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13.OTRAS CEFALEAS Y APENDICE DE LA CLASIFICACION INTERNACIONAL DE CEFALEAS

1. INTRODUCCION

En este capitulo se exponen el grupo 14, “Otras cefaleas”, y el apéndice de la ter-
cera edicion de la Clasificacion Internacional de Cefaleas (CIC-3)! de la Internatio-
nal Headache Society (IHS). En general, se trata de cefaleas descritas por primera
vez, o de las que no hay suficiente informacion disponible. En otros casos se trata
de propuestas de criterios diagnésticos alternativos de entidades bien conocidas,
pero de cuya validez no hay suficiente evidencia cientifica. Como se observara a
lo largo del capitulo, no se especifican niveles de evidencia ni grados de recomen-
dacion, pues la literatura es exclusivamente observacional en la inmensa mayoria
de las entidades y se basa en series abiertas y generalmente pequefias. Por ello, el
nivel de evidencia de diagnostico y tratamiento es IV en practicamente todas ellas.

2. OTRAS CEFALEAS (GRUPO 14 DE LA CLASIFICACION INTERNACIONAL
DE CEFALEAS, 32 EDICION)

En los capitulos anteriores se exponen de forma exhaustiva las cefaleas conoci-
dasy sus criterios diagnosticos. Algunas de ellas pueden diagnosticarse de cefalea
probable (p. ej., migrafia probable), cuando se cumplen todos los criterios diagnds-
ticos de dicha entidad salvo uno. Sin embargo, sigue habiendo cefaleas que no se
pueden clasificar por ser nuevas en su descripcién o por no tener suficiente infor-
macién disponible. Estas cefaleas estan incluidas en el grupo 14 de la CIC-3, que
tiene dos subgrupos (Tabla I).

El cddigo 14.1 hace referencia a cefaleas que no pueden ser catalogadas en los
apartados anteriores de la CIC-3 por no cumplir los criterios de ninguna de las cefa-
leas descritas. Se trata de posibles nuevas entidades que podrian ser incluidas en
futuras ediciones de la CIC.

El codigo 14.2 se refiere a cefaleas actuales o pasadas que no son clasificables por
falta de informacion clinica, de modo que solo se puede afirmar que el paciente
tiene o ha tenido cefalea, pero no de qué tipo. La recomendacién es buscar toda la

Tabla I. Otras cefaleas

14.1 Cefalea no clasificada en otra categoria

14.2 Cefalea no especificada

-489-



informacion de las caracteristicas de la cefalea para poder clasificarla adecuada-
mente. Solo cuando esto no es posible, por no disponer de esa informacién o por
imposibilidad de comunicarse con el paciente, se deberia usar este cédigo.

3. APENQICE DE LA CLASIFICACION INTERNACIONAL DE CEFALEAS,
32 EDICION

El propésito fundamental del apéndice es presentar los criterios de investigacion
para una serie de entidades nuevas que no han sido suficientemente respaldadas.
Todavia existen algunas entidades diagndsticas que, si bien se cree que son reales,
precisan de evidencias cientificas y de un cuerpo bibliografico méas sélido para su
aceptacion formal.

En otros casos, el apéndice presenta un grupo de criterios diagnosticos alterna-
tivos a los del cuerpo principal de la clasificacion. Esto se debe, de nuevo, a que la
experiencia clinica y una cierta parte de las pruebas publicadas sugieren que los
nuevos criterios pueden ser preferibles, aunque todavia no en el grado suficiente
para modificar la clasificacién principal. Asi, se ha documentado que los criterios
diagnésticos alternativos del apéndice de la CIC-3 beta? para la migrafia con aura
superaban a los del cuerpo principal de esta entidad, por lo que estos se han modi-
ficado en la edicién actual.

Finalmente, el apéndice se utiliza como un primer paso para la eliminacion de tras-
tornos, o algunas caracteristicas de estos, incluidos en clasificaciones previas. De
esta forma, ciertos criterios diagnosticos de la cefalea en racimos de la CIC-3 beta
han sido extraidos del cuerpo principal y han pasado al apéndice, debido a que se
ha demostrado que no aportaban nada a la discriminacion diagndstica.

Por lo tanto, estas nuevas entidades, o los criterios diagnosticos alternativos de
entidades ya conocidas, ofrecen un buen campo de investigacién en cefaleas.

La tabla Il muestra un resumen de los capitulos del apéndice.

En este capitulo se desarrollaran las entidades mas relevantes en la practica cli-
nica: migrafia menstrual, estatus de aura migrafiosa, sindrome de nieve visual,
sindromes episédicos asociados a la migrafia, epicranea fugax, cefalea asociada a
hipotensidn ortostatica, cefalea relacionada con radiculopatias y cefaleas asocia-
das a trastornos psiquiatricos.
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Tabla Il. Resumen del apéndice de la Clasificacion Internacional

de Cefaleas, 32 edicion'

ALl Migrafia sin aura

ALL1 Migrafia menstrual pura sin aura
AlL1.2 Migrafia sin aura relacionada con la menstruacion
AlL1.3 Migrafa sin aura no menstrual

Al.2 Migrafia con aura

Al.2.0.1 Migrafia menstrual pura con aura
AlL.2.0.2 Migrafia con aura relacionada con lamenstruacion
AlL.2.0.3 Migrafia con aura no menstrual

AL3 Migrafa cronica
(criterios alternativos)

AL.3.1 Migrafia crénica con periodos sin dolor
Al.3.2 Migrafia crénica con dolor continuo

Al.4 Complicaciones de
lamigrafia

Al.4.5 Estado de aura migrafiosa
Al.4.6 Nieve visual

AL6 Sindromes
episddicos que pueden
asociarse a lamigrafia

AlL6.4 Colicos del lactante
AlL.6.5 Hemiplejia alternante de la infancia
Al.6.6 Migrafa vestibular

A2 Cefaleade tipo
tensional
(criterios alternativos)

A2.1Cefalea episddica infrecuente de tipo tensional
A2.2 Cefalea episddica frecuente de tipo tensional
A2.3 Cefalea cronica de tipo tensional

A3 Cefaleas trigémino-
autondémicas

A3.1 Cefalea enracimos (criterios alternativos)

A3.2 Hemicranea paroxistica (criterios alternativos)

A3.3 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracién
(criterios alternativos)

A3.4 Hemicranea continua (criterios alternativos)

A3.6 Cefalea trigémino-autondémica indiferenciada

A4 Otras cefaleas A4.11 Epicranea fugax

primarias

A5 Cefalea atribuida Ab5.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo
atraumatismo craneoencefélico

craneoencefalicoy/o
cervical

Ab.2 Cefalea persistente atribuida a traumatismo
craneoencefélico

Ab.7 Cefalea atribuida a radiocirugia cerebral

Ab.8 Cefalea aguda atribuida a otros traumatismos
craneoencefalicos y/o cervicales

Ab.9 Cefalea persistente atribuida a otros traumatismos
craneoencefalicos y/o cervicales

Contintia
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Continuacion

Tabla Il. Resumen del apéndice de la Clasificacion Internacional

de Cefaleas, 32 edicion'

A6 Cefalea atribuida
avasculopatia craneal
y/o cervical

A6.10 Cefalea persistente atribuida a vasculopatia
craneal y/o cervical previa

A7 Cefalea atribuida a
trastorno intracraneal

A7.6 Cefalea atribuida a crisis epiléptica
A7.6.3 Cefaleatras terapia electroconvulsiva

no vascular A7.9 Cefalea persistente a trastorno intracraneal no
vascular previo
A8 Cefalea atribuida A8.4 Cefalea persistente atribuida al consumo

aadministracién o
supresion de una
sustancia

de o0 exposicion a sustancias previos

A9 Cefalea de origen
infeccioso

A9.1 Cefalea atribuida a infeccion intracraneal
A9.1.3.3 Cefalea persistente atribuida a infeccion
intracraneal previa por hongos o parasitos

A9.3 Cefalea atribuida a infeccion por VIH

Al0 Cefalea atribuida
atrastornodela
homeostasis

Al0.7 Cefalea atribuida a hipotension ortostatica
Al10.8.1 Cefalea atribuida a vuelo espacial

Al0.8.2 Cefalea atribuida a otros trastornos metabolicos
o sistémicos

All Cefalea o dolor
facial atribuidos a
trastornos del craneo,
cuello, ojos, oidos, nariz,
senos paranasales,
dientes, boca o de otras
estructuras faciales o
cervicales

Al2 Cefalea atribuidaa
trastorno psiquiatrico

Al12.3 Cefalea atribuida a trastorno depresivo

Al2.4 Cefaleaatribuida a ansiedad por separacion

Al12.5 Cefalea atribuida a trastorno de panico

Al2.6 Cefalea atribuida a fobia especifica

Al2.7 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad social

Al2.8 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad
generalizada

Al2.9 Cefaleaatribuida a trastorno de estrés postraumatico
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3.1. Migrafia menstrual (A1.1y A1.2)

La relacién entre la migrafia y la menstruacién esta bien establecida. El pico de
incidencia de ataques de migrafia en mujeres se observa alrededor del primer dia
de menstruacion. La fisiopatologia que subyace bajo esta asociacion ain no esta
completamente dilucidada, pero se proponen diversos mecanismos tanto hormo-
nales como no hormonales®.

Existe un subgrupo de mujeres en que esta relacion es atin mas pronunciada, por
lo que enla CIC-3, para aquellas mujeres que suelen presentar ataques en el dia de
la menstruacion (dia denominado 1) y 2 dias antes (dias -1y -2) o después (dias +2
o +3), se contempla la migrafia menstrual bajo cuatro epigrafes. En primer lugar,
se define la migrafia menstrual pura cuando los ataques ocurren en estos dias
en al menos dos de tres ciclos menstruales y en ninguin otro momento del ciclo,
pudiendo cursar sin aura (AL.11) o con aura (AL.2.0.1). En segundo lugar, se contem-
pla la presentacion en estos dias en al menos dos de tres ciclos y adicionalmente
en otros momentos bajo el epigrafe de migrafia asociada a la menstruacion, que
puede aparecer sin aura (A.L.1.2) o con aura (A1.2.0.2)%

Lamigrafiamenstrual tiene una prevalencia entre las mujeres con migrafiadel 22 %,
fundamentalmente sin aura“, prevalencia que es alin mayor entre las atendidas en
consultas especializadas?®, puesto que se caracteriza por ataques mas prolongados
e intensos y con peor respuesta al tratamiento sintomatico®®.

Fisiopatoldgicamente, las hormonas sexuales modulan la actividad serotoninér-
gica y opioide, aumentan la actividad glutamatérgica e inhiben la gabaérgica, y
modulan la expresion de neuropétidos antinociceptivos. Asimismo, es probable
que los estrégenos regulen la sensibilizacion de neuronas trigeminales a través
de la liberacion de neuropéptidos nociceptivos como el péptido relacionado con el
gen de la calcitonina (CGRP)3.

No hay aprobados tratamientos especificos para los ataques que se presentan
asociadas a la migrafia menstrual, por lo que el arsenal terapéutico disponible es
el habitual del ataque de migrafa: antiinflamatorios no esteroideos (AINE), gepan-
tes, ditanes y triptanes. Entre los triptanes, se ha comparado el frovatriptan con
zolmitriptan, rizatriptany almotriptan, con similares resultados excepto enlarecu-
rrencia de ataques, que fue menor en pacientes tratados con frovatriptan, proba-
blemente en el contexto de su mayor vida media®. Un metaanalisis en red, que usa
métodos que tienen en cuenta comparaciones directas y datos indirectos, encuen-
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tra que el sumatriptan es el triptan que tiene mayor probabilidad de efectividad
frente a placebo para el tratamiento agudo’.

En pacientes con migrafia menstrual y ciclos regulares se puede plantear trata-
miento preventivo perimenstrual. Se han ensayado diferentes triptanes, siendo
el frovatripan el que muestra mayor efectividad frente al placebo’. Otras pau-
tas preventivas cortas que han mostrado eficacia son los AINE y tratamientos
hormonales.

Entre los tratamientos preventivos a largo plazo, han demostrado eficacia el topi-
ramato (se debe tener en cuenta que el topiramato esta contraindicado si no se
utilizan métodos anticonceptivos), anticonceptivos hormonales y fitoestrégenos®.

En cuanto a los farmacos que antagonizan la via del CGRP, se han publicado, tanto
en profilaxis perimenstruales como a largo plazo, series de casos con rimegepant
y atogepant® y se ha realizado un estudio post hoc del ensayo STRIVE con el anti-
cuerpo contra el receptor del CGRP erenumab, que refleja que los datos de su uso
a dosis de 140 mg al mes en mujeres con autodiagnostico de migrafia menstrual
son extrapolables a los datos en poblacion general®.

Recomendaciones - Migrafia menstrual (Al.ly AL.2)

En el tratamiento de las crisis en la migrafia menstrual se puede utilizar GR-B

el mismo arsenal terapéutico que en la migrafia convencional®.

El triptan que parece presentar mayor probabilidad de ser efectivo en
- L o . GR-A

las crisis en la migrafia menstrual es el sumatriptan de 100 mg’.

Se puede realizar profilaxis perimenstrual, siendo el tratamiento que

parece mostrar mayor probabilidad de eficacia el frovatriptan a dosis GR-A

de 2,5mg cada 12 horas’.

