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RESUMEN

Las cefaleas trigeminales autondmicas son cefaleas
primarias que incluyen: la cefalea en racimos,
hemicranea paroxistica, el sindrome de cefalea unilateral
neuralgiforme, de corta duracién, con inyeccion
conjuntival y lagrimeo y la hemicranea continua; se
acompafian de manifestaciones autondmicas como son:
ptosis palpebral, lagrimeo, congestion nasal y rinorrea,
sindrome de Horner (ptosis palpebral, miosis y
enoftalmos) y cambios de coloracién de la piel periocular
y de la mejilla. En el presente trabajo proponemos un
acercamiento diagnéstico y terapéutico hacia dicha
entidad nosoldgica.

Palabras clave: neuralgia del trigémino

ABSTRACT
Autonomic trigeminal headaches are primary headaches
which include: cluster headaches, paroxistical

hemicranea, and syndrome of unilateral headache in a
neuralgic way, of short duration, accompanied by
cojunctival injection and tearing and the continuous
hemicranea. It is also accompanied by autonomic
manifestations such as: palpebrate ptosis, tearing, nasal
congestion, rhinorrhea, Horner syndrome (palpebrate
ptosis, miosis, and enophthalmos) and changes in the
coloration of the periocular skin and in the cheek. In this
paper we propose the most likely diagnosis and
therapeutic to this nosologic entity
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INTRODUCCION

Existe un grupo de cefaleas primarias que se acompania,
invariablemente, de una serie de manifestaciones
autonémicas como son: ptosis palpebral, lagrimeo,
congestion nasal y rinorrea, sindrome de Horner (ptosis
palpebral, miosis y enoftalmos) y cambios de coloracién
de la piel en la zona periocular y de la mejilla. Todo
parece indicar que algunas conexiones entre el sistema
sensitivo trigeminal y la porcion craneal del sistema
parasimpatico, a nivel del tronco encefédlico, son las
responsables de esta asociacién sintomatica.

A este grupo de afecciones se le llama cefalalgias
trigeminales autondémicas e incluye: la cefalea en
racimos (CR), hemicranea paroxistica (HP), el sindrome
de cefalea unilateral neuralgiforme, de corta duracién,
con inyeccién conjuntival y lagrimeo (SUNCT) vy la
hemicranea continua (HC); aunque frecuentemente la
HC, por ser una cefalea que se mantiene en el tiempo,
no se clasifica dentro de este grupo. ¢*

Este acapite, en el estudio de las cefaleas, ha sufrido
algunas modificaciones recientes y resulta muy
importante su reconocimiento puesto que esti
demostrado que hay dificultades para su diagnostico y
tratamiento adecuados; un ejemplo que ilustra el
planteamiento anterior es que los pacientes con cefalea
en racimos deben esperar un tiempo aproximado de 6,6
afos para que sean correctamente diagnosticados y la
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cantidad promedio de facultativos visitados previamente
es4. @

Consideramos oportuno hacer un trabajo que recoja las
principales caracteristicas clinicas de estas cefaleas
primarias para concretar su diagnoéstico y diferenciacion
y abordar los elementos terapéuticos, enfatizando en los
que estan a nuestro alcance, pero mencionando a modo
de actualizacion, los avances mas recientes.

En esta revisibn bibliografica se ha tomado la
clasificacion realizada por The International Classification
of Headache Disorders, por considerarla del mas alto
nivel.

Se presentan los conceptos generales que pueden
ayudar en su diagndstico y tratamiento.

DESARROLLO
CEFALEA EN RACIMOS

Diagnostico

A la CR se le ha llamado la “cefalea suicida”, debido a la
gran intensidad que puede alcanzar este dolor y que
por suerte tiene corta duracion, pues de no ser por eso
pudiera ser inaguantable.

