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Cefalea en racimos

J.A. van Vliet ', J. Haan "¢, M.D. Ferrari ', E. Kors ', J.M. Peralta ®, F Chaves-Sell 4, H. Raventos ?*

Resumen: La cefalea en racimos (CR) o “neuralgia de Horton”, es un tipo relativamente raro de cefalea que se
presenta en forma de ataques y cuya severidad le ha dado el nombre de “dolor de cabeza suicida”. Debido a que
la CR es una patologia bastante desconocida, el paciente puede tardar en ser diagnosticado, especialmente debi-
do a que es raro que un médico lo atienda en el momento mismo del ataque. La CR suele ser confundida con si-
nusitis, migrana o patologia dental. De ahi que los pacientes no reciban el tratamiento adecuado, o lo reciban de-

masiado tarde.

Sin embargo, la CR es ficil de diagnosticar por lo tipico del cuadro clinico, y en la mayoria de los casos, también
es facil de tratar. Por ello, es importante que esta enfermedad sea reconocida lo antes posible. Los médicos de ca-
becera pueden jugar un importante papel en el proceso de diagnéstico.

Descriptores: Cefalea en racimos: neuralgia de Horton: triptan.
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Hasta ahora, hay pocos estudios epidemiolégicos en el mun-
do sobre la CR. La investigacion mads reciente establece una
prevalencia de 56 por 100.000 (95% de intervalo de confian-
za 31.3-92.4) '. La incidencia se estima en 9,8 por 100.000
anual -. Es mas frecuente en hombres que en mujeres (en los
distintos estudios varia entre 7:1 y 3:1). En la mayoria de los
casos, las mujeres presentan sintomas de forma atipica. La
enfermedad puede manifestarse a cualquier edad, aunque ge-
neralmente es entre los 20 y 40 afios . También se han re-
portado casos excepcionales de nifos de muy corta edad a los
que sc les identifico la enfermedad *°.

Manifestaciones clinicas

La CR se caracteriza por ataques de dolor intenso, taladrante,
de cardcter uniforme, localizado en la region (peri)orbital o
temporal, que va acompanado por fendmenos ipsilaterales de
disfuncién autonémica, como un ojo enrojecido, lagrimeo,
ptosis, miosis, cdema del parpado, rinorrea u obstruccién na-
sal, o hiperhidrosis en un solo lado del rostro 7 (Cuadro 1).

Abreviaturas: CR, cefalca cn racimos
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Cuadro 1.
Pautas diagnésticas simplificadas de la CR.

1. Ataques recidivantes de cefalea temporal, intensa, unifor-
me, (pen) orbital.

2. Duracion de 15 a 180 minutos (sin tratamiento, o si este
es poco exitoso).

3. Ademas, una o mas de las siguientes manifestaciones
ipsilaterales:

* 0jo lacrimoso
* 0jo enrojecido
* obstruccion nasal
* rinorrea
* hiperhidrosis frontal y facial
*  miosis
* ptosis
* edema palpebral
4. Ataques con una frecuencia de hasta 8 veces por dia

Cefalea en racimos episodica: ataques que aparecen en un
periodo determinado de semanas o meses (cluster)) alterna-
dos con periodos libres de ataques.

Cefalea en racimos: atagues practicamente diarios sin perio-
dos libres de ataques.

Observacion: a menudo el ataque va acompanado de la nece-
sidad imperiosa de moverse.
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Los ataques tienen una duracién de entre |5 y 180 minutos;
en la mayoria de los casos, de 30 a 60 minutos. A menudo el
paciente suele describir el dolor como si el ojo fuera empuja-
do a salir de su érbita o como cuchillos que se clavan en el
0jo. La mayoria de los pacientes se mantienen en movimien-
to (al contrario del paciente con migrafa) y pueden arrastrar-
se por el suclo, golpearse la cabeza en la pared, o estar conti-
nuamente en movimiento aunque estén sentados, mientras s¢
presionan la zona dolorosa con las manos *. Algunos pacien-
tes se lornan agresivos durante el ataque, se autolesionan e in-
cluso algunos intentan el suicidio por la intensidad del dolor.
Los ataques pueden presentarse durante el dia, pero general-
mente aparecen por la noche. El paciente se despierta por el
dolor, en algunos casos hasta varias veces, por lo que su des-
canso nocturno se ve scriamente interrumpido. Muchas veces
los ataques aparecen a una hora determinada del dia o de la
noche. de tal forma que el paciente puede casi predecir la ho-
ra cuando aparecerd el dolor.