Entre los tratamientos preventivos en la migrafia menstrual se puede
utilizar el topiramato (se debe tener en cuenta que esta contraindicado

. - . . . . GR-D
sino se utilizan métodos anticonceptivos altamente eficaces),
anticonceptivos hormonales, gepantes o fitoestrégenos’®.
El uso de erenumab en la migrafia menstrual es extrapolable al de la GR-B

migrafia convencional®.
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3.2. Complicaciones de la migraiia (A1.4)

Nos centramos aqui en el estatus de aura migrafiosa (A1.4.5) y el sindrome de nieve
visual (visual snow syndrome) o niebla visual (A1.4.6)

3.2.1. Estatus de aura migraiiosa (A1.4.5)

El estatus de aura migrafiosa es una entidad poco conocida que se ha incluido en
el apéndice de la CIC-3 en el apartado de complicaciones de la migrafia (Tabla Il1).
Es una complicacién diferente, por tanto, del estatus migrafioso y cuyo diagnés-
tico diferencial es amplio. Predomina en mujeres, con antecedentes de migrafa
con aura de larga evolucion y baja frecuencia de ataques. No se han encontrado
desencadenantes del fendmeno. Los sintomas predominantes son visuales y con
frecuencia no padecen cefalea. Cada aura del episodio de estatus es similar a las
que previamente tenia el paciente, incluyendo su duracion'®. Es frecuente que cada
episodio de estatus de aura migrafiosa pueda durar varias semanas".

Tabla 1. Criterios diagnosticos del estatus de aura migrafiosa segun la

Clasificacion Internacional de Cefaleas, 32 edicion!

A. Migrafia que cumple los criterios de 1.2 Migrafia con aura o uno de sus subtipos

B. Almenos tres auras ocurren en un periodo de 3 dias

En estos pacientes debe llevarse a cabo un amplio estudio de diagnostico diferen-
cial que incluya especialmente la neuroimagen. Deben descartarse el sindrome de
vasoconstriccién cerebral reversible, la encefalopatia posterior reversible, crisis
epilépticas visuales, infarto migrafioso, infarto occipital por diseccion arterial y
malformacién vascular®.

Su manejo terapéutico no esta bien establecido. Un grupo de pacientes no preci-
san tratamiento, dada la resolucién espontanea al cabo de varias semanas. En un
estudio retrospectivo la lamotrigina mostro eficacia en el 50 % de los pacientes.
3.2.2. Sindrome de nieve visual (A1.4.6)

El sindrome de nieve visual (visual snow syndrome) se ha incluido en el apartado

de complicaciones de la migrafia! por asociacién epidemioldgica con esta, aun-
que no parece formar parte de su espectro. Se trata de una entidad de creciente
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Y, MANUAL DE PRACTICA CLINICA EN CEFALEAS

Tabla IV. Criterios diagndsticos del sindrome de nieve visual segln la

Clasificacion Internacional de Cefaleas, 32 edicion?

A. Puntos dinamicos, continuos, mintsculos en todo el campo visual, que persisten
durante mas de 3 meses

B. Sintomas visuales adicionales de al menos dos de los siguientes cuatro tipos:
1. Palinopsia
2. Fendmenos entdpticos (nictalopia)
3. Fotofobia
4.Deterioro de la visiéon nocturna

C. Los sintomas no son consistentes con la tipica aura visual de la migrafia

D. Los sintomas no se explican mejor por otro trastorno

interés (Tabla 1V) que se caracteriza principalmente por ser un fenémeno visual
incesante y positivo, presente en todo el campo visual y descrito como inconta-
bles puntos parpadeantes interpuestos entre la vision de la persona y el fondo.
Este fendmeno es en blanco y negro generalmente, aunque también se ha descrito
en color, intermitente o transparente®®. Los pacientes comparan el visual snow
con una television estatica (“nieve de television”). Otros sintomas son palinopsia
(perseveracion de imagenes visuales), fenémenos entdpticos de campo azul exce-
sivos (incontables pequeiios puntos que se disparan en el campo visual en super-
ficies brillantes homogéneas como el cielo azul), autoiluminacién del ojo (ondas o
nubes de colores al cerrar los ojos en la oscuridad) y fotopsias espontaneas brillan-
tes, ademas de alteracion en la vision nocturna (nictalopia).

Su fisiopatologia es desconocida. Se postula la hiperexcitabilidad del cortex
visual y una disfuncion en el procesamiento visual. En el pasado se asocio a la
migrafia, dado que muchos pacientes tenian también migrafia (58 %) y migrafia con
aura (31 %), pero también puede darse en pacientes sin migrafia’#. Otras comor-
bilidades frecuentes incluyen la depresion, la ansiedad y los acufenos. Es impor-
tante establecer el diagnoéstico diferencial con otros fenémenos visuales y con la
migrafia con auray el aura visual persistente. Es necesario excluir causas secunda-
rias, entre las que destacan lesiones de la via visual, patologia de laretina, epilepsia
occipital, alucinaciones visuales y patologia cerebrovascular®.

Los tratamientos se basan en descripciones de pequefias series y casos aislados

e incluyen generalmente farmacos preventivos de la migrafia, antidepresivos o
analgésicos, sin evidencia de mejorias consistentes o, incluso, con empeoramiento

-496 -



13.OTRAS CEFALEAS Y APENDICE DE LA CLASIFICACION INTERNACIONAL DE CEFALEAS

en algunos casos. Los mas usados son lamotrigina, antidepresivos triciclicos y
benzodiacepinas, con mejoria en el 20-31 % de los pacientes!®.

Recomendaciones - Complicaciones de la migrafa (Al.4)

El diagndstico de estatus de aura migrafiosa y del sindrome de nieve visual
esclinicoy enambos es necesario un amplio diagnéstico diferencial, GR-D
especialmente con neuroimageny valoraciono almolégica*®,

El tratamiento mas Util en el estatus de aura migrafiosa parece ser la

lamotrigina'’. CR2

3.3. Sindromes episddicos que pueden asociarse a la migraiia (A1.6)

Este grupo engloba una serie de trastornos caracterizados por la presentacion
periédica de sintomas estereotipados, episédicos, con resolucion completa
espontaneay, por tanto, periodos libres de sintomas. Aparecen habitualmente en
pacientes con migrafia o que tienen una mayor probabilidad de desarrollarla pos-
teriormente. Se han considerado asociados a la infancia, aunque algunos pueden
persistir o incluso iniciarse en la edad adulta’. Su diagnostico diferencial es habi-
tualmente dificil, y a menudo se realizara por exclusion de otras entidades@,

Actualmente, los sindromes episddicos asociados a migrafia que estan reconoci-
dos en la CIC-3 (cédigo 1.6) son: sindrome de vémitos ciclicos, migrafia abdominal,
vértigo paroxistico benignoy torticolis paroxistica benigna. No obstante, se propo-
nen tres entidades mas en el apéndice que se describen a continuacion',

3.3.1. Célicos del lactante (A1.6.4)

Se trata de un llanto frecuente y excesivo de un bebé que, por otro lado, parece sano
y bien alimentado. Suele iniciarse alrededor de las 2 semanas de edad, alcanza su
pico entre las 5y 6 semanas, y cede aproximadamente a las 12 semanas. Los criterios
diagndsticos se reflejan en la tabla V. Generalmente, se caracteriza por predominio
vespertino de los sintomasy por la presencia de un llanto prolongado e inconsolable.
Las madres con migrafia tienen una probabilidad hasta 2,5 veces mayor de tener lac-
tantes con cdlicos, y los nifios que los han padecido desarrollan con mas frecuencia
migrafia en la adolescencia'®?°. Se ha propuesto que en estos nifios pueda existir
una mayor sensibilidad a los estimulos, pudiendo ser una alternativa terapéutica la
reduccion de la estimulacion para calmar el llanto (ambiente tranquilo con poca luz)?.
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Tabla V. Criterios diagndsticos de los colicos del lactante segun la

Clasificacion Internacional de Cefaleas, 32 edicion?

A Episodios recurrentes de irritabilidad, inquietud o llanto, desde el nacimiento
hastalos 4 meses de edad, que cumplen el criterio B

B. Las dos caracteristicas siguientes:
1. Los episodios se prolongan durante 3 0 més horas diarias
2. Los episodios se manifiestan 3 0 mas dias a la semana durante 3 0 mas semanas

C. Sinmejor explicacion por otro trastorno (en particular, se deben excluir problemas
de desarrollo/bajo peso)

Recomendaciones - Célicos del lactante (A1.6.4)

Se recomienda reducir los estimulos ambientales (luz, ruido) como
medida que puede ayudar a calmar el llanto?.

GR-D

3.3.2. Hemiplejia alternante de la infancia (A1.6.5)

Es un trastorno neurologico caracterizado por episodios paroxisticos de hemiple-
jia que pueden ocurrir de manera independiente o en asociacién con otras mani-
festaciones clinicas, como disfuncion autonoémica, alteracién de la consciencia y
movimientos anormales como distonia, ataxia y coreoatetosis. Se puede acompa-
fiar de epilepsia y encefalopatia progresiva. Los criterios diagnosticos se recogen
enla tabla VI.

Tabla VI. Criterios diagndsticos de la hemiplejia alternante segun la infancia

de la Clasificacion Internacional de Cefaleas, 32 edicion'

A. Episodios recurrentes de hemiplejia que se alternan entre los hemicuerposy
cumplen el criterio B

B. Inicio antes de los 18 meses de edad

C. Almenos otro fenémeno paroxistico se asocia a los episodios de hemiplejiau
ocurre de manera aislada

D. Se han demostrado déficits mentales y/o neuroldgicos

E. No atribuible a otro trastorno
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Se han descrito dos tipos de hemiplejia alternante de la infancia ( tipo 1y tipo 2),
secundarias a mutaciones en los genes ATP1A2 y ATP1A3 respectivamente. La tipo 1
es responsable de hasta el 75 % de los casos??%,

3.3.3. Migraiia vestibular (A1.6.6)

Es una entidad infradiagnosticada -a pesar de constituir una de las causas mas
frecuentes de vértigo- que afecta aproximadamente al 3 % de la poblacion?.
Cursa con ataques recurrentes de vértigo acomparados de los sintomas tipicos
de la migrafia.

Los criterios diagnosticos, recogidos en el apéndice de la CIC-3, son el resultado
de un consenso desarrollado en 2012 por el Comité de Clasificacion de Trastornos
Vestibulares de la Barany Society y el Comité de Clasificacion de laIHS, y han sido
revisados recientemente en 2022 (Tabla VI1)%, El diagnéstico de la migrafia vesti-
bular es complejo debido a la heterogeneidad de los sintomas vestibulares, a que
la cefalea con frecuencia no es el sintoma predominante y a la mayor prevalencia
de enfermedades vestibulares (como la enfermedad de Méniéere y el vértigo posi-

Tabla VII. Criterios diagnosticos de la migrafia vestibular segun la

Clasificacion Internacional de Cefaleas, 32 edicion!

A. Al menos cinco episodios que cumplen los criterios Cy D

B. Se ha padecido o se padece 1.1 Migrafia sin aura 0 1.2 Migrafia con aura

C. Sintomas vestibulares de intensidad moderada o grave que se prolongan entre
5 minutosy 72 horas

D. Almenos un 50 % de los episodios asocian como minimo una de las siguientes
tres caracteristicas migrafiosas:
1. Cefalea con al menos dos de las siguientes caracteristicas:
a) Localizacién unilateral
b) Carécter pulsatil
¢) Intensidad moderada o grave
d) Empeora con la préctica de actividad fisica habitual
2. Fotofobiay fonofobia
3. Auravisual

E. Sin mejor explicacién por otro diagnéstico de la CIC-3 o por otros trastornos
vestibulares

CIC-3: Clasificacion Internacional de Cefaleas, 32 edicion.
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cional paroxistico benigno) en pacientes con migrafa. Las principales caracteris-
ticas de los sintomas vestibulares asociados a la migrafia vestibular se describen
en la tabla VIII2,

Tabla VIII. Principales caracteristicas de los sintomas vestibulares

en la migrafa vestibular

Sintomas A Vértigo:
vestibulares — Espontaneo
— Postural (tras cambios de posicion de la cabeza)
— Inducido por estimulos visuales
— Inducido por el movimiento de la cabeza
B. Mareo con nauseas inducido por movimientos de la cabeza

Intensidad de A.Moderados: interfieren pero no obligan a interrumpir las
los sintomas actividades cotidianas

vestibulares B. Graves: impiden continuar con las actividades cotidianas
Duracion de los A. Minutos, horas o pocos dias en la mayoria de los casos
episodios B. Enun 10 % de los pacientes pueden durar segundos (la

duracion del episodio vendria definida como el periodo
total durante el cual se repiten estos breves ataques)

Respecto al tratamiento, los estudios publicados hasta el momento son de baja
calidad (muestras pequefas, sin grupo control) y con una gran heterogeneidad
metodoldgica. En la tabla IX se incluyen recomendaciones practicas de trata-
miento basadas en la evidencia disponible y en la opinién de expertos??,

Tabla IX. Tratamiento de la migrafa vestibular

Tratamiento sintomatico e« Cefalea: analgésicos simples, antiinflamatorios no
esteroideos, triptanes, gepantes
« Vértigo: sulpirida, cinarizina, betahistina, dimenhidrinato
< Antieméticos: domperidona, ondansetrén,
metoclopramida

Tratamiento preventivo e Flunarizina

con mayor evidenciade ¢ Amitriptilina/nortriptilina

eficaciay menos efectos < Propranolol

adversos graves  Anticuerpos anti-CGRP: considerar si fracaso de
tratamientos orales

Contintia
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Tabla IX. Tratamiento de la migrafia vestibular

Continuacion

Tratamiento preventivo ¢ Topiramato
posiblemente eficaz con « Acido valproico
mayor riesgo de efectos ¢ Venlafaxina
secundarios graves

Tratamiento preventivo  « Lamotrigina

con menor evidencia e Candesartan

de eficacia (considerar ~ « Nutraceuticos (coenzima Q 10, magnesio, riboflavina)
si fallan las opciones « Toxina botulinica

previas)

Rehabilitacion « Paciente refractario

vestibular « Intolerancia al tratamiento farmacolégico
(considerar en los « Preferencia de tratamiento no farmacol6gico
siguientes casos) < Mareo postural perceptual persistente concurrente

Conductas de evitacion incapacitantes

CGRP: péptido relacionado con el gen de la calcitonina.