Tiene una forma de presentacibn muy tipica que
favorece el diagnéstico, también es relativamente fécil
de tratar en la mayoria de los pacientes.
Aproximadamente entre el 80 % y 90 % de los casos
tienen el “racimo” de forma episddica y se le llama
cefalea en racimo episddica. En estos pacientes las
remisiones duran mas de cuatro semanas. En entre el 10
% y 20 % de las personas el dolor se presenta
permanentemente por lo que se le nombra cefalea en
racimo crénica, en estos casos los enfermos pasan mas
de un afio sin remisiones o las remisiones duran menos
de un mes. @

El dolor es estereotipado y se presenta en episodios
donde, ademéas de intenso y de corta duracion, se
manifiesta siempre unilateralmente, con la asociacion de
sintomas autondmicos que previamente comentamos. La
localizacion suele ser retroorbital (aproximadamente el
70 % de los casos), periorbital y occipitonucal; la calidad
es taladrante, quemante, “en pufialada”, nunca el dolor
es ligero ni moderado. La duracién de un episodio oscila
entre 15 y 180 minutos pero en mas del 75 % de las
veces persiste mas de 60 minutos. La cantidad de
episodios en un dia oscila entre uno y tres; los periodos
criticos son: entre 1:00 am y 2:00 am; 1:00 pm y 3:00
pm y poco antes de la 9:00 pm. Es frecuente que el
paciente se despierte con el dolor, 60 o 90 minutos
después de haberse acostado puesto que es muy
comun que se produzca durante el primer periodo de
suefio REM (Rapid Eyes Movement). ®

La cefalea en racimo es un episodio aislado; el racimo o
ciclo es el periodo en el que el paciente sufre cefaleas
diarias de este tipo. Estos ciclos se prolongan entre 2 y
12 semanas y se presentan uno o dos por afio. Se
conocen por remisiones los periodos en que el paciente
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esta fuera de los racimos y duran frecuentemente entre
6 meses y 2 afios.

Los sintomas simpéticos que se asocian son, por orden
descendente de frecuencia, lagrimeo, inyeccion
conjuntival, congestién nasal, rinorrea y sindrome de
Horner incompleto. Es muy frecuente la asociacion de
sintomas migrafiosos, lo cual puede ser responsable,
parcialmente, de los errores que se presentan en el
diagnostico. Se ha encontrado que la fonofobia y la
fotofobia es tan frecuente en la CR como en la migrafia
©  también son frecuentes las nauseas y vomitos.
Durante los episodios los pacientes muestran agitacion,
desesperacion e irritabilidad extrema, en ocasiones se
retuercen en el lecho sin poderse mantener inmdviles o
quietos, practicamente en un estado de agonia, solo el 3
% puede yacer inmoévil durante un ataque.

Hay varios factores que pueden actuar como agentes
desencadenantes de los racimos, dentro de estos estan
el alcohol ®, medicamentos (nitritos), histamina, clima
calido y mirar la television. ©

Los pacientes con CR padecen frecuentemente de Ulcera
gastrica y tienen aumento de la secrecion éacida del
estdbmago, posiblemente esto sea efecto también de los
habitos toxicos puesto que, casi siempre, son fumadores
y consumidores de bebidas alcohélicas. %

La Sociedad Internacional de Cefalea cre6 en el afio
2004 un comité de expertos para revisar la clasificacion,
hasta ese momento vigente, de cefalea. De ese analisis
salieron los criterios diagndsticos, entre otros, de la CR,
los se muestran a continuacion:

Criterios para el diagndstico de la cefalea en racimos:”

A. Al menos 5 ataques que cumplan con los criterios
del B al D.

B. Dolor intenso o muy intenso, unilateral, orbital,
supraorbital y/o temporal que dura entre 15 y 180
minutos si no se trata.

C. El dolor se acompafa, al menos, por uno de los
siguientes sintomas:

1. inyeccion conjuntival ipsilateral y/o lagrimeo
congestion nasal ipsilateral y/o rinorrea
edema palpebral ipsilateral

sudoracién ipsilateral de la frente y la cara
miosis ipsilateral y/o ptosis palpebral

6. sensacion de inquietud o agitacion

D. Los ataques tienen una frecuencia entre uno en dias
alternos y 8 por dia.

E. E. No atribuible a otra causa.

La CR produce el cambio obligado del estilo de vida del

95 % de las personas que la padecen y reduce la

habilidad laboral del 82 % de ellos, problemas que

resultan mas significativos en los casos de CR cronica.
an

I

*Tomado de: Headache Classification Subcommittee of the Interna-
tional Headache Society. The International Classification of Headache
Disorders. Cephalalgia 2004;24(suppl 1):9-160.

