no al sumatriptin. El SUNCT
es mas prevalente en hombres, los sintomas
auténomos de lagrimeo e inyeccion conjuntival son
prominentes, no responde a la indometacina ni a
los triptanes, pero si a los anticonvulsivantes. En el
sindrome SUNCT, es importante descartar siempre
una lesion estructural intracraneana secundaria.
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