En un estudio realizado recientemente a mds de 2000 pacien-
tes holandeses con CR y afecciones parecidas, surgio un gru-
po “atipico™ de pacicntes cuyo rasgo caracteristico era que
sufrian ataques mds prolongados (a veces de varios dias) y
constituian un mayor porcentaje de mujeres (grupo de traba-
jo RUSSH: “Rare, Unusual, Severe and Short-lasting Heada-
ches™ de los Paises Bajos). Algunas personas describen sinto-
mas previos a los ataques de dolor de cabeza, como vision bo-
rrosa, lagrimeo, nariz tapada, sensacion de rigidez en el cue-
llo, cansancio e irritabilidad *.

Se pueden distinguir varias formas de cefalea en racimos:

»  Un tipo episadico, con ataques frecucentes durante algu-
nas semanas 0 meses (“clusters”™), con periodos libres de
ataques, de semanas, meses o aios, La mayoria de los pa-
cientes (cerca del 80%) padece este tipo de dolencia, de
ahi el nombre de la patologia.

*  Un tipo erémico, sin periodos libres de ataques, en que
los pacientes casi cada dia sufren ataques durante al me-
nos 6 meses, y con una ausencia de ellos de no mds de
dos semanas seguidas. Alrededor del 10 al 20% de los pa-
cientes sufren esta forma cronica. En la practica, tales
ataques parecen ser mds dificiles de tratar, puesto que
responden con menos éxito a los medicamentos.

La forma cronica de CR es precedida en algunos casos por el
lipo episadico (a este se le llama cefalea en racimos crénica
secundaria). Se ignora cuan frecuente es la progresion entre
tipos, o la causa de este cambio.

Se sabe poco del pronéstico de la CR. Se conoce que los pe-
riodos de remision se hacen mds largos a medida que el pa-
ciente s¢ hace mayor ", En algunos pacientes, desaparecen
definitivamente los ataques en un momento dado. Sin embar-
wo. en muchos casos, la CR se mantiene como una enferme-
dad de larga duracién, normalmente durante toda la vida. Es
necesario realizar mds investigaciones antes de establecer un
juicio tinico sobre ¢l pronéstico de la CR.

98  AMC, Julio-Setiembre 2003, vol 45 (3)

Diagnéstico diferencial

Normalmente. ¢l diagndstico de la CR puede establecerse de
forma directa, basindose en la anamnesis. Sin embargo. el
estudio RUSSH de los Paises Bajos mencionados, dio como
resultado que el diagnéstico estd equivocado con frecuencia.
El tiempo que transcurre entre ¢l primer ataque y la obten-
cion de un diagnéstico correcto, tiene como media 3 anos. En
primera instancia, se sucle pensar en migrana (19% ). sinusi-
tis (21%). o en un problema dental. A menudo, los pacientes
son sometidos a operaciones de ORL innecesarias (13%), o
se les extraen piezas dentales (16%), antes de ser diagnosti-
cados con CR.

La corta duracién de los ataques, la severidad del dolor. las
manifestaciones asociadas, la necesidad imperiosa de mover-
se vy la aparicion de ataques en “racimos”, diferencian ln CR
de la migrana. Ademis la CR raras veces se acompana de
mareos, vomitos o foto- o fonofobia.

Otro diagnéstico incorrecto frecuente es la sinusitis, que no
se produce de forma aguda como los ataques de CR, y ade-
mas va acompanada de la formacion de mucosidad y dolores
pulsatiles. El dolor disminuye al agacharse y no se presenta
la necesidad imperiosa de moverse u otras pronunciadas dis-
funciones autonémicas.

La neuralgia del trigémino es un dolor que aparece en for-

nervio trigémino. Los ataques duran por solo unos segundos
y son a veces provocados por el movimicnto o contacto de la
mandibula. La ncuralgia del trigémino no se asocia a la apa-
ricién de disfunciones autonémicas.