44



Revista Electrénica de las Ciencias Médicas en Cienfuegos

Es necesario tener en cuenta que el diagnéstico
diferencial de la CR requiere la exclusion de algunas
enfermedades que se han asociado a cuadros que,
incluso, cumplen los criterios de la enfermedad y en los
cuales hay una clara causa organica, como puede ser la
disercion carotidea, metastasis leptomeningea,
granuloma hipofisario, metastasis del seno cavernoso,
etc. (12-14)

Tratamiento

En el abordaje terapéutico de las cefaleas existen tres
tipos de tratamiento farmacologico: Tratamiento
abortivo (es aquel que se dirige a resolver total o
parcialmente el dolor en una crisis puntual); tratamiento
de transicién (es como una terapia preventiva a corto
plazo que se inicia al mismo tiempo que el tratamiento
preventivo y que permite una disminucion de la
frecuencia de los ataques mientras se alcanza la dosis
farmacolégica de los medicamentos de sostén);
tratamiento preventivo (se usa para disminuir la
frecuencia, la intensidad y la duracion de los episodios.
En este tipo de cefalea se usa menos puesto que es
poco frecuente que los pacientes lo requieran en
periodos intercrisis).

Refiriéndonos directamente a la CR debemos plantear
que con las medidas disponibles actualmente solo el 70
%-80 % de los pacientes resuelven la crisis aguda. **

Tratamiento abortivo:

Probablemente resulte increible que en una era plagada
de farmacos novedosos sea reconocido el oxigeno
inhalado como un excelente agente abortivo de las
crisis, esto resulta muy favorable por la disponibilidad y
el bajo costo que implica. El oxigeno debe aplicarse al
100 % entre 7 y 10 litros por minuto.

Existen algunas diferencias entre la respuesta de los
distintos pacientes, en algunos es completamente eficaz
y en otros se mantiene el alivio mientras se aplica el
oxigeno y puede aparecer el dolor cuando este es
retirado. Su efectividad esta reconocida hace décadas
(8 Se han reportado evidencias de pacientes que no
responden bien al volumen de oxigeno que sugerimos y
si lo han hecho a volimenes superiores a los 12 litros
por minuto; por tanto se recomienda no considerar falta
de respuesta hasta tanto no se haya probado con no
menos de 15 litros por minuto que es perfectamente
permisible y seguro.®”

Sumatriptan:

Recientemente queda incorporado el sumatriptan a la
lista de medicamentos empleados en nuestro pais y es
necesario aprovechar sus bondades y conocer sus
riesgos. Desde 1991 quedé bien demostrada la utilidad
del Sumatriptan en el tratamiento agudo de la CR @® y
posteriormente su utilidad sostenida durante meses de
empleo repetido 9.

El Sumatriptan se presenta en ampulas de 6mg para
administracién subcutdnea y es esa precisamente la
forma en que podremos utilizarla desde ahora en
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nuestros centros de urgencias, no procede su empleo en
mas de una ocasién por crisis puesto que estamos
tratando un tipo de cefalea primaria que generalmente
tiene corta duracion, aunque puede ser necesario su uso
varias veces en el dia. Se puede emplear el mismo
medicamento en forma de spray nasal lo cual queda
preferentemente recomendado para pacientes que, por
alguna causa, no se pueden inyectar; por ahora no
contamos con esta forma de presentacion pero su
utilidad ha sido demostrada con resultados de
efectividad inferiores a los que se alcanzan con la
administracion  subcutanea %, Este medicamento
pertenece a una familia bastante extensa de agonistas
de los receptores de serotonina (5-HT1) que surgieron
primeramente como tratamiento de la migrafia; su
empleo esta contraindicado en pacientes que tienen
antecedentes de infarto agudo del miocardio,
hipertension arterial e ictus.

La dihidroergotamina en ampulas de 1mg también esta
disponible en nuestro medio, se emplea por via
intramuscular y puede repetirse nuevamente si en media
hora no se ha quitado el dolor. Debe cuidarse su uso en
multiples ocasiones precisamente en el “racimo” puesto
gue no se deben sobrepasar las dosis de 4mg al dia ni
21mg a la semana.