Recomendaciones - Migrafia vestibular (Al.6.6)

El tratamiento sintomatico de la migrafia vestibular incluye el uso del
mismo arsenal terapéutico que la migrafia convencional
(AINE, triptanes), antieméticos y sedantes vestibulares?®?,

Como tratamiento preventivo de primera linea se puede utilizar la
flunarizina, los antidepresivos ticiclicos (amitriptilina/nortriptilina), el
propranolol y/o los anticuerpos anti-CGRP, farmacos que han mostrado
mayor evidencia de eficacia con menos efectos secundarios? 7.

Silos anteriores no son eficaces o existe alguna contraindicacion para
su uso, se puede emplear como tratamiento preventivo el topiramato,
el &cido valproico o la venlafaxina, aunque tienen mayor riesgo de
efectos adversos?.

Larehabilitacion vestibular esta indicada en pacientes refractarios, con
intolerancia al tratamiento farmacoldgico, preferencia de tratamiento
no farmacoldgico, mareo postural perceptual persistente concurrente
y/o en aquellos que presenten conductas de evitacién incapacitantes?.
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3.4. Epicranea fugax (A4.11)

Esta entidad es la Unica incluida en el apartado A.4 Otras cefaleas primarias del
apéndice de la CIC-3'. Fue descrita en 2008 por el neurélogo espafiol Juan A. Pareja.
Se manifiesta como un dolor punzante breve y paroxistico que describe una tra-
yectoria lineal o en zigzag entre dos puntos por la superficie de un hemicraneo
y que dura unos segundos. El dolor comienza y finaliza en dos territorios nervio-
sos diferentes?, Suele describirse con caracteristicas eléctricas o punzantes?®2°,
Enla tabla X se describen los criterios diagndsticos.

Tabla X. Criterios diagndsticos de la epicranea fugax segun

la Clasificacion Internacional de Cefaleas, 32 edicion!

A. Episodios recurrentes de cefalea punzante que se prolongan durante 1-10
segundosy que cumplen el criterio B

B. El dolor se desplaza en trayectoria lineal o en zigzag por la superficie de un
hemicraneo, comenzandoy terminando en territorios nerviosos diferentes

C. Sin mejor explicacion por otro diagnostico de la CIC-3

CIC-3: Clasificacion Internacional de Cefaleas, 32 edicion.

Lalateralidad, al igual que los puntos de inicio y finalizacion, se mantienen constan-
tes en el mismo paciente, aunque en algin caso puede cambiar de lado. Al finalizar
los episodios pueden producirse sintomas autonémicos ipsilaterales (lagrimeo,
hiperemia conjuntival y/o rinorrea). Entre los ataques muchos pacientes perma-
necen con dolor continuo o intermitente y/o hipersensibilidad en la zona donde
se origina?®. Normalmente aparece de forma espontanea, aunque se han descrito
casos desencadenados por la palpacion. Esta topografia dindmica la distingue
de otras cefaleas epicraneales y neuralgias'. El dolor suele irradiar desde un area
hemicraneal posterior hasta territorios nerviosos anteriores (0jo o nariz ipsilate-
rales), pero también se puede presentar de forma inversa, desde la region frontal
o periorbitaria hacia la region occipital (Figura 1), incluso se han descrito casos
bidireccionales. Se han publicado casos de inicio en el territorio trigeminal facial
inferior y otros con irradiacion coronal propuestos como variantes®?,

Su etiologia, como otras cefaleas epicraneales, se ha atribuido a estructuras
periféricas extracraneales o superficiales, con implicacion de ramas termina-
les del nervio occipital mayor o del supraorbitario y ramas nerviosas periféricas.
La presencia de sintomas autonémicos en algunos casos sugiere la participacion
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Figura 1. Patron habitual de irradiacién anterior del dolor (en negro) y el posterior o
inverso (en rojo), menos habitual, en la epicranea fugax.

de estructuras centrales que permitirian la conexion en el tronco del encéfalo
entre el sistema trigeminal y el parasimpatico facial®®.

Se debe descartar la existencia de lesion estructural, pues se han descrito casos
aislados asociados a lesiones en la fosa posterior: meningioma, infarto bulbar y
absceso cerebeloso?.

En cuanto al tratamiento, solo hay series cortas con experiencia muy limitada. Los
mejores resultados se obtienen con gabapentina y lamotrigina, pero también se
han usado pregabalina, carbamazepina, lacosamida, levetiracetam, infiltracion
anestésica occipital y toxina botulinica. Una parte de pacientes no necesitan tra-
tamiento por tener episodios poco frecuentes o por remisién espontanea®.

Recomendaciones - Epicranea fugax (A4.11)

Los pacientes con epicranea fugax pueden beneficiarse de tratamiento

con lamotrigina o gabapentina®. CE
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3.5. Cefalea y/o dolor cervical atribuidos a hipotensidn ortostatica
(postural) (A10.7)

Se describe en el apartado Al0 de la CIC-3 (Cefalea atribuida a trastorno de la
homeostasis). El dolor tipicamente afecta a la nuca y los hombros (“en percha”) y
puede propagarse hacia la regién occipital (Tabla XI). Cuando se pregunta espe-
cificamente, el 75 % de los pacientes refieren dolor en el cuello', Entre las causas
de hipotension ortostéatica se pueden encontrar las neurogénicas, como en las
sinucleinopatias (especialmente la atrofia multisistémica), lesiones de la médula
espinal o neuropatias de fibra fina; 0 no neurogénicas, como hipovolemia, polifar-
macia, insuficiencia cardiaca, arritmias o valvulopatia avanzada.

El principal tratamiento de la cefalea atribuida a hipotension ortostatica es la
prevencion de los fendmenos de hipotension®,

Tabla XI. Criterios diagndsticos de cefalea y dolor atribuidos a hipotension

ortostatica segun la Clasificacion Internacional de Cefaleas, 32 edicion!

A. Cefaleaque cumple el criterio C

B. Se hademostrado hipotensién ortostatica (postural)

C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes
caracteristicas:
1. Lacefalea se manifiesta exclusivamente en posicion erguida
2.Lacefalea mejora de manera espontanea en posicién horizontal
3. Lacefalease localiza fundamentalmente en lanuca, en ocasiones con
propagacion hacia la region occipital (distribucién “en percha”)

D. Sin mejor explicacion por otro diagndstico de la CIC-3

CIC-3: Clasificacién Internacional de Cefaleas, 32 edicion.

3.6. Cefalea atribuida a radiculopatia de la regién cervical superior
(A11.2.4)

Clasificada dentro del apartado A.11.2 Cefalea atribuida a trastorno cervical, se
presenta como un dolor a menudo lancinante localizado en las areas inervadas
por las raices cervicales en uno o en ambos lados, generalmente en las regiones
occipital, retroauricular o cervical posterosuperior (Tabla XIl). Aunque suele ser
posterior, puede irradiarse a regiones mas anteriores’.
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Tabla XII. Criterios diagnosticos de cefalea atribuida a radiculopatia cervical

superior segun la Clasificacion Internacional de Cefaleas, 32 edicion:

A. Cefaleay/o dolor cervical que cumple el criterio C

B. Pruebas clinicas, electrodiagnésticas o radioldgicas que confirman radiculopatia
C20C3

C. Lacausalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. Almenos dos de las siguientes:
a) Laaparicion de la cefalea guarda una relacién temporal con la radiculopatia o
condujo a su descubrimiento
b) La cefalea se haaliviado 0 haempeorado de manerasignificativa
simultdneamente con la mejoria o remision de la radiculopatia
c) El dolor se interrumpe temporalmente con anestesia local de laraiz nerviosa
pertinente
2.Lacefaleaesipsilateral alaradiculopatia

D. Sin mejor explicacién por otro diagndstico de la CIC-3

CIC-3: Clasificacioén Internacional de Cefaleas, 32 edicion.
3.7. Cefalea atribuida a trastorno psiquiatrico (A12)

En el apéndice de la CIC-3 definitiva se proponen siete nuevos tipos de esta cefalea.
Laasociacion entre las cefaleas y varios trastornos psiquiatricos es frecuente, perono
se dispone de evidencia de relacion causal para la mayoria de ellos. Lo méas probable
es que laasociacion refleje factores de riesgo o etiologias subyacentes comunes.

En los criterios diagnosticos de cada una de estas entidades (Tabla XIIl), de forma
general se exige el diagnostico del trastorno psiquiatrico conforme a los crite-
rios del Manual Diagndstico y Estadistico de los Trastornos Mentales, 52 edicion
(DSM-5)*, y la confirmacion de la relacion causal entre la cefaleay el trastorno psi-
quiatrico. La cefalea debe aparecer a la vez que el trastorno psiquiatrico o empeo-
rar de forma significativa cuando el trastorno psiquiatrico se hace mas evidente.
El diagndstico a menudo tiene que basarse en la exclusion de otras causas. No se
recomienda la utilizacién rutinaria de estos criterios en la practica clinica (criterios
candidatos para facilitar la investigacion de las posibles relaciones causales entre
estos trastornos psiquiatricos y la cefalea).

Para establecer una relacion de causalidad entre la cefalea y un trastorno depre-
sivo, debe tenerse en cuenta que en el tratamiento de las cefaleas son eficaces
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Tabla XIlII. Cefalea atribuida a trastorno psiquiatrico (A12)

Al12.3 Cefalea atribuida a trastorno depresivo

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C

B. Se ha diagnosticado trastorno depresivo (episodio Unico o recurrente) o trastorno
depresivo persistente, conforme a los criterios del DSM-5

C. La cefalea se manifiesta exclusivamente durante episodios de depresion

D. Sin mejor explicacion por otro diagnostico de la CIC-3

Al2.4 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad por separacion

A. Cualquier cefalea que cumple el criterio C

B. Se hadiagnosticado trastorno de ansiedad por separacion conforme a los criterios del DSM-5

C.Lacefalea ocurre exclusivamente en el contexto de separacion, real o amenazadora, del
hogar o de personas con las que se ha tenido gran apego

D. Sin mejor explicacion por otro diagndstico de la CIC-3

Al12.5 Cefalea atribuida a trastorno de panico

A. Cualquier cefalea que cumple el criterio C

B. Crisis de panico recurrentes que cumplen los criterios del DSM-5
C. Lacefalea ocurre exclusivamente durante las crisis de panico

D. Sin mejor explicacion por otro diagndstico de la CIC-3

Al2.6 Cefalea atribuida a fobia especifica

A. Cualquier cefalea que cumple el criterio C

B. Se ha diagnosticado fobia especifica conforme alos criterios del DSM-5

C. Lacefalea se manifiesta exclusivamente cuando el paciente esta expuesto o anticipando la
exposicion al estimulo fébico

D. Sin mejor explicacion por otro diagndstico de la CIC-3

Al12.7 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad social (fobia social)

A. Cualquier cefalea que cumple el criterio C

B. Se ha diagnosticado trastorno de ansiedad social (fobia social) conforme alos criterios del
DSM-5

C.Lacefalea ocurre exclusivamente cuando el paciente esta expuesto o anticipando la
exposicion a situaciones sociales

D. Sin mejor explicacion por otro diagnéstico de la CIC-3

Al12.8 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad generalizado

A. Cualquier cefalea que cumple el criterio C

B. Diagndstico de trastorno de ansiedad generalizada conforme alos criterios del DSM-5
C. La cefalea se manifiesta exclusivamente durante periodos de ansiedad

D. Sin mejor explicacion por otro diagndstico de la CIC-3

Al12.9 Cefalea atribuida a trastorno de estrés postraumatico

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C

B. Se ha diagnosticado trastorno de estrés postraumatico conforme alos criterios del DSM-5

C. Lacefaleaaparece por primeravez después de la exposicion al acontecimiento traumaticoy se
manifiesta exclusivamente junto con otros sintomas del trastorno de estrés postraumatico

D. Sin mejor explicacion por otro diagndstico de la CIC-3

CIC-3: Clasificacion Internacional de Cefaleas, 32 edicion; DSM-5: Manual Diagndstico y Estadistico de
los Trastornos Mentales, 52 edicion.
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varios antidepresivos, sobre todo los triciclicos, lo que complica efectuar estarela-
cion. Por otra parte, la remision de una cefalea sugiere una causa psiquiatricaen el
caso de que el trastorno depresivo mayor mejore con el tratamiento de otro tipo
de antidepresivos menos eficaces contra el tratamiento de la cefalea,
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14. CEFALEAEN SITUACIONES ESPECIALES

1. CEFALEAS EN LAS DIFERENTES ETAPAS DE LA VIDA
1.1. Cefalea en la infancia. Debut, equivalentes migrafiosos y adolescencia
1.1.1. Epidemiologia

Se estimaque la prevalenciade las cefaleas primarias es de un 62 % en lapoblacién
pediatricainvestigada (entre 8 y 18 afios), siendo lamigrafiay la cefalea de tipo ten-
sion las dos mas frecuentes!'?. La prevalencia es similar en ambos sexos antes de
los 12 afios, con un aumento progresivo en las mujeres a partir de la adolescencia.