Al igual que la CR, los ataques de glaucoma agudo van
acompanados de un dolor severo, enrojecimiento del ojo y, a
veces, edema palpebral. Se manifiesta con malestar general,
mareos y vomitos, que aparceen inicialmente. Puede ser di-
ferenciado de la CR porque la presion ocular aumenta mu-
cho. frecuentemente se asocia a un trastorno en la agudeza
visual y la pupila estd semidilatada, al contrario que en la
CR, donde la pupila justamente se contrae atin mds.

Se diferencia de la arteritis temporal por el cardcter conti-
nuo del dolor y la presion dolorosa en la sien. Ademads, en la
arteritis temporal, la VES estd aumentada en forma importan-
le y aparece en especial en las personas de edad avanzada.

Los ataques de cefalca unilateral, que ¢n algunos casos van
acompanados por sintomas de disfuncion autonémica. como
¢l sindrome del S.UN.C.T. y la hemicrinea paroxistica
episodica. también pertenecen al diagnéstico difcrencial
de la CR, pero no se mencionan aqui por ser muy poco
frecuentes ''.

También las malformaciones arteriovenosas occipitales * y
del territorio de la arteria cerebral media ', asi como los
aneurismas o diseccién de arterias basilar y  vertebrales ',
cardtidas y comunicanies anteriores . se han asociado con



cefaleas intensas recurrentes, hemicraneas y con manifesta-
ciones simpdticas, con el agravante en estos casos, del riesgo
subyacente de hemorragia subaracnoidca.

Hannerz, en 1989 ', report6 el caso de un hombre de 46 afios
que padecio de cefalea de Horton por 23 afos, encontrindo-
se finalmente un meningioma del ala menor del esfenoides.
Una vez resuelto el problema mediante reseccién quirtrgica,
desaparecieron los episodios de cefalea, lo que sugirié la hi-
potesis de una asociacion entre la region del seno cavernoso
y las cefaleas en racimos. Situaciones semejantes han sido
descritas en relacion con los macro-adenomas de hipéfisis 7,

Fisiopatologia

La CR es una cefalea neurovascular. Se conoce poco sobre su
etiologia y patologia. La explicacién para la aparicion ciclica
de los ataques de CR, a veces a una hora determinada del dia
0 en cierta época del aiio, es desconocida, pero apunta a una
causa en el sistema nervioso central. En un estudio reciente
con la técnica de PET, se encontré un foco hiperactivo en el
hipotdlamo durante los ataques . Se observd, ademds. una
desviacion estructural en la misma zona, con una técnica es-
pecial de MRI (voxel-based morphometry-MRI) ", Estas di-
ferencias funcionales y estructurales senalan al hipotdlamo
como un regulador importante de la aparicién cn el tiempo de
la CR,

Igual que en el ataque de migraia, ¢l dolor durante un ataque
de CR es causado muy probablemente por la activacion del
sistema trigémino-vascular . Esto lo indica ¢l aumento en la
concentracién del neuropéptido CGRP (“calcitonin gene
related peptide™) que se encontrd durante los ataques de la
CR ™.

Es probable que el factor familiar juegue un papel en la CR:
algunas familias presentan mds de un paciente con esta enfer-
medad ~ y la probabilidad de padecer la enfermedad aumen-
ta en los familiares de un probando *. Estos hallazgos hacen
pensar cn la posibilidad de un componente genético en su
etiologra.

Tratamiento

Dada la alta frecuencia de los ataques, ¢l tratamiento de la
CR. incluyendo los del tipo episédico, consiste en una com-
binacion de profilaxis y tratamiento inmediato del ataque
agudo, al contrario de la migrana, donde gencralmente basta
un tratamiento en ¢l momento mismo del ataque (Cuadro 2).

Tratamiento en caso de ataque o tratamiento de la crisis

Durante un ataque de CR. es necesario el tratamiento inme-
diato por la severidad de la manifestacién y la brevedad del
ataque. Los medicamentos y calmantes orales usuales no
suclen ser cfectivos a pesar de su uso gencralizado por los
pacientes de CR. El primer tratamiento por elegir debe ser la
inhalacion del 100% de oxigeno, a través del vasito de O,. du-
rante 15 minutos (7 litros/minuto). Con este tratamiento, al-
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rededor del 70% de los pacientes sienten una mejoria al cabo
de 10 minutos; aunque el ataque no sea abortado del todo, en
la mayoria de los casos la gravedad del dolor disminuye con-
siderablemente *. Una ventaja de este tratamiento es que tie-
ne efectos secundarios minimos. Su desventaja radica en la
dificultad de realizar el tratamiento: los pacientes requicren
tener siempre a mano las botellas (grandes, pesadas) de oxi-
geno para tratar inmediatamente el ataque. Ademds, la entre-
ga de las botellas de oxigeno puede ser dificil en algunos sis-
temas de salud.