Presenta las mismas contraindicaciones que los triptanes
porque también es un agonista serotoninérgico.
Recientemente se ha comenzado a utilizar la
dihidroergotamina en forma de spray nasal con buenos
resultados en la migrafia, se ha demostrado que alcanza
una biodisponibilidad de un 40 %; se vence asi el
principal obstéculo de los ergéticos V.

El tartrato de ergotamina existe en nuestro medio
combinado con cafeina 1mg y 100mg respectivamente y
lo conocemos como Ergofeina, es también méas usado en
la migrafia. En la CR seguramente no es necesario mas
de 1 tableta aunque se pudiera repetir en
aproximadamente media hora si fuera necesario. Se
recomienda usarlo no mas de 2 dias consecutivos y para
volverlo a emplear debe respetarse un intervalo no
menor de 4 dias. ¢* %

Aunque no esté presente en nuestro medio se han
realizado estudios que demuestran la efectividad del
zolmitriptan (10mg por via oral) en este tipo de cefalea,
pero en menor grado que el sumatriptan por via
subcutanea y el oxigeno inhalado “®?. También se ha
comprobado su eficacia en forma de spray nasal. ¢

Otro medicamento recientemente probado es el
octreotido en forma subcutdnea 100ug, aunque su
efectividad es moderada y se recomienda para casos
gue no respondan bien a las terapias antes
mencionadas.®®

El bloqueo del nervio occipital mayor (nervio de Arnold)
es una terapia que se puede ver como abortiva de la
crisis y también como de transicion. Ciertamente los
estudios que reportan su efectividad no tienen un disefio
metodolégicamente confiable; no obstante, aunque no
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haya punto de Arnold doloroso a la palpacién, la mayoria
(hasta 96 % de los casos para algunos autores) tiende a
mejorar con esta practica “’3%. Lo mas recomendable es
una combinacién de triamcinolona y algun anestésico
como la lidocaina, el efecto se puede sostener por
aproximadamente dos semanas.

Tratamiento de transicion:

Los mas utilizados en este grupo son los esteroides.
Desde 1980 se ha demostrado su efectividad, que llega
a ser muy buena en el 77 % de los casos, para este tipo
de cefalea.®V

Se puede utilizar la prednisona en dosis descendente
iniciando por 80mg 2 dias y rebajando 20 mg cada 2
dias hasta eliminarla ®. También se ha demostrado la
efectividad de la dexametazona 4mg dos veces al dia por
dos semanas y luego una semana mas 4mg diarios.®?

La ya mencionada dihidroergotamina también tiene
efectividad en la transicion, solo que, como sabemos,
debemos evitar su empleo prolongado y por tanto se
recomienda usarlo por uno o dos dias, en este caso su
uso es intravenoso lo cual constituye una limitante
debido a la necesidad de efectuarse la terapia en un
centro con determinadas condiciones técnicas. Su
efectividad ha quedado demostrada tanto en casos
episédicos como crénicos, aunque se han visto mejores
resultados en los primeros. ¥

Tratamiento preventivo:

Es necesario comenzar la medicacion inmediatamente
que se realice el diagnéstico, para alcanzar las dosis
adecuadas. Estos medicamentos deben retirarse
lentamente luego de concluir el racimo o ciclo, puesto
que, parece ser, que continuar con la terapia no
previene la aparicién de nuevos periodos de cefalea. En
ocasiones es necesario alcanzar altas dosis y es
frecuente que tengamos que ensayar con varios
medicamentos antes de encontrar el efectivo.

El verapamilo es el medicamento mas utilizado, se
demostré su eficacia contra placebo en un ensayo clinico
en 1999 ©% Usualmente se comienzan a utilizar 80mg
tres veces al dia y cada 4 o 5 dias se pueden afadir
80mg; cuando se sobrepasan los 450mg al dia es
necesario realizar un electroencefalograma, pues existe
la posibilidad de la existencia de un bloqueo ©®, si no
hay problemas pueden usarse dosis superiores a 800mg
diarios. Puede asociarse a mareos, edema, nauseas,
fatiga, hipotension, bradicardia, etc.