1.1.2. Aproximacion diagnéstica

En la mayoria de las ocasiones basta con una anamnesis y una exploracion fisica
adecuadas para distinguir entre una cefalea primaria y una secundaria. Sin
embargo, en esta poblacién la anamnesis puede resultar complicada por las carac-
teristicas menos definidas de las cefaleas y por la dificultad de estos pacientes
para describir sus sintomas. Resulta de especial interés completar la historia con
los padres o cuidadores®®. Ademas, en aquellos nifios con capacidad motora sufi-
ciente puede ser Util que hagan un dibujo de su dolor (Figura 1). Conocer el patrén
temporal de la cefalea (inicio y recurrencia) permite clasificar la cefalea en cuatro
patrones: agudo, agudo recurrente, crénico progresivo y crénico no progresivo. La
cefalea aguda recurrente y la crénica no progresiva son consistentes con cefaleas
primarias, mientras que la cefalea crénica progresiva es la que con mas frecuencia
asocia procesos expansivos intracraneales®.

Figura L. Representacion gréafica

Lvewn YW \A descriptiva de una cefalea
Migraiva Siv QUAA realizada por una nifia de 9 afios.
9 AvoS
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No esté indicada la realizacion rutinaria de pruebas de neuroimagen a nifios con
cefalea recurrente y exploracién neuroldgica normal (NE-II-1ll; GR-C). Debe con-
siderarse en aquellos casos con signos o sintomas de alarma*® (NE-Il; GR-B). El
estudio de neuroimagen de eleccidn es la resonancia magnética. En aquellos casos
en que se sospechen infecciones del sistema nervioso central o alteraciones de la
presion intracraneal, debe realizarse una puncion lumbar para estudio bioquimico
y una medicion de la presién de apertura del liquido cefalorraquideo.

1.1.3. Clasificacion

La tercera edicién de la Clasificacion Internacional de Cefaleas (CIC-3)¢ define los
criterios diagndsticos de los distintos tipos de cefalea. Por ser los mas frecuentes
en el ambito ambulatorio’, a continuacion se revisan los principales tipos de cefa-
lea primaria en lainfanciay la adolescencia.

1.1.3.1. Migraiia

Una revision sistematica muestra una prevalencia global de la migrafia del 11 % en
nifios y adolescentes, siendo mas frecuente la migrafia sin aura (8 %) que la migrafia
con aura (3 %)'. En Espafia se observan datos similares de frecuencia en un reciente
estudio que analiza mas de 1.000 sujetos escolares de entre 12 y 18 afios? La escasez
de estudios epidemiolégicos en migrafia cronica hace que la prevalencia estimada
en metaanalisis varie entre el 0,2 %y el 12 %', Por edades, se observa una progresion
de la frecuencia de migrafa pasando de un 2-5 % en edad preescolar, 10 % en edad
escolar y hasta un 20 % en adolescentes®. Conforme aumenta la edad, y especialmente
al llegar a la adolescencia, la migrafia se hace més frecuente en el sexo femenino.
Los antecedentes familiares positivos son habituales, y la presencia de antecedentes
de sindromes episddicos que pueden asociarse a la migrafia no es excepcional.

Los criterios diagndésticos de lamigrafiaenlainfanciay laadolescencia son los mis-
mos que en la poblacién adulta. Sin embargo, la CIC-3 reconoce varias diferencias
en la edad pediatrica que han de tenerse en cuenta:

e Duracion. En nifios y adolescentes (menores de 18 afios) los ataques pueden
durar entre 2 y 72 horas. Algunos autores indican que la duracién puede ser
hasta de 30 minutos, pero estas evidencias no han sido corroboradas.

e Localizacion. El dolor bilateral es mas frecuente en nifios y adolescentes.
El dolor unilateral suele aparecer en la adolescencia tardia o en el inicio de la
vida adulta. La localizacién es habitualmente frontotemporal. La cefalea occipital
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en la infancia es rara y exige precaucion a la hora de establecer un diagnostico,
especialmente si se acompafia de alteraciones en la exploracion neurolégica.

« Sintomas como la fotofobia y la sonofobia se pueden inferir por la actitud del
nifio frente al dolor.

e Asimismo, los padres pueden aportar detalles sobre la presencia de sintomas
prodromicos (menor actividad, irritabilidad, palidez, ojeras) y posdrémicos
(fatiga, falta de concentracion)’®.

La ansiedad y los trastornos emocionales son frecuentes en nifios con migrafa,
especialmente en su forma crénica®, por lo que debe explorarse su presencia.
Otras comorbilidades descritas incluyen trastornos del suefio (falta de suefo),
obesidad, asmay epilepsia. entre otros’®.

Los sindromes episodicos que pueden asociarse a la migrafia (antes conocidos
como sindromes periddicos de la infancia) son un grupo de trastornos que apare-
cen en pacientes que también padecen migrafia 0 que poseen una mayor probabi-
lidad de desarrollarla y, aunque con menor frecuencia, también pueden aparecer
en adultos®. Se ha estimado una prevalencia aproximada del 5 % en nifios®. Entre
estos sindromes se encuentran:

e Trastorno gastrointestinal recurrente. Son crisis recurrentes episédicas de
dolor abdominal o nauseas y/o vémitos que aparecen de manera poco frecuente,
crénica o en intervalos predecibles. Este grupo se subdivide en dos formas:

— Sindrome de vomitos ciclicos. Aparece aproximadamente a la edad de 5
afnos y se resuelve en la adolescencia o en la adultez joven. Son episodios
recurrentes de nduseas y vomitos, estereotipados y con una periodicidad
predecible. Las crisis ocurren al menos cuatro veces por hora. Pueden prolon-
garse mas de 1 hora y hasta 10 dias, con una separacion de mas de 1 semana
en la que no hay sintomas.

— Migrafiaabdominal. Episodios recurrentes de dolor abdominal enlineamedia
de altaintensidad, junto con cortejo vegetativo, nauseas y vomitos que duran
2-72 horas, permaneciendo el paciente asintomaético entre crisis. La cefalea
no aparece durante los episodios. La mayoria de los nifios con migrafia abdo-
minal desarrollaran migrafia.

e \értigo paroxistico benigno. Suele debutar entre los 2 y los 5 afios. Se carac-
teriza por episodios recurrentes breves (minutos a horas) y autolimitados de
vértigo. Tienen un inicio subito, sin desencadenante previo ni prédromos, y
cursa con palidez, nistagmo ataxia y vomitos. La exploracién neurolégicay las
funciones auditiva y vestibular son normales entre los episodios.
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» Torticolis paroxistica benigna. Tipica en lactantes y nifios pequefios, suele des-
aparecer en torno a los 2-3 afios. Los pacientes presentan episodios recurren-
tes autolimitados de inclinacién lateral de la cabeza, con o sin ligera rotacion,
de inicio brusco y que remiten de forma espontanea en minutos o dias. Pueden
asociar palidez, irritabilidad, decaimiento, vémitos y ataxia. La exploracion neu-
rolégica es normal.

e Enel Apéndice de la CIC-3 se reconocen los cdlicos del lactante como otro sin-
drome asociado ala migrafia. Son episodios de llanto frecuente y excesivo de un
bebé no atribuidos a otra causa. Se considera que su presencia puede aumentar
el riesgo de desarrollar migrafia en el futuro®.

1.1.3.2. Cefalea de tipo tension

La cefalea de tipo tension se caracteriza por la presencia de cuadros de dolor
de intensidad leve a moderada de entre 30 minutos y 1 semana de duracién.
Los criterios CIC-3 para la cefalea de tipo tension no difieren entre adultos y
nifios. Se estima una prevalencia del 17 % en la poblacion pediatrica, aunque un
estudio reciente considera probable que exista una sobreestimacion debida al
diagnostico de cefalea de tipo tension en casos que no cumplen todos los cri-
terios de migrafa'. En nifios y adolescentes se ha correlacionado la presencia
de cefalea de tipo tension con estrés psicosocial, estrés muscular y disfuncién
oromandibular. La ansiedad y los trastornos del estado de animo son comorbili-
dades frecuentes®.

1.1.3.3. Cefaleas trigémino-autonémicas

Son muy infrecuentes en la infancia y no se dispone de estimaciones fiables de
prevalencia por la ausencia de estudios epidemiolégicos. No obstante, de entre
ellas, la cefalea en racimos y la hemicranea paroxistica son las mas frecuentes’.
Se admite que existen diferencias en la presentacion clinica comparado con adul-
tos, por lo que debe mantenerse un alto nivel de sospecha. Algunos autores reco-
miendan valorar la realizacion de un test de indometacina en pacientes con un
dolor estrictamente unilateral, se acompafie o no de sintomas autonémicos, que
no mejoran con otras intervenciones y que asocien una importante discapacidad™.

1.1.4. Tratamiento de la migraiia en la edad pedidtrica

Explicar al paciente y su familia el diagndstico y el plan de intervencion, e incluir-
los en la toma de decisiones terapéuticas, es beneficioso para el manejo, ya que
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mejora la adherencia y minimiza el riesgo de efectos secundarios o cronificacion.
Son fundamentales las intervenciones farmacoldgicas, la educacion respecto a
técnicas de autogestion y habitos saludables, e intervenciones psicolégicas como
la terapia cognitivo-conductual. En casos graves o refractarios, el abordaje multi-
disciplinar médico y psicolégico debe ser la norma'® (NE-III).

Respecto a los distintos tratamientos farmacolégicos, se deben destacar dos
aspectos importantes como son: la ausencia de evidencia robusta y la importante
respuesta a placebo en nifios, que influye en el resultado de los ensayos clinicos,
incluso cuando la respuesta al tratamiento activo es alta’ (NE-III).

1.1.4.1. Tratamiento sintomatico

El objetivo es conseguir una respuesta rapida, eficaz y que se acomparie de mini-
mos efectos adversos. La medicacion debe administrarse al inicio del episodioy en
dosis y formulaciones adecuadas'® (NE-I).

Tanto el ibuprofeno (7,5-10 mg/kg) como el paracetamol (15 mg/kg) han demostrado
ser eficaces y seguros en este grupo de edad”*® (NE-II; GR-B).

Los triptanes han mostrado resultados variables en nifios. Unicamente el suma-
triptan intranasal y el zolmitriptan intranasal estan aprobados en Espafia a
partir de los 12 afios. El almotriptan, rizatriptan, zolmitriptan intranasal y suma-
triptan/naproxeno estan aprobados por la Food and Drug Administration (FDA) en
Estados Unidos, si bien el Gltimo no estd comercializado en nuestro pais3®
(NE-II; GR-B). Las dosis en nifios de 10-12 afios o con peso mayor de 40 kg es igual
alade los adultos.

El uso de metoclopramida o domperidona puede ser eficaz para el tratamiento de
las nduseas y vomitos, pero no existen estudios especificos en la migrafia pedia-
trica®® (NE-Il; GR-B).

Finalmente, para casos refractarios se han propuesto otras alternativas, aunque
hasta el momento su evidencia es insuficiente. Estas incluyen la administracion
de sueroterapia, el sumatriptan subcutaneo, los bloqueos anestésicos y la per-
fusion de acido valproico%2 (NE-IV; GR-C). En el momento actual se estan
llevando a cabo ensayos clinicos para el uso de gepantes y ditanes (lasmiditan)
en poblacién infantil?.
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1.1.4.2. Tratamiento preventivo

El tratamiento preventivo debe considerarse cuando la frecuencia es mayor de
3-4 ataques al mes y/o su intensidad interfiere con la actividad normal del nifio®
(NE-IN).

La evidencia disponible sobre la eficacia y tolerabilidad es muy limitada, y existe
controversia sobre su utilidad tras la publicacion del estudio CHAMP?* (NE-I), que
comparaba la eficacia de topiramato y amitriptilina frente a placebo en nifios, y fue
suspendido por futilidad. Por esta razdn, la primera linea de tratamiento debe ser la
no farmacolégica® (NE-III). Se evitaran los factores desencadenantes y se promo-
vera el mantener un ritmo de vida regular en cuanto a comidas, ejercicio y suefio.
La terapia cognitivo-conductual ha demostrado eficacia ya sea sola o asociada a
amitriptilina®®2 (NE-I1). Son farmacos de primeralinea el propranolol y la flunarizina.
El topiramato -a pesar de ser el Gnico de los tratamientos preventivos aprobados
por la FDA para el uso en nifios de 12-17 afios- y la amitriptilina se recomiendan
como segunda linea, por el riesgo de efectos adversos especialmente de tipo cogni-
tivo'®292 (NE-II; GR-B). Para casos refractarios se ha demostrado un posible benefi-
cio y seguridad de distintos tratamientos, como la onabotulinumtoxinA?-° (NE-III),
farmacos anti-CGRP (péptido relacionado con el gen de la calcitonina), tanto mono-
clonales como gepantes®® (NE-IIl), bloqueos anestésicos de nervios occipitales®®*
(NE-II), sistemas de neuromodulacion?? (NE-1V) o nutracéuticos (NE-1V; GR-C).