Otro tratamiento para los ataques agudos es el sumatriptan,
que es inyectado subcutineamente al comienzo de un ataque.
El sumatriptan s.c. puede abortar en minutos un ataque y tic-
ne un efecto positivo en la mayoria de los pacientes =, Tam-
bién puede ser tomado en forma de tableta, pero actia mas
lentamente en el caso de la CR. El uso de un triptan de admi-
nistracion mediante un aerosol nasal, puede ser una opciéon en
ataques relativamente largos (mds de 45 minutos) ™. Los efec-
10s secundarios del sumatriptan son frecuentes, pero de corta
duracidn e inofensivos. Se puede presentar hormigueo en el
cuello, en las manos o en los hombros. En unos pocos pacien-
tes, aparecen sintomas pectorales: una sensacion de compre-
sidn y opresion en el pecho. Estas molestias pueden parecer-
se al angor pectoris y por cllo causan preocupacion. Sin em-
bargo, casi nunca se basan en una verdadera constriccidn de
las arterias coronarias. En la mayoria de los pacientes, los
efectos secundarios infrecuentes resultan inofensivos, pero
deben ser alertados sobre la posible aparicién de ellos. En al-
gunos pacientes que ya padecen de una estenosis de las arte-
rias, debido a arteriosclerosis, por ejemplo, si se demuestra la
aparicion de constriccién coronaria. En estos casos raros, el
Sumatriptan puede dar origen a una isquemia miocirdica. De
ahi que el Sumatriptan esta contraindicado en los pacientes
con angor pectoris, antecedentes de infarto de miocardio o hi-
pertensién arterial no tratada. El Sumatriptan puede, en prin-
cipio, ser usado solo 2 veces por dia, puesto que no existen
suficientes datos sobre su uso en largo plazo de mds dosis

Cuadro 2.
Tratamiento de la Cefalea “en racimos”
(preferiblemente por un neurélogo):

Agudo (en caso de ataque)
-100% O:, 15 minutos (7 1/min) por el vasito del O-.
-Triptan 6mg s.c. (max. 2 veces al dia, no en comprimidos)

Profilactico (para la prevencion de ataque)*
-Verapamil, 1-3 dd 80-120 mg
-Methysergida (para los dolores del tipo episédico), 1-3 dd 2mg
-Litio, (con monitorizacién de niveles plasmaticos de litio)
-Prednisona (corta duracién), 60 mg.

» En la forma episadica, solo durante el periodo en racimos; en
la forma cronica, de manera continua.




diarias. En la prictica, los pacientes de CR que usan el Su-
matriptan de forma prolongada y frecuente. no presentan
efectos secundarios serios en la mayoria de los casos. Por
otro lado, no parccen existir mds que minimos riesgos de
adiccion con el aumento en la frecuencia de los ataques. Es-
to contrasta con ¢l tratamiento en la migrana, cn la cual el uso
de Sumatriptan mas de dos dias a la semana, puede llevar a
una adiccion y al aumento de frecuencia de los ataques. Se
recomienda combinar este tratamiento con el oxigeno en los
pacientes que sufren ataques (recuentes. Eventualmente pue-
de darse también ergotamina, pero por los serios y perma-
nentes efcetos secundarios (vasoconstriceidn periférica y a
veces coronaria) y la menor cficacia, esta opeién no suele ser
utilizada 7.