El carbonato de litio, que es mas utilizado para el
trastorno bipolar, ha demostrado su utilidad en la CR,
incluso con una eficacia semejante al verapamilo pero
con més reacciones adversas ©®. Debe iniciarse con
300mg al acostarse y subir la dosis sin pasar de 900mg
al dia, debe mantenerse la concentracion en sangre
entre 0,3 y 0,8mmol. Se deben monitorizar las funciones
tiroidea y renal, puede aparecer temblor, diarrea y
poliuria.
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El acido valproico, menos convincentemente, se invoca
como una buena opcidn para la prevencion de la CR, un
estudio le reconoce una reduccion de la cefalea en
aproximadamente un 55 % ©” otro estudio, bien
disefado, arrojo que no resulta concluyente de beneficio
para los pacientes que lo utilizan puesto que se redujo la
cefalea en el grupo que usaba el valproato en el 50 % y
en los de placebo en el 62 % ©®. Puede comenzarse con
una dosis de 500mg al dia y elevarse cada 5 dias hasta
llegar a 3000mg diarios. Es necesario chequear
periédicamente la funcion hepética.

En el grupo de las nuevas drogas antiepilépticas se halla
el topiramato que ademas de ser uno de los
antiepilépticos mas efectivos, entre los de reciente
aparicion, se ha demostrado su utilidad en la migrafia y
en la CR . Debe comenzarse a emplear con 25mg al
dia y cada 5 dias se pueden subir 25mg hasta 75mg
pero se han reportado casos con dosis necesarias Yy
toleradas superiores a los 300mg.

Aunque no esta disponible en nuestro medio debemos
comentar que la melatonina, hormona que se libera en
la glandula pineal y que para muchos es responsable de
iniciar el comportamiento ritmico de muchos procesos
organicos, existe también como medicamento y se ha
empleado con buenos resultados en la CR, resulta util
fundamentalmente como terapia adyuvante de los
deméas farmacos comentados, pues permite reducir la
dosis de los mismos y con eso sus efectos adversos. “%

Para aquellos pacientes que, a pesar de las distintas
opciones terapéuticas empleadas, adn no han
encontrado alivio quedan estrategias invasivas que se
pueden practicar, conocidas como tratamiento quirdrgico
de la CR, la cual necesita hacerse en centros de alto
nivel de especializacion. Previamente deben evaluarse
rigurosamente los pacientes, deben ser aquellos que
tienen periodos intercrisis ausentes o muy cortos,
cefalea estrictamente unilateral, circunscrita en Ila
divisién oftalmica del trigémino y ser psicolégicamente
estables sin adicciones a medicamentos “. También
requiere una explicacion detallada de las posibles
secuelas que arrastrara el paciente una vez practicada la
cirugia y que dependen del tipo de operacién a realizar.

Entre las técnicas que mas se han empleado estan la
interrupcion de la inervacion parasimpética de la region
ocular mediante la seccién del nervio petroso superficial
mayor, el nervio intermedio o el ganglio esfenopalatino.
Es necesario plantear que con estas intervenciones
pueden eliminarse los sintomas autondmicos asociados a
la cefalea, sin que se resuelva el dolor que transcurre
por la via trigeminal. Por otra parte, se puede producir
lesibn mecanica, quimica o fisica de las vias sensitivas
trigeminales “?* | que pueden ocurrir en varios sitios
desde la orbita hasta el ndcleo, pero estas se asocian a
secuelas importantes como las Ulceras corneales y
anestesia dolorosa, ademéas en ocasiones no ofrece la
solucién total.¥
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CEFALEA HENICRANEA CRONICA PAROXISTICA

Diagnéstico

Este infrecuente tipo de cefalea fue descrito por primera
vez en 1974 ©9 se caracteriza por dolores de corta
duracion y alta frecuencia, que se ubican en regién
orbitaria, temporal, por delante o por detras de la oreja;
se trata de un dolor constante o pulsatil casi siempre
intenso que se puede irradiar al cuello o al hombro, en
su porcion ipsilateral, es siempre unilateral. El dolor dura
entre 2 y 30 minutos y ocurre mas de 5 veces al dia; se
puede generar por rotar el cuello o flexionar la cabeza
hacia el lado del dolor, rara vez ocurre en las noches
por lo que no se considera relacionado a los ciclos de
suefio, contrario a lo que sucede en la CR.