1.2. Cefalea en la edad avanzada
1.2.1. Epidemiologia

Desde el punto de vista clinico-epidemioldgico consideraremos ancianos a aque-
llos sujetos con 65 afios 0 mas. La prevalencia de cefalea alcanza su maximo hacia
los 40 afiosy posteriormente se vareduciendo, tanto en hombres como en mujeres,
sin dejar de mantenerse superior en el sexo femenino*®#, Asi pues, la prevalencia
de cefaleas alafio en pacientes de entre 65y 75 afios supera el 50 %, mientras que
en mayores de 85 afios ronda el 25 %% La prevalencia global en la edad avanzada
varia del 12 % al 50 %*344,

Aunque las cefaleas son principalmente primarias, su prevalencia en la edad avan-
zada disminuye con la edad*, y aumenta el riesgo de cefaleas secundarias®. Otros
estudios epidemioldgicos obtienen valores similares de prevalencia de cefalea
secundaria, del 15,3 %* y 16 %%, esto es, aproximadamente uno de cada seis
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pacientes. Por ello, se debe mantener un alto indice de sospecha y, consecuente-
mente, realizar con mayor frecuencia pruebas complementarias.

Entre las causas descritas de cefalea sintomatica destacan hemorragia subarac-
noidea, arteritis de células gigantes, neoplasia intracraneal, traumatismo craneal
y farmacos, algunos de ellos muy frecuentes en su segmento poblacional, como
algunos antidepresivos e hipolipemiantes®.

Independientemente de su origen, la cefalea continlia siendo una causa de impacto
en la calidad de vida en esta poblacion. El 13,4 % de los pacientes ancianos con
cefalea sufren depresion, y la incidencia de esta se incrementa con la frecuencia e
intensidad de la cefalea*®. Asimismo, las cefaleas son muy comunes en las perso-
nas de edad avanzada con quejas cognitivas*®, aungue no se haya confirmado una
relacion con el desarrollo de deterioro cognitivo®.

La cronificacion de las cefaleas en ancianos esta favorecida por la mayor comorbi-
lidad y utilizaciéon de farmacos, incluyendo la medicacion sintomatica®. Hay cefa-
leas muy caracteristicas de esta poblacion, como la relacionada con la arteritis
de células gigantes o la cefalea hipnica. Todas estas peculiaridades se mantienen
incluso en sujetos muy ancianos®

Enlatabla | se recogen las cefaleas mas frecuentes en los ancianos.
1.2.2. Cefaleas primarias en el anciano
1.2.2.1. Migraiia

Son escasos los estudios especificamente disefiados para evaluar la prevalencia
de la migrafia en ancianos; se sabe que disminuye claramente, sobre todo en muje-
res, y que oscila entre el 3 %y el 11 %4°4°, Aunque es infrecuente, puede tener su
inicio mas alla de los 65 afos®**. Teniendo en cuenta la mayor esperanza de vida
a nivel global, se espera que la migrafa en la edad avanzada se convierta en un
problema de salud publica significativa en las préximas décadas® (NE-1V) y con un
manejo clinico dificultado tanto por la creciente coexistencia de comorbilidades
como por la infrarrepresentacion en ensayos clinicos, asi como otras necesidades
clinicas no satisfechas en esta poblacion®.

Las caracteristicas de la migrafia en los ancianos cambian®*, Por un lado, el dolor en
los ataques de migrafias es mas habitualmente bilateral, menos intenso, frecuente
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Tabla I. Cefaleas mas frecuentes en los ancianos

Cefaleas primarias Cefaleas secundarias
* Cefaleade tipo tension  Cefaleas toxicas y metabdlicas:
e Migrafia — Farmacos (incluyendo cefalea por uso
 Cefaleaenracimosy otras excesivo de medicacion)
cefaleas trigémino-autonémicas — Hipoxia/hipercapnia
* Cefalea hipnica — Hipercalcemia

— Hiponatremia
— Insuficiencia renal crénica
— Anemia, policitemia
e Arteritis de células gigantes
« Cefaleahipnica
« Cefalea cardiaca
« Cefalea posendarterectomia
< Neuralgia occipital
 Neuralgia trigeminal posherpética
« Lesiones intracraneales: tumores,
infecciones del sistema nervioso central
 Espondilosis cervical
e Glaucoma
< Enfermedad cerebrovascular
e Enfermedades hematoldgicas

y prolongado, y se asocia en menor medida con fotofobia, fonofobia, nauseas o
vomitos. Los sintomas acompafiantes mas tipicos son la palidez, la sequedad de
boca, la anorexia y sintomas autonémicos (como taquicardia y rubor facial)*®",
Estas diferencias, asi como la posible cronificacion de la migrafia con el paso del
tiempo, hacen que el diagnéstico diferencial con la cefalea de tipo tension en esta
poblacién sea en ocasiones dificil. La migrafia con aura es mas frecuente, apare-
ciendo incluso auras visuales sin cefalea. En estos casos cobra més relevancia el
diagnéstico diferencial con cuadros vasculares cerebrales o epilépticos %%,

En dos de los estudios epidemiolégicos estadounidenses sobre migrafia; AMPP
(American Migraine Prevalence and Prevention) y CaMEO (Chronic Migraine Epi-
demiology and Outcomes) aproximadamente el 7 % de los mayores de 60 afios
sufrian migrafia cronica. El factor més relacionado con la cronificaciéon en este
grupo poblacional es el uso excesivo de analgésicos asociado a la mayor comorbi-
lidad de otras patologias dolorosas®.
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En cuanto al tratamiento sintomdtico de la migrafia en ancianos, cabe realizar las
siguientes consideraciones:

e Los dos tipos de farmacos mas utilizados, triptanes y antiinflamatorios no
esteroideos (AINE), deben manejarse con especial cuidado en esta pobla-
cion. Influyen de forma méas marcada el vaciamiento gastrico enlentecido y la
reduccion en el metabolismo hepatico y renal en la farmacodinamia y farmaco-
cinética®.

e Respecto a los triptanes, se desaconseja su uso por encima de los 65 afios
y se contraindican en caso de enfermedad coronaria, enfermedad cerebro-
vascular o hipertension arterial no controlada, todas ellas patologias mas
prevalentes en este grupo. Puede incluirse en esta recomendacion a pacien-
tes de alto riesgo de enfermedad vascular por presentar dos o més factores
de riesgo. Fuera de estas consideraciones, e incluso en los pacientes mas
mayores, los triptanes deben considerarse farmacos seguros. La incidencia
de eventos vasculares agudos es baja entre los usuarios de triptanes con
edad avanzada, y podria asociarse mas con eventos vasculares cerebrales que
cardiacos®® (NE-III).

e Los ergotaminicos, vasoconstrictores menos selectivos sobre el sistema ner-
vioso central, estan desaconsejados.

e Ellasmiditan ha demostrado ser un farmaco seguro en pacientes con riesgo vas-
cular® (NE-I1) y dispone de ensayos especificos en paciente de edad avanzada®
(NE-II), por lo que resulta una opcion excelente en pacientes con ataques mode-
rados o graves y contraindicacion a triptanes, aunque siempre ha de usarse con
cautela en este grupo de pacientes por sus frecuentes efectos adversos como
mareo y somnolencia.

e El rimegepant presenta un buen perfil de tolerancia en pacientes con edad
avanzada en algunos trabajos recientes®? (NE-Ill) y seguridad en pacientes con
factores de riesgo vascular®® (NE-III).

e Los AINE asocian los riesgos tipicos de alteraciones renales, gastricas o hiper-
tension. Ademas, no deben usarse junto con anticoagulantes por el mayor
riesgo de complicaciones hemorragicas*® (NE-1V).

« También hay que ser prudente en la utilizacién de antieméticos, por sus posi-
bles efectos adversos extrapiramidales, y con los opiaceos, por la mayor seda-
cidn que pueden causar en estos pacientes*? (NE-IV).

e Todo ello, unido a la menor intensidad de los ataques en este grupo de edad,
sitlaalos analgésicos como la primera eleccion en el tratamiento sintoméatico®
(NE-1V), si bien los triptanes siguen considerandose de primera linea en pacien-
tes ancianos sanos®* (NE-1V).
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Respecto al tratamiento preventivo, se recomienda un inicio con dosis mas bajas
y un ascenso mas lento para reducir el riesgo de efectos adversos o intolerancia;

Los antidepresivos triciclicos, por su efecto anticolinérgico, producen sedacion
y confusién, y pueden agravar el prostatismo, el glaucoma o los trastornos del
ritmo cardiaco; también laboca seca, el 0jo seco, el estrefiimiento o la retencion
urinaria limitan su uso. La venlafaxina es una alternativa con mejor tolerancia®
(NE-IV).

El uso de acido valproico requiere control analitico de la funcién hepatica y
hemograma, y vigilar efectos adversos como temblor, ataxia o sedacion, asi
como posibles alteraciones analiticas.

El topiramato puede producir efectos adversos cognitivos, parestesias, sinto-
mas gastrointestinales, sedacién o nefrolitiasis®* (NE-1V).

Los B-bloqueantes, por su parte, han de usarse con especial precaucion en
pacientes con insuficiencia cardiaca, enfermedad del seno, enfermedad pulmo-
nar obstructiva crénica (EPOC), depresién o diabetes®* (NE-1V).

La onabotulinumtoxinA puede utilizarse en la migrafia cronica en pacientes de
edad avanzada, con buena tolerancia. Tiene un excelente perfil de seguridad,
ausencia de interacciones y contraindicaciones. Como precauciones se reco-
mienda ajustar la dosis o los puntos de inyeccion si se precisa, por ejemplo, para
evitar ptosis (evitar el tercio inferior del musculo frontal) o debilidad cervical
(evitar la musculatura paraespinal, realizando las inyecciones cervicales pega-
das a la base del craneo)®* (NE-1V).

Los bloqueos anestésicos de nervios occipitales son una alternativa segura y
efectiva en esta poblacién® (NE-IV).

Los anticuerpos monoclonales contra el CGRP han demostrado seguridad y efi-
caciatanto en estudios post-hoc®-8 (NE-II) como prospectivos y envida real®"
(NE-III). Es relevante destacar que no se asocian con aumento de la presion
arterial en mayores de 60 afios™ (NE-1II). Su perfil de rapidez y la ausencia de
interacciones con otros farmacos los convierten en una opcién muy adecuada
en este grupo poblacional.

Respecto a los gepantes, el estudio pivotal del atogepant incluia pacientes de
hasta 80 afios de edad™, y el de rimegepant como preventivo no incluia limite
superior de edad™. No disponemos de estudios en vida real, pero los estudios
sobre farmacocinética no sugieren diferencias significativas respecto a adul-
tos mas jovenes, y los registros de farmacovigilancia del atogepant™ (NE-IV) y
el rimegepant™ (NE-IV) no sugieren efectos adversos significativos, por lo que,
con la prudencia oportuna, se consideran farmacos potencialmente Utiles en
este grupo poblacional.
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e Otros farmacos bien tolerados enancianos, con diferentes niveles de evidencia,
que pueden considerarse son lisinopril, candesartan, gabapentina, levetirace-
tam, melatonina y memantina®®647¢ (NE-|V),

< Finalmente, el buen perfil de seguridad de los nutracéuticos también los con-
vierte en una buena alternativa, como el magnesio o la riboflavina.

1.2.2.2. Cefalea de tipo tension

Es la mas frecuente entre las cefaleas primarias en el anciano®® (aproximadamente un
25 % por encima de los 60 afios) y no parece disminuir en este grupo de edad respecto
a sujetos mas jévenes. En su forma cronica puede afectar a alrededor del 3 % de la
poblacion. A diferencia de la migrafia, las caracteristicas clinicas de la cefalea de tipo
tension no cambian con la edad. Es frecuente que aparezca en ancianos, generalmente
relacionada con acontecimientos vitales psicolégicos negativos. Pese a todo ello, es
especialmente importante en estos pacientes, ante la sospecha de una cefalea de tipo
tension, descartar la presencia de otras enfermedades, ya que las cefaleas secunda-
rias pueden suponer hasta un 20-30 % en mayores de 65 afios, respecto al 1,3 % en
menores”; sindrome depresivo, arteritis de células gigantes, patologia estructural
intracraneal, sindrome de apnea obstructiva del suefio o alteraciones metabdlicas.

En cuanto al tratamiento, y dadas las mencionadas politerapia y susceptibilidad a
los efectos adversos de los farmacos de este grupo de poblacion, deben tenerse en
cuenta las medidas fisicas y relacionadas con el estilo de vida. Respecto al trata-
miento sintomdtico, generalmente es suficiente con analgésicos o AINE, vigilando no
alcanzar niveles de uso excesivo de medicacion y desaconsejandose el uso de opia-
ceos. En el tratamiento preventivo pueden utilizarse antidepresivos, fundamental-
mente amitriptilina, pero también nortriptilina 0 mirtazapina, o neuromoduladores”
(NE-IV). Igualmente, los pacientes deben ser evaluados previamente al inicio del tra-
tamiento y anualmente con electrocardiograma (ECG), por el posible desarrollo de
arritmias cardiacas, y debe vigilarse la posible aparicién de hipotensién ortostéatica.