Profilaxis

El tratamiento profildctico de la CR tiene como objetivo dis-
minuir la frecuencia de los ataques o su desaparicion total.
Este tratamicnto incluye verapamil, litio y en algunos casos
corticoesteroides. Aunque no existen investigaciones recien-
tes sobre la eficacia de estos medicamentos, parecen actuar
razonablemente bien en la prictica clinica. Estos medica-
mentos deben ser administrados en ¢l momento del episodio
y ser gradualmente disminuidos al final del mismo. No cs ne-
cesario continuar administrando la profilaxis fuera de los epi-
sodios en racimos, ya que estos periodos no pueden ser pre-
venidos. Los pacientes que sufren la forma crénica de CR,
deben ser tratados de forma continua con la medicacién pro-
filactica,

La primera eleccion de los medicamentos profildcticos debe
ser el verapamil, un calcioantagonista. Su funcionamiento en
la CR no es conocido. Otros antagonistas del calcio como la
nifedipina. no son efectivos en la CR. La metisergida resulta
ser en la practica una medicina efectiva, pero no se suele
prescribir por los efectos secundarios de su uso prolongado,
como la fibrosis retroperitoneal. Es prelerible no mantencer el
tralamiento por mds de 4 meses seguidos. Eventualmente,
pueden prescribirse en los periodos de los racimos de meses
de duracién. Si con el tratamiento profildctico con verapamil
los atagues son abortados, puede administrarse un tratamien-
to de choque corto con prednisona. De esta forma, la admi-
nistracion del verapamil puede suspenderse unos meses, des-
pues de los cuales vuelve a ser efectiva (las llamadas “vaca-
ciones del [drmaco™).

El propanolol es a menudo eficaz como profilictico en la mi-
grafig, pero no para la CR. A veces se receta la carbamazepi-
na para la CR. pero solo s¢ recomienda en el tratamiento de
la neuralgia del trigémino. Es posible que la confusion se de-
ba al nombre de “neuralgia de Horton™ para la CR.

En el caso de una CR cronica de dificil tratamiento, se deci-
de a veees hacer una intervencion, de termocoagulacion del
ganglio pterygopalatino, o seccionar ramas del N. Trigemino.
El efecto de estas intervenciones es sumamente dudoso en el
largo plazo.
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Estudio de la CR en Costa Rica

El Centro de Investigacion en Biologia Celular y Molecular
(CIBCM) de la Universidad de Costa Rica. en conjunto con
¢l Centro Médico de la Universidad de Leiden (LUMC), ha
iniciado un estudio piloto que tiene como lnalidad estable-
cer la factibilidad de investigar las posibles causas genélicas
de CR en la poblacidn costarricense,

Dicho estudio se ejecuta dentro del marco del proyecto de in-
vestigacion “Genética de la migrafa en la poblacion costarri-
cense”, trabajo conjunto CIBCM-LUMC, y su objetivo es es-
tablecer la viabilidad de reclutar pacientes con CR, que scan
descendientes de la poblacién {undadora del Valle Central de
Costa Rica, para crear el banco de ADN necesario para inda-
gar las posibles bases genéticas de la enfermedad.

Recomendaciones

= Esnecesario reconocer la patologia rapidamente, dada la
severidad de la cefalea y la facilidad del tratamiento.

«  El ratamiento de un ataque agudo de una CR es: O, al
100% por vasito de O, (7/litro por minuto) durante 15
minutos, 0 bmg sumatriptan s.c. Bs conveniente adverlir-
le al paciente que eventualmenle puede sentir una sensa-
cidn opresora u hormigueo en el cuello, extremidades o
pecho.

«  El tratamiento del ataque agudo debe combinarse con un
(ratamiento profildctico cuando los pacientes estén en un
periodo de cefalea en racimos o cuando tienen ataques
priacticamente diarios: verapamil 1-3 dd 120-240 mg en
dosis progresivas. Previamente y al aumentar la dosis, se
recomienda un ECG control para descartar rastornos del
ritmo cardiaco.

* Los AINEs, B-bloqueadores, carbamazepina y otros
calcioantagonistas, excepto ¢l verapamil, generalmente
no son eficaces en la CR.,

+  El tratamicnto debe ser dado preteriblemente por un neu-
rologo.

Abstract

Cluster headache or Horton’s neuralgia is a relatively infre-
quent form of headache, which presents as attacks. It has
been called suicide headache because of its severity. Becau-
se of its rarity, the diagnosis vsually is delayed, especially
since the physician is not present at the time of the attack. It
can be conlfused with sinusitis, migraine, or dental pathology.
Consequently, the patient is treated incorrectly or the treat-
ment 1s delayed.

Nonetheless, cluster headache is easy to diagnose because of
typical chinical features, and usually it is also easy to treat. It
1S important to recognize this illness as soon as possible.
General practitioners can play a vital role in its correct
diagnosis.
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