Los signos y sintomas autondmicos también estan
presentes, representados por lagrimeo, congestién
nasal, inyeccién conjuntival, rinorrea y ptosis palpebral;
no se ha descrito en este tipo de cefalea un sindrome de
Horner bien establecido. ®**?

Esta afeccion muestra una razon mujer-hombre de 3:1;
puede ocurrir en cualquier edad pero es mas propia de
la segunda y tercera décadas de la vida; se observa en
todas las razas y su verdadera prevalencia se desconoce.
Se ha reconocido como promedio de duracién de la
enfermedad 13 afios aproximadamente sin que sean
concluyentes esos datos ©V. Los sintomas pueden
empeorar o mejorar durante la menstruacion.

En estudios realizados con tomografia por emisién de
positrones se ha demostrado la activacién, durante las
crisis, del hipotdlamo en su regién posterior y el
mesocéfalo en su regién ventral ®*°¥ que no son los
sitios exactos que se activan en la crisis de CR, pero
estdn muy cercanos por lo que se considera que tienen
relacion fisiopatoldgica.

En ocasiones se presenta de manera secundaria a otros
procesos que se recomienda descartar siempre que se
piense en HCP, por eso se sugiere realizar resonancia
magnética nuclear a todos estos pacientes; estas otras
afecciones son: microadenomas paraselares, quistes
maxilares, infarto occipital, gangliocitomas de la silla
turca, zona oftadlmico, malformaciones arteriovenosas,
meningioma del seno cavernoso, tumor frontal, etc.

Otra manera de intervencion y la mas empleada de estas
opciones: la termocoagulacidon por radiofrecuencia, se
emplea desde la década de los 80 “® con resultados
discretamente satisfactorios; esta permite reducir las
secuelas por ser mas controlable la intensidad de la
lesion que se produce. La evolucion de este tratamiento
quirargico esta dando paso a una nueva perspectiva: la
estimulacion de estructuras que tienen que ver con la
generacion del  “racimo”, principalmente el talamo
posteroinferior, esto implica la colocacién de un
electrodo con técnicas de minimo acceso. Con ella se
estan produciendo resultados sumamente alentadores
con pocos efectos adversos. “¢49)
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Tratamiento

En esta enfermedad el tratamiento constituye una
prueba diagnéstica, esto estd en relacion con la gran
sensibilidad que tiene la mayoria de los pacientes a la
indometacina, tanto es asi que para muchos no se
asegura el diagnéstico hasta que no se halla realizado
una prueba terapéutica y esta a su vez es muy Uutil para
diferenciarla principalmente de la CR y sindrome de
cefalea unilateral neuralgiforme, de corta duracién, con
inyeccién conjuntival y lagrimeo SUNCT ©®¢%7_ Se puede
comenzar a administrar una tableta de 25mg dos veces
al dia durante tres dias e ir incrementando la dosis
progresivamente hasta lograr el alivio de los sintomas. ©

La mayoria responde a las 48 horas aproximadamente
de tratamiento y casi nunca es necesario sobrepasar los
150mg al dia, pero se han reportado casos en los que se
ha necesitado dosis superiores a los 300mg al dia. Es
frecuente que se tenga que administrar
concomitantemente algiin medicamento para proteger la
mucosa gastrica, por ejemplo antihistaminico H2,
prostaglandina o inhibidores de la bomba de protones.
Algunos pacientes no tienen una respuesta satisfactoria
a la indometacina y otros sufren un regreso inmediato
de los sintomas una vez retirado el medicamento. ©”

Se han estudiado otros medicamentos como alternativas
terapéuticas, aparte de la indometacina; algunos no
estan disponibles en nuestro medio como los inhibidores
de la cicloxigenasa Il (Celecoxib y Rofecoxib) ©&®V y
otros que si estan a nuestro alcance como el acido acetil
salicilico, naproxeno, piroxican, acetazolamida,
prednisona, entre otros. Es necesario expresar que las
respuestas a estos medicamentos son variables y
generalmente en muchos casos no responden. ©?