1.2.2.3. Cefalea en racimos

La cefalea en racimos es una entidad infrecuente en los ancianos, y tiende a des-
aparecer en la sexta década de la vida en aquellos pacientes en los que se diag-
nostico en la juventud. La unilateralidad y la periodicidad estacional y circadiana,
asi como los sintomas autonémicos asociados, cambian a lo largo de la evolucion,
especialmente cuanto mas activa sea la enfermedad; no obstante, el patron “en
racimos” persiste, generalmente con periodos intercriticos progresivamente mas
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largos’. Con menor frecuencia puede aparecer de novo en pacientes ancianos, lo
que ocurre méas habitualmente en mujeres. Se debe considerar la posibilidad de
diagnosticos alternativos como glaucoma, patologia del seno cavernoso o fosa
posterior, lesion ocupante de espacio en la hipofisis, sindrome de Tolosa-Hunt, mal-
formaciones en la linea media o neuralgia del trigémino, por lo que es necesario un
estudio adecuado de neuroimagen™ (NE-II).

El tratamiento sintomdtico se basa en el uso de oxigeno y triptanes, teniendo en
cuenta las precauciones ya descritas y que la inhalacion prolongada debe evitarse
en pacientes con EPOC comérbida. Con respecto al tratamiento transicional, los cor-
ticoides deben usarse con precaucion. Tienen mejor perfil de seguridad los bloqueos
con anestésicos y/o corticoides en el nervio occipital mayor® (NE-1V). Finalmente, y
en cuanto al tratamiento preventivo, el topiramato y el verapamilo se consideran de
primera eleccién, teniendo en cuenta en ambos casos la necesidad de llevar a cabo
una escalada mas lenta de dosis y una vigilancia todavia mas estrecha con ECG con
verapamilo® (NE-1V). El litio es un farmaco de dificil manejo en ancianos, y debido
a su estrecha ventana terapéutica, solo debe considerarse en pacientes no respon-
dedores a otras opciones™ (NE-II). Puede considerarse la opcion de usar dosis altas
(10 mg) de melatonina® (NE-I1V) y el blogueo de nervio occipital mayor, pudiendo apli-
carse de manera repetida si es eficaz. Asimismo, pese a que la European Medicines
Agency (EMA) no lo ha autorizado en esta indicacion, el galcanezumab 300 mg sub-
cutaneo mensualmente si esta aprobado en Estados Unidos para el tratamiento de
la cefalea en racimos episddica. Se recomienda en pacientes adultos refractarios a
los otros tratamientos, aunque es improbable en edad avanzada una evolucién tan
torpida. Atendiendo a su seguridad, podria considerarse en esta poblacion.

1.2.2.4. Cefalea hipnica

Es una entidad infrecuente pero muy caracteristica en este rango de edad. En el diag-
nostico diferencial, se debe buscar la hipertension arterial nocturna y sindrome de
apnea obstructiva del suefio, y, con menor probabilidad, cefalea posictal en pacien-
tes con crisis epilépticas nocturnas, tumores o trastornos metabolicos®? Aunque el
tratamiento con litio puede ser efectivo, se debe evitar en personas mayores, por su
posible toxicidad. Se aconseja el uso de cafeina 0 melatonina como primera linea®
(NE-IV). Esta cefalea se describe mas profusamente en otro capitulo de este manual.

1.2.3. Cefaleas secundarias en el anciano

Se desarrollan en el capitulo correspondiente.
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14. CEFALEAEN SITUACIONES ESPECIALES

2. CEFALEA DURANTE LA VIDA FERTIL DE LA MUJER
2.1. Cefalea durante la gestacion y la lactancia
2.1.1. Epidemiologia

Es bien conocido que la prevalencia de la migrafia cambia con la edad y con el sexo:
de ser menory similar entre ambos secos hasta la pubertad, pasa a ser entre dos 'y
tres veces mas frecuente en mujeres, alcanzando hasta un 27 % en las mujeres en la
edad fértil®* En general, un amplio porcentaje mejoran la migrafia durante el emba-
razo, sobre todo entre el segundo y tercer trimestre (67-89 %), e incluso mas de un
10 % llegan a alcanzar una resolucion completa en los Gltimos meses. Este porcen-
taje es algo menor para las formas con aura, de las que mejoran hasta un 44 %. De
hecho, es frecuente el debut con aura en el primer trimestre. La mejoria se expresa
en la frecuencia e intensidad de los ataques®#®, Durante el posparto la recurrencia
es lanorma, reapareciendo en el primer mes en mas de la mitad de las pacientes®.

2.1.2. Hipotesis hormonal

La explicacion de esta mejoria se sostiene sobre la teoria de que los estrége-
nos aumentan a lo largo del embarazo, pero estos se mantienen estables sin las
fluctuaciones tipicas que se sefialan como causa de la migrafia relacionada con la
menstruacion. Esta elevada tasa de estrégenos podria explicar también el debut
del aura, ya que facilitan la aparicién de la depresion cortical propagada. A su vez,
su rapida caida en el posparto junto con los cambios vitales y de ritmo serian los
responsables del empeoramiento en este punto® (NE-1V). El posible papel protec-
tor de este empeoramiento en las pacientes con lactancia materna se justifica por
el efecto anovulatorio de la prolactina, que mantiene niveles de estrégenos mas
estables y cierto papel antinociceptivo de la oxitocinay la prolactina®.

2.1.3. Efectos de la migraiia sobre el embarazo

Se harelacionado el diagnostico de la migrafia con algunos acontecimientos médi-
cos y obstétricos. En las series poblacionales grandes, la asociacion que se repite
siempre y con una mayor magnitud es la de hipertension gestacional y preeclamp-
sia. Otros sefialan una muy discreta asociacién con ictus o fendémenos venosos®8°,
Es posible que larelacion entre la migrafiay las enfermedades vasculares se expli-
que por mecanismos fisiopatoldgicos subyacentes comunes como la disfuncién
endotelial, la agregacion plaquetariay la neuroinflamacion®.,
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2.1.4. Tratamiento farmacoldgico de la migrafia en el embarazo

Los datos de seguridad de los farmacos en la gestacion se extraen de estudios retros-
pectivos y estudios en animales, ya que por motivos éticos estan siempre exclui-
das de los ensayos clinicos. A la hora de iniciar o mantener un tratamiento, hemos
de tener en cuenta la situacion clinica y el trimestre, ya que los mayores riesgos de
malformaciones aparecen durante la morfogénesis en el primer trimestre. La cono-
cida escala de estratificacion de riesgo de los farmacos de la FDA que clasificaba
los farmacos desde A (seguro) a X (contraindicado) no es valida desde 2015, pues se
considera demasiado reduccionistay simplista, por lo que no se debe recurrir a ella.
En la actualidad cada decision se evaluara de forma individual para cada paciente,
sabiendo gue ninguna opcién esta exenta de riesgos. Para ello contamos con bases
de datos, aunque todas las disponibles hasta ahora son de suscripcion®.,

2.1.4.1. Tratamiento sintomatico

El paracetamol es el tratamiento de primera eleccién para los ataques leves y
moderados, y en general se considera seguro. Hay alglin estudio que asocia su uso
repetido con alteraciones en el neurodesarrollo y respiratorias, aunque no ha sido
contrastado® (NE-1V). Respecto a los AINE, su seguridad no es igual para cada uno
de ellos. Se haasociado un aumento del riesgo de aborto en el primer trimestre por
inhibicion de la sintesis de prostaglandinas®® (NE-I11), aunque un amplio estudio de
cohortes posterior no apoya esta asociacién® (NE-II1). Lo que si se recomienda es
evitarlos a partir de la semana 30, por riesgo de cierre precoz del ductus arterioso.
Disponemos de amplios registros de mujeres embarazadas expuestas a triptanes,
sobre todo noruegos y daneses®*®¢ (NE-IIl) y metaanalisis®®® (NE-IlI), y la mayo-
ria no ha reportado relacion con la aparicion de teratogenia, aborto o problemas
durante el parto. El méas respaldado es el sumatriptan, que, ademas de disponer de
maés datos, es el triptdn mas hidrofilico, por lo que su paso placentario seria muy
bajo®® (NE-IV). En relacién con los procinéticos, la metoclopramida es la alternativa
mas segura, con un amplio uso en ginecologia para tratar las nauseas o la hiperé-
mesis gravidica'® (NE-II). La domperidona también se puede considerar segura®
(NE-IIT) El ondansetron si se ha relacionado con el desarrollo de malformaciones
orofaciales como paladar hendido!°? (NE-II).

2.1.4.2. Tratamiento preventivo

En una elevada frecuencia de ataques debemos conocer las alternativas mas
seguras, siempre con decisién consensuada con las pacientes, conociendo los
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riesgos de las moléculas en cada momento del embarazo. Entre los farmacos
preventivos orales inespecificos el propranolol es la primera opcién. Su uso se ha
relacionado con mayor riesgo de retraso de crecimiento intrauterino, bradicardia,
hipotensidn e hipoglucemia fetal, asi como depresion respiratoria, por lo que habria
gue hacer un mayor seguimiento de estas pacientes'® (NE-II). Otra alternativa,
aunque cada vez menos empleada, seria la amitriptilina, con riesgo de abstinencia
en el neonato. Dentro de los nutracéuticos el magnesio es el que cuenta con mayor
seguridad®* (NE-IV).

Los bloqueos anestésicos son una de las opciones mas empleadas por su
eficacia y seguridad. La lidocaina se considera algo mas segura que el resto de
los anestésicos locales'® (NE-IV). Respecto a la toxina botulinica, sobre todo
para mantener el tratamiento que ya recibian las pacientes con migrafia crénica,
disponemos de bastantes estudios de seguridad. Hay un estudio realizado en vida
real de 45 pacientes con un seguimiento de 9 afios sin que se hayan reportado
alertas sobre el desarrollo del embarazo o la aparicién de malformaciones, asi
como los datos acumulados de seguridad del fabricante de méas de 900 pacientes,
donde aproximadamente un tercio lo recibian a dosis de migrafia sin que se hayan
reportado casos de riesgo de aborto, malformaciones o problemas durante el
parto!°67 (NE-III).

Por (ltimo, los farmacos anti-CGRP, concretamente los anticuerpos monoclonales,
estan formalmente contraindicados durante el embarazo y la lactancia. Antes de
iniciar la gestacion, se recomienda hacer un lavado de cinco vidas medias hasta
alcanzar el periodo estacionario en aquellas mujeres que estuvieran en trata-
miento. Disponemos de una reciente publicacién que recoge los datos de farma-
covigilancia, con sus grandes limitaciones, en la que se informa de que unas 400
pacientes no evidenciaron alteraciones con su uso. La mayoria de los casos son de
anticuerpos, muy pocos de gepantes'®® (NE-II).

2.1.5. Tratamiento de la migrafia durante la lactancia

Aunque durante la lactancia aumentan las opciones terapéuticas, es mas probable
que las pacientes necesiten tratamiento, ya que, al contrario que durante el emba-
razo, lo mas frecuente es el empeoramiento. La seguridad relativa la determina el
grado de excrecion en la leche materna, considerandose relativamente segura una
dosis infantil menor del 10 % de la materna. También influye mucho la edad del lac-
tante, ya que los bebés prematuros tienen un mayor riesgo de toxicidad y a partir
de los 7 meses metabolizan mejor los farmacos®®.
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2.1.5.1. Tratamiento sintomatico

El paracetamol es también el tratamiento de primera eleccion durante la lactan-
cia, seguido del ibuprofeno, ya que de todos los AINE es el que tiene una excrecién
menor en laleche maternay el mas estudiado en lactantes. Dentro de los triptanes,
los més seguros son el sumatriptan 50 mg (formulas no retardadas) y el eletriptan
20 mg, y en general tienen mas datos de seguridad aquellos con vidas medias mas
cortas®?. Los procinéticos recomendados son lametoclopramiday ladomperidona.
Ambos pueden aumentar la prolactinay la produccion de leche. La domperidona se
debe emplear alamenor dosis posible y durante menos de 1 semana, por el riesgo
de alteraciones del ritmo™ (NE-IV).

2.1.5.2. Tratamiento preventivo

El propranolol y la amitriptilina se consideran seguros, y también el magnesio y la
riboflavina (NE-1V). Los bloqueos anestésicos son una de las opciones mas segu-
ras y comodas para las pacientes. La seguridad de la toxina botulinica tipo A no
esta bienestablecida, aunque probablemente no se excrete en leche por su tamafio
molecular. Los anticuerpos monoclonales anti-CGRP estan contraindicados en la
lactancia, aunque, dado su gran tamafio molecular, es muy improbable que pasen
a la leche y menos ain que sean absorbidos en el tracto digestivo del lactante.
No hay datos aln sobre el uso de gepantes en la lactancia'.