Aunque los ataques son de breve duracion en algunas
ocasiones en que se prolonguen mas se puede emplear
el sumatriptan; existen reportes de que el oxigeno

inhalado también elimina las crisis en algunos pacientes.
(63)

SINDROME DE CEFALEA UNILATERAL
NEURALGIFORME, DE CORTA DURACION, CON
INYECCION CONJUNTIVAL Y LAGRIMEO (SUNCT:
syndrome of short-lasting, unilateral neuralgiform
headache attacks with conjunctival injection and
tearing)

Diagnostico

Esta es una enfermedad descrita desde 1978 ©Y que
tiene una epidemiologia desconocida, aunque se supone
gue de muy baja incidencia; muchos especialistas no
han visto o diagnosticado un caso en toda una vida de
practica médica. Parece predominar ligeramente entre
los hombres con una razén hombre-mujer de 1.2-1. ©®
Se presenta fundamentalmente entre los 40 y 70 afios y
la edad media de aparicion es 51 afios. El dolor es
unilateral generalmente, aunque en ocasiones se puede
presentar bilateral, se ubica en regién orbital y
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periorbital, frente y sien; se puede irradiar a la nariz,
oido, paladar y mejilla. Dicho dolor se describe en
pufialada, quemante o como un “corrientaza” de
moderado a intenso y por suerte tiene una duracién muy
corta que ayuda a reconocer el SUNCT, pues dura ente
5s y 240s, principalmente menos de 60s; alcanza su
mayor intensidad 2s o 3s después de haber comenzado.

Se pueden presentar entre 1 y 80 episodios en un dia
con una media de 28 y en muy pocas ocasiones se
presenta durante el suefio. La evolucion de la
enfermedad es por periodos de actividad que se
presentan una o dos veces por afio y pueden durar
desde varios dias a varios meses, estos tienden a
incrementarse con el decursar del tiempo y estan
separados por periodos libres de crisis que tienen
también una duracion variable, a veces, de afios.

Junto al dolor se presenta inyeccion conjuntival,
lagrimeo, rinorrea y obstruccion nasal, todos ipsilateral al
dolor. Con menos frecuencia se observa el edema
palpebral, rubor facial, fotofobia, blefarospasmo vy
enoftalmos; ocurren unos segundos después de iniciarse
el dolor y desaparecen con este aunque en ocasiones se
pueden extender hasta 30s después que desaparece el
dolor.

En el SUNCT no hay asociacion frecuente con nauseas,
vomitos, fotofobia o fonofobia. La crisis puede
sobrevenir sin un agente desencadenante pero es
frecuente que algunos gestos o movimientos actien
como “gatillo” del dolor, los mas conocidos son:
masticacion, soplarse la nariz, toser, tocarse la frente,
apretarse los parpados y movimientos del cuello.

En la mayoria de los pacientes que tienen SUNCT las
pruebas diagndsticas por neuroimagen resultan
negativas y por tanto se le prefiere considerar como un
sindrome primario, sin embargo existen algunos casos
en los cuales se prefiere el término secundario porque se
puede demostrar alguna alteraciéon que se pueda asociar
causalmente con la cefalea, estos pueden ser
malformaciones arteriovenosas en el puente encefélico y
cerebelo, infarto del tallo cerebral, angioma cavernoso
en el puente, impresion basilar, craniosinostosis e
infeccion por virus de inmunodeficiencia humana ©®. Se
ha demostrado también la relacion con prolactinomas y
tumores pituitarios productores de tirotropina (TSH). ©”

Se ha observado la activacion hipotalamica unilateral y
bilateral al igual que en la CR y en la hemicranea cronica
paroxistica mediante el empleo de tomografia por
emision de positrones, incluso en un caso se presento el
tratamiento efectivo con estimulacién hipotalamica. ©®
Tratamiento

De todos los medicamentos utilizados, posiblemente el
gque mas efectividad ha demostrado es la lidocaina
administrada por via endovenosa, que, incluso, se
ofrece como una prueba terapéutica semejante al efecto
de la indometacina en la HP ©%. Esto se invoca como
prevencion a corto plazo puesto que el efecto preventivo
dura unas tres semanas para pacientes con SUNCT
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crénico y seis meses para los casos con SUNCT
esporadico.

Se han empleado varios medicamentos para lograr la
prevencién a largo plazo de los ataques, entre ellos
destacan el lamotrigine en dosis de 300mg/ dia, que
mejora al 68 % de los pacientes con SUNCT G670 g
topiramato que a pesar de los efectos adversos se ha
invocado también como una alternativa ?. El
gabapentin es otro de los antiepilépticos que se ha
utilizado con discretos buenos resultados *™. Tal vez,
mas a nuestro alcance esta la carbamazepina, con la
cual se tiene mucha experiencia acumulada en el
tratamiento del dolor neuropético, esta no ha mostrado
resultados muy alentadores pero es una opcién que
debemos conocer, se ha empleado a dosis aproximadas
a los 900mg / dia. >

Con tratamiento quirdrgico se han reportado trabajos
gue en algunos casos han logrado respuesta satisfactoria
como es el ejemplo de la descompresion microvascular
del nervio trigémino (proceder de Jannetta) 7, el
bloqueo quimico del nervio occipital mayor ™ 'y la
estimulacién cerebral profunda de la regién posterior del
hipotalamo.

El tratamiento de los episodios individuales de dolor
practicamente no procede si tenemos en cuenta la
duracion de la cefalea que no permite que la mayoria de
los farmacos alcance una concentracion plasmatica y un
efecto farmacolégico adecuado. Se han reportado
eventuales empleos de diferentes técnicas quirdrgicas en
el tratamiento del SUNCT.

CEFALEA HEMICRANEA CONTINUA

Diagnostico

Se trata de un sindrome raro que afecta mas a mujeres
gue a hombres y aunque se sospecha que existe un
subregistro no se han reportado muchos mas casos que
una centena. El 85 % de los casos cursa con una forma
no remitente y el resto de forma remitente, esta Gltima
tiene periodos de alivio del dolor.

Se manifiestan dos tipos de dolor en estos pacientes:
uno es un dolor continuo que esta permanentemente
presente y que solo se alivia en los infrecuentes casos
de la forma remitente, se ubica en la region periorbital o
en la sien y es casi exclusivamente unilateral y del
mismo lado; el otro es el dolor que corresponde con las
exacerbaciones, las cuales se sobreimponen al dolor
constante, pueden ocurrir con patrones temporales muy
diversos y tienen mucha mas intensidad, llegando a
producir discapacidad lo cual no es frecuente en el dolor
constante. Este Ultimo es el que se acompafa de
sintomas autondémicos como son: lagrimeo, ptosis
palpebral, congestién nasal, rinorrea, edema palpebral y
otros frecuentes en la migrafa como: fonofobia,
fotofobia, nauseas y vémitos. €

Se ha demostrado que hay cambios en el metabolismo
hipotalamico en esta afeccién, consistentes con
activacion de la region posterior y contralateral asi como
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en la regién rostral, dorsal, ipsilateral del puente; estos
datos aparecen con estudios de tomografia por emision
de positrones y son caracteristicas ya notadas en
pacientes con migrafia (puente) y cefalea en racimos
(hipotadlamo) lo cual puede estar relacionado con la
presencia de elementos de ambas enfermedades
durante las exacerbaciones de la HC. %

Tratamiento

Es muy significativa la respuesta de esta enfermedad al
tratamiento con la indometacina, lo cual se reconoce
como un elemento diagnéstico de valor. Muchas veces
se resuelve el cuadro luego de una Unica dosis. Aunque
se han empleado otros medicamentos como el piroxican,
naproxeno, ibuprofeno, ciclodextrina, etc. no se ha
logrado con ninguno una respuesta tan acertada como
con la indometacina. Por otra parte se han estado
probando nuevos medicamentos que han mostrado
efectividad como son los inhibidores de la cicloxigenasa
2 rofecoxib y celecoxib ®?y el topiramato. ¢

Se ha estado trabajando para demostrar la efectividad
de la estimulacién cerebral profunda en el hipotalamo
posterior para la HC ®Y. También la estimulacion
eléctrica del nervio occipital mayor. %
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