2.2, Cefalea en la perimenopausia
2.2.1. Introduccion y epidemiologia

La perimenopausia es un periodo de transicion que puede durar varios afos,
unos 4 de media, antes de la Gltima menstruacion en relacion con la pérdida de acti-
vidad folicular ovarica. La menopausia se diagnostica clinicamente tras 12 meses
de amenorrea, siempre que la paciente no utilice anticonceptivos hormonales®2,

En este periodo esta descrito tanto el empeoramiento como el debut de la
migrafia en algunas mujeres, aunque en esta edad cobra ain mayor relevancia
el diagnostico diferencial con cefaleas secundarias™®. La prevalencia estimada
de migrafia en este periodo oscila entre un 16 %y 29 %", y el comienzo entre el
8 % y el 13 %", Algunos estudios sefialan que esto sucede mas en mujeres con
mayor susceptibilidad hormonal, con antecedentes de migrafia relacionada con la
menstruacion.
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2.2.2. Caracteristicas clinicas

Al igual que en la edad avanzada, la migrafia puede cambiar de expresion fenoti-
pica. Parece que aumenta la migrafia episddica de alta frecuencia, con una media
de unos 10 ataques al mes, y se podria asociar con una mayor frecuencia de sinto-
mas vasomotores y alteraciones del suefio, que podrian actuar como precipitan-
tes's, Es frecuente que pueda empeorar el aura o que aparezca el aura sin dolor.

2.2.3. Tratamiento

El manejo terapéutico se adaptara a las comorbilidades de este periodo y a las
posibles contraindicaciones ya en la edad méas avanzada, y se emplearan los
tratamientos sintomético y preventivo propios de la migrafa.

En aquellos casos en que los sintomas vasomotores son muy protagonistas y
tampoco hay mejoria de la migrafa, se ha planteado la terapia hormonal sustitu-
tiva (THS) como la mejor herramienta (véase mads adelante)*” (NE-IV). Las dosis
de THS suelen ser inferiores a las de la anticoncepcién y ayudan a estabilizar la
retirada de estrogenos. Ademas de usar menor dosis, también se recomienda ele-
gir formas transdérmicas, como parchesy geles.

Cuando la THS falla, los fArmacos mas estudiados para tratar los sintomas de la
menopausia son la venlafaxina, la paroxetina, la fluoxetinay la gabapentina; sobre
todo el primero tiene evidencia como preventivo de la migrafia.

2.2.4. Pronéstico

En general el prondstico es bueno y lo més frecuente es que, cuando se consolida

la menopausia, mejora la frecuencia de los atagques, aunque no se conoce con pre-
cision el periodo temporal“8,

3. TRATAMIENTO HORMONAL Y CEFALEAS
3.1. Anticonceptivos orales
Numerosos estudios sefialan un aumento de riesgo vascular con el uso de anti-

conceptivos orales, principalmente en la migrafia con aura, aunque sigue siendo
una relacién un tanto controvertida®'? (NE-IIl). Se les atribuye un aumento de
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aproximadamente tres veces del riesgo de sufrir un ictus isquémico. Este riesgo
€s mayor en mujeres gque usan anticonceptivos orales combinados y en mujeres
con migrafia con aura que en aquellas sin migrafia'?22® (NE-IIl). Los preparados
de alta dosis aumentan el riesgo de infarto isquémico en la migrafia con aura, pero
no los de baja dosis'?* (NE-1V). La European Headache Federation (EHF) y la Euro-
pean Society of Contraception and Reproductive Health (ESC) concluyen, en la
actualidad, que el riesgo de ictus en mujeres es de 2,5 por 100.000, pero aumenta
a 6,3 por 100.000 con los anticonceptivos orales combinados. En mujeres que
padecen migrafia con aura, el riesgo asciende a 36,9 por 100.000 con los anticon-
ceptivos, comparado con 5,9 sin ellos. Para la migrafia sin aura, el riesgo es de 25,4
con anticonceptivos y 4,0 sin ellos, incrementandose con dosis mas altas de eti-
nilestradiol*?® (NE-1V).

De acuerdo con las categorias de elegibilidad para el uso de anticonceptivos de la
Organizacién Mundial de la Salud (OMS), los 2024 U.S. Medical Eligibility Criteria
for Contraceptive Use (U.S. MEC) clasifican todos los métodos anticonceptivos en
la categoria 1, salvo los anticonceptivos hormonales combinados, que se clasifican
en la categoria 2 para la migrafia sin aura (incluida la migrafia menstrual) y en el
grado 4 para la migrafia con aura'?® (NE-II).

La Sociedad Espafiola de Contracepcion (SEC) establece que los anticonceptivos
hormonales combinados estan contraindicados en pacientes con migrafia con aura
(categoria4)y puede considerarse su uso solo cuando no hay otras opciones dispo-
nibles (categoria 3) para la migrafia sin aura en menores de 35 afios continuadoras
de tratamiento y migrafia sin aura en mayores de 35 afios iniciadoras de trata-
miento® (NE-IV).

Varios estudios han mostrado una asociacion entre los anticonceptivos orales
combinados y un aumento de la frecuencia de la migrafia, especialmente en el
intervalo libre de hormonas®&% (NE-III). La reduccién u omisién del intervalo libre
de hormonas ha mostrado efectos positivos en la reduccion de dias de migrafia,
intensidad, duraciony consumo de analgésicos de la migrafia menstrual*®-3 (NE-1I).

Estudios que comparan el uso de preparados de gestageno frente a la terapia com-
binada demuestran la reduccién de los dias de migrafia, reduccion de la duracion
media de los ataques y disminucion del uso de triptanes. En una declaracion de
consenso de la EHF y la ESC se recomendo el uso de la pildora solo de gestageno
para mujeres con migrafia con aura 0 mujeres con migrafia sin aura que presenten
factores de riesgo cardiovascular adicionales'®** (NE-III).
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3.2. Terapia hormonal sustitutiva

La THS generalmente consiste en una combinacién de estrogenos y gestagenos.
Los diferentes estudios muestran que el riesgo de presentar un ictus isquémico
es superior en las mujeres que reciben THS que padecen migrafia con aura, no en
las formas sin aura; aunque el riesgo absoluto es en todos los casos muy bajo (1,4 y
3,4 por 100.000 mujeres afo)™*518 (NE-I1).

Varios estudios han demostrado que la THS puede empeorar la migrafia en mujeres
posmenopausicas, a excepcion de la THS transdérmicay con tibolona'®*4 (NE-IV).

La Sociedad Espafiola de Ginecologia y Obstetricia (SEGO) considera adecuado
tratar con THS a las mujeres con migrafia sin aura sintomaticas en las que se estime
que el beneficio es claramente superior a los riesgos (categoria 2C). En las mujeres
con migrafia con aura la administracion de THS podria considerarse, siempre que
la alteracién de la calidad de vida sea importante.

4. CEFALEAS EN PACIENTES TRANS Y DE GENERO DIVERSO

Pese al amplio conocimiento acerca de la influencia hormonal en el dolor, no se
han publicado descripciones epidemioldgicas sobre los cambios en la incidencia
de cefaleas relacionados con pacientes transgénero que se someten a terapias de
afirmacion de género. No se conoce la prevalencia de cefaleas primarias en perso-
nas transgénero nicomo se comparacon la de personas cisgénero. Lainvestigacion
clinicaactual y pasada sobre la cefalea en personas transgénero es limitada, como
se describe en una revision sistematica. Los pocos estudios longitudinales sobre
la salud transgénero, incluidos los realizados por la Red Europea para la Investiga-
cién de la Incongruencia de Género y la Red de Investigacion de Jovenes Trans, no
parecen considerar la cefalea como resultado de salud!#2144,

Un estudio realizado en los Paises Bajos revel6 que la prevalencia de dolores de
cabeza en mujeres transgénero que habian recibido terapia hormonal de afir-
macién de género (THAG) era similar a la observada en mujeres cisgénero de la
poblacién general, alrededor del 25 %*° (NE-IIl). Ademas de los efectos sobre las
cefaleas primarias, laTHAG puede provocar cefaleas secundarias como la trombo-
sisvenosa cerebral en relacion con el tratamiento con estrégenos, o la hipertension
intracraneal idiopatica. Ademas, en una revision retrospectiva de historias clinicas
de personas que recibian THAG, las mujeres transgénero presentaron tasas mas
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altas de meningiomas y prolactinomas, y los hombres transgénero tuvieron tasas
maés altas de somatotropinomas, en comparacion con la poblacion general holan-
desa*® (NE-I1V).

Las personas transgénero tienen un riesgo superior de padecer cefalea por uso
excesivo de analgésicos debido a problemas de salud mental (como depresion,
ansiedad y trastorno por uso de sustancias) y fisica (dolor crénico, trastornos neu-
rologicos). Ademas, el estigma, la discriminacion y las barreras de acceso a la aten-
cién médicadificultan su tratamiento adecuado, lo que puede llevar al uso excesivo
de medicamentos o sustancias para enfrentar el dolor. El estrés cronico por el
rechazo social y los niveles mas altos de estrdgeno en la THAG han sido asocia-
dos con mayor sensibilidad al dolor. A su vez, la alta prevalencia de enfermedades
mentales en esta poblacion, junto con una mayor propensién al abuso de sustan-
cias, agrava el manejo del dolor*#” (NE-IV).

Bibliografia

1. Onofri A, Pensato U, Rosignoli C, et al. Primary headache epidemiology in children
and adolescents: a systematic review and meta-analysis. J Headache Pain. 2023
Feb 14;24(1):8.

2. Torres-Ferrus M, Vila-Sala C, Quintana M, et al. Headache, comorbidities and
lifestyle in an adolescent population (The TEENs Study). Cephalalgia. 2019 Jan
17:39(1):91-9.

3. AlvarezN,Gonzélez Acero AMD. Cefaleaenelnifioy el adolescente. En: Protocolos
diagndsticos y terapéuticos de Neurologia Pediatrica. 2022. p. 115-12.

4. MerisonK, Victorio MCC. Approach to the diagnosis of pediatric headache. Semin
Pediatr Neurol. 2021 Dec;40:100920.

5. Abu-Arafeh |, Morozova M. Migraine in children and adolescents: Assessment and
diagnosis. Handb Clin Neurol. 2024,199:475-85.

6. Headache Classification Committee of the International Headache Society (IHS).
The International Classification of Headache Disorders, 3rd edition. Cephalalgia.
2018 Jan 25;38(1):1-211.

7. Orr SL.Headache in Children and Adolescents. Contin Lifelong Learn Neurol. 2024
Apr;30(2):438-72.

8. Youssef PE, Mack KJ. Episodic and chronic migraine in children. Dev Med Child
Neurol. 2020 Jan 28;62(1):34-41.

9. Patel VA, Liaw J, Saadi RA, Isildak H, Kalmar CL, Polster SP. Headache Diagnosis in
Children and Adolescents. Otolaryngol Clin North Am. 2022 Jun;55(3):633-47.

-532-



14. CEFALEAEN SITUACIONES ESPECIALES

10.

11

12.

13.

14.

15.

16.

17,

18.

19.

20.

21,

22.

23.

24,

25.

Lee H, Kim S, Chang MC. Associations Between Headache (Migraine and
Tension-Type Headache) and Psychological Symptoms (Depression and Anxiety)
in Pediatrics: A Systematic Review and Meta-analysis. Pain Physician. 2023
Oct;26(6):E617-E626.

AlbersL,vonKriesR,Straube A HeinenF, ObermeierV, Landgraf MN. Do pre-school
episodic syndromes predict migraine in primary school children? A retrospective
cohort study on health care data. Cephalalgia. 2019 Apr 4,39(4):497-503.

Gelfand AA, Goadsby PJ, Allen IE. The relationship between migraine and infant
colic: A systematic review and meta-analysis. Cephalalgia. 2015 Jan 22;35(1):63-72.
Parisi P, Papetti L, Spalice A, Nicita F, Ursitti F, Villa MP. Tension-type headache in
paediatric age. Acta Paediatr. 2011 Apr 12;100(4):491-5.

Myers KA, Barmherzig R, Raj NR, et al. The spectrum of indomethacin-responsive
headaches in children and adolescents. Cephalalgia. 2022 Jul 18;42(8):793-7.
Oskoui M, Pringsheim T, Billinghurst L, et al. Practice guideline update summary:
Pharmacologic treatment for pediatric migraine prevention. Neurology. 2019 Sep
10;93(11):500-9.

Loh NR, Whitehouse WP, Howells R. What is new in migraine management in
children and young people? Arch Dis Child. 2022 Dec;107(12):1067-72.

Puledda F, Sacco S, Diener H-C, et al. International Headache Society global
practice recommendations for the acute pharmacological treatment of migraine.
Cephalalgia. 2024 Aug 12;44(8).

Practice guideline update summary: Acute treatment of migraine in children and
adolescents. Neurology. 2020 Jan 7;94(1):50.

Algahtani M, Barmherzig R, Lagman-Bartolome AM. Approach to Pediatric
Intractable Migraine. Curr Neurol Neurosci Rep. 2021 Aug 4;21(8):38.

Locher C, Kossowsky J, Koechlin H, et al. Efficacy, safety, and acceptability of
pharmacologic treatments for pediatric migraine prophylaxis. JAMA Pediatr.
2020 Apr 1;,174(4):341.

VanderPluym JH, Victorio MCC, Oakley CB, Rastogi RG, Orr SL. Beyond the
Guidelines. Neurology. 2023 Oct 31;,101(18):788-97.

Marshall A, Lindsay R, Clementi MA, Gelfand AA, Orr SL. Outpatient Approach
to Resistant and Refractory Migraine in Children and Adolescents: a Narrative
Review. Curr Neurol Neurosci Rep. 2022 Oct 26;22(10):611-24.

Puledda F, Sacco S, Diener H-C, et al. International Headache Society Global
Practice Recommendations for Preventive Pharmacological Treatment of
Migraine. Cephalalgia. 2024 Sep 11,44(9).

Powers SW, Coffey CS, Chamberlin LA, Ecklund DJ, Klingner EA, Yankey JW, et al.
Trial of Amitriptyline, Topiramate, and Placebo for Pediatric Migraine. N Engl J
Med. 2017 Jan 12;376(2):115-24.

Eccleston C, Yorke L, Morley S, Williams AC de C, Mastroyannopoulou K.
Psychological therapies for the management of chronic and recurrent pain in

-533-



26.

27.

28.

29.

30.

3L

32.

33.

34.

35.

36.

37.

children and adolescents. In: Eccleston C, editor. The Cochrane Database of
Systematic Reviews. Chichester, UK: John Wiley & Sons, Ltd; 2003.

Powers SW, Kashikar-Zuck SM, Allen JR, LeCates SL, Slater SK, Zafar M, et al.
Cognitive Behavioral Therapy Plus Amitriptyline for Chronic Migraine in Children
and Adolescents. JAMA. 2013 Dec 25;310(24):2622.

Lindsay R, Kalifa A, Kuziek J, Kabbouche M, Hershey AD, Orr SL. The safety and
efficacy of onabotulinumtoxinA injections for children and adolescents with
chronic migraine: A systematic review and meta-analysis. Headache J Head Face
Pain. 2024 Nov 11;,64(10):1200-16.

Akbar A, Ford J, Tripathi S. The Use of Botulinum Toxin Type A in Medically
Refractory Pediatric Patients With Chronic Daily Headaches and Its Impact on the
Quality of Life. J Child Neurol. 2024 Jan 13;39(1-2):55-60.

Goenka A, Yu SG, George MC, et al. Is Botox Right for Me: When to Assess the
Efficacy of the Botox Injection for Chronic Migraine in Pediatric Population.
Neuropediatrics. 2022 Oct 22;53(05):344-50.

GOmez-Dabd L, Caronna E, Mas-de-les-Valls R, et al. Effectiveness and Safety of
OnabotulinumtoxinA in Adolescent Patients with Chronic Migraine. Toxins (Basel).
2024 May 11,16(5):221.

Charles AC, Digre KB, Goadsby PJ,Robbins MS, Hershey A. Calcitonin gene-related
peptide-targeting therapies are a first-line option for the prevention of migraine:
An American Headache Society position statement update. Headache J Head
Face Pain. 2024 Apr 11,64(4):333-41.

Bandatmakur ASM, Dave P, Kerr M, Brunick C, Wen S, Hansen N. Effectiveness
and Tolerability of Anti-Calcitonin Gene-Related Peptide Therapy for Migraine
and Other Chronic Headaches in Adolescents and Young Adults: A Retrospective
Study in the USA. Brain Sci. 2024 Aug 30;14(9):879.

lannone LF, De Cesaris F, Geppetti P. Emerging Pharmacological Treatments for
Migraine in the Pediatric Population. Life. 2022 Apr 5;12(4):536.

Moore L, Pakalnis A. Calcitonin Gene-Related Peptide Inhibitors in the Treatment
of Migraine in the Pediatric and Adolescent Populations: A Review. Pediatr Neurol.
2024 Aug;157:87-95.

Greene KA, Gentile CP, Szperka CL, et al. Calcitonin Gene-Related Peptide
Monoclonal Antibody Use for the Preventive Treatment of Refractory Headache
Disorders in Adolescents. Pediatr Neurol. 2021 Jan;114.62-7.

Schoenen J, Van Dycke A, Versijpt J, Paemeleire K. Ten open questions in migraine
prophylaxis with monoclonal antibodies blocking the calcitonin-gene related
peptide pathway: a narrative review. J Headache Pain. 2023 Aug 1,24(1):99.
Szperka CL, VanderPluym J, Orr SL, et al. Recommendations on the Use of Anti-
CGRP Monoclonal Antibodies in Children and Adolescents. Headache J Head Face
Pain. 2018 Nov 15;58(10):1658-69.

-534.-



14. CEFALEAEN SITUACIONES ESPECIALES

38.

39.

40.

41,

42,

43.

44,

45,

46.

47,

48.

49,

50.

5L

52.

53.

Barad M, AilaniJ,Hakim SM,KissoonNR, Schuster NM. PercutaneousInterventional
Strategies for Migraine Prevention: A Systematic Review and Practice Guideline.
Pain Med. 2022 Jan 3;23(1):164-88.

Szperka CL, Gelfand AA, Hershey AD. Patterns of Use of Peripheral Nerve Blocks
and Trigger Point Injections for Pediatric Headache: Results of a Survey of the
American Headache Society Pediatric and Adolescent Section. Headache J Head
Face Pain. 2016 Nov 12;56(10):1597-607.

Robbins M, Lipton R. The Epidemiology of Primary Headache Disorders. Semin
Neurol. 2010 Apr 29;30(02):107-19.

Manzoni GC, Stovner LJ. Epidemiology of headache. Handb Clin Neurol. 2010:97-
3-22.

Walker RA, Wadman MC. Headache in the Elderly. Clin Geriatr Med. 2007
May;23(2):291-305.

Pascual J, Berciano J. Experience in the diagnosis of headaches that startin elderly
people. JNeurol Neurosurg Psychiatry. 1994 Oct 1,57(10):1255-7.

Prencipe M. Prevalence of headache in an elderly population: attack frequency,
disability, and use of medication. J Neurol Neurosurg Psychiatry. 2001 Mar
1;70(3):377-8L.

Straube A, Andreou A. Primary headaches during lifespan. J Headache Pain. 2019
Dec 8;20(1):35.

RuizM, PedrazaMI,DelaCruzC, etal. Cefaleasenlapersonamayor. caracteristicas
de unaserie de 262 pacientes. Neurologia. 2014 Jul;29(6):321-6.

Monteiro C, Dias B, Vaz-Patto M. Headache as an Adverse Reaction to the Use
of Medication in the Elderly: A Pharmacovigilance Study. Int J Environ Res Public
Health. 2021 Mar 7;18(5):2674.

Wang S-J, Liu H-C, Fuh J-L, Liu C-Y, Wang P-N, Lu S-R. Comorbidity of headaches
and depression in the elderly. Pain. 1999 Sep 1;82(3):239-43.

Feleppa M, Fucci S, Bigal ME. Primary Headaches in an Elderly Population
Seeking Medical Care for Cognitive Decline. Headache J Head Face Pain. 2017 Feb
9:57(2):209-16.

Martins IP, Maruta C, Alves PN, et al. Cognitive aging in migraine sufferers is
associated with more subjective complaints but similar age-related decline: a
5-year longitudinal study. J Headache Pain. 2020 Dec 7;21(1):31.

Tonini MC, Bussone G. Headache in the elderly: primary forms. Neurol Sci. 2010 Jun
13;34(S1):67-7L

Pérez-Martinez D, Puente-Mufioz Al, Anciones V. Cefalea en los muy ancianos (75
afos y mas): resultados de una serie consecutiva ambulatoria de 736 pacientes.
Neurologia. 2008;23:436-40.

Sharma TL. Common Primary and Secondary Causes of Headache in the Elderly.
Headache J Head Face Pain. 2018 Mar 11,58(3):479-84.

-535-



54,

55.

56.

57.

58.

59.

60.

6l

62.

63.

64.

65.

66.

67.

Wijeratne T, Tang HM, Crewther D, Crewther S. Prevalence of Migraine in the
Elderly: A Narrated Review. Neuroepidemiology. 2019;52(1-2):104-10.

Hugger SS, Do TP, Ashina H, Goicochea MT, Jenkins B, Sacco S, et al. Migraine in
older adults. Lancet Neurol. 2023 Oct;22(10):934-45.

Mazzotta G, Gallai V, Alberti A, Billeci A, Coppola F, Sarchielli P. Characteristics of
Migraine in an Out-Patient Population Over 60 Years of Age. Cephalalgia. 2003
Dec 1;23(10):953-60.

Martins KM, Bordini CA, Bigal ME, Speciali JG. Migraine inthe Elderly: AComparison
With Migraine in Young Adults. Headache J Head Face Pain. 2006 Feb 21.46(2):
312-6.

Bigal ME, Liberman JN, Lipton RB. Age-dependent prevalence and clinical features
of migraine. Neurology. 2006 Jul 25;67(2):246-51.

Tran PT, Lapeyre-Mestre M, Berangere B, et al. Triptan use in elderly over 65 years
and the risk of hospitalization for serious vascular events. J Headache Pain. 2024
Apr 26;25(1):68.

Shapiro RE, Hochstetler HM, Dennehy EB, et al. Lasmiditan for acute treatment of
migraine in patients with cardiovascular risk factors: post-hoc analysis of pooled
results from 2 randomized, double-blind, placebo-controlled, phase 3 trials. J
Headache Pain. 2019 Dec 29;20(1):90.

Martin VT, Ahmed Z, Hochstetler HM, et al. Tolerability and Safety of Lasmiditan
Treatmentin Elderly Patients With Migraine: Post Hoc Analyses From Randomized
Studies. Clin Ther. 2021 Jun;43(6):1066-78.

Bhardwaj R, Morris B, Bertz R, Croop R, Liu J. The Pharmacokinetics, Safety, and
Tolerability of Rimegepant 75 mg Are Similar in Elderly and Nonelderly Adults: A
Phase 1, Open-Label, Parallel-Group, Single-Dose Study. Clin Pharmacol Drug Dev.
2024 Jan 30;13(1):37-44.

True D, Mullin K, Croop R. Safety of Rimegepant in Adults with Migraine and
Cardiovascular Risk Factors: Analysis of a Multicenter, Long-Term, Open-Label
Study. Pain Ther. 2024 Oct 10;13(5):1203-18.

Starling AJ. Diagnosis and Management of Headache in Older Adults. Mayo Clin
Proc. 2018 Feb;93(2):252-62.

Hascalovici JR, Robbins MS. Peripheral Nerve Blocks for the Treatment of
Headache in Older Adults: A Retrospective Study. Headache J Head Face Pain.
2017 Jan 30;57(1):80-6.

Lampl C, Kraus V, Lehner K, et al. Safety and tolerability of erenumab in individuals
with episodic or chronic migraine across age groups: a pooled analysis of placebo-
controlled trials. J Headache Pain. 2022 Dec 18;23(1):104.

Nahas SJ, Naegel S, Cohen JM, et al. Efficacy and safety of fremanezumab in
clinical trial participants aged 260 years with episodic or chronic migraine: pooled
results from 3 randomized, double-blind, placebo-controlled phase 3 studies. J
Headache Pain. 2021 Dec 24,22(1):.141.

-536-



14. CEFALEAEN SITUACIONES ESPECIALES

68.

69.

70.

71,

72.

73.

74.

75.

76.

7.

78.

79.

80.

8L

82.

83.

Martin V, Tassorelli C, Ettrup A, Hirman J, Cady R. Eptinezumab for migraine
prevention in patients 50 years or older. Acta Neurol Scand. 2022 Jun 26;145(6):
698-705.

Mufioz-Vendrell A, Campoy S, Caronna E, et al. Effectiveness and safety of anti-
CGRP monoclonal antibodies in patients over 65 years: a real-life multicentre
analysis of 162 patients. J Headache Pain. 2023 Jun 2;24(1):63.

Gonzélez-Martinez A, Sanz-Garcia A, Garcia-Azorin D, et al. Effectiveness,
tolerability, and response predictors of preventive anti-CGRP mAbs for migraine
in patients over 65 years old: a multicenter real-world case-control study. Pain
Med. 2024 Mar 1,25(3):194-202.

Mascarella D, Andrini G, Baraldi C, et al. Blood pressure monitoring in elderly
migraineurs starting an anti-CGRP monoclonal antibody: a real-world prospective
study. Neurol Sci. 2024 Nov 25;45(11):5365-73.

Ailani J, Lipton RB, Goadsby PJ, et al. Atogepant for the Preventive Treatment of
Migraine. N Engl J Med. 2021 Aug 19;385(8):695-706.

Croop R, Lipton RB, Kudrow D, et al. Oral rimegepant for preventive treatment of
migraine: a phase 2/3, randomised, double-blind, placebo-controlled trial. Lancet.
2021Jan;397(10268):51-60.

Wen H, Ding Y, Chen F. A real-world pharmacovigilance study of FDA adverse event
reporting system events for atogepant. Expert Opin Drug Saf. 2024 Jul 8;1-8.

Hu J-L, Wu J-Y, Xu S, Qian S-Y, Jiang C, Zheng G-Q. Post-marketing safety concerns
with rimegepant based on a pharmacovigilance study. J Headache Pain. 2024 Oct
7,25(1):169.

PizzaV,Busillo V, Agresta A, Bisogno A, Capasso A. Elderly Patients with Migraine:
An Open-Label Study on Prophylaxis Therapy with Levetiracetam. Cent Nerv Syst
Agents Med Chem. 2011 Mar 1;11(1):31-4.

Van Oosterhout WPJ, Cheung C,Haan J. Primary headache syndromesin the elderly:
epidemiology, diagnosis and treatment. J Clin Transl Res. 2016 Jun 20;2(2):45-51.
Lee MJ, Choi HA, Shin JH, Park HR, Chung C-S. Natural course of untreated cluster
headache: A retrospective cohort study. Cephalalgia. 2018 Apr 14;38(4):655-61.
May A, Evers S, Goadsby PJ, et al. European Academy of Neurology guidelines on
the treatment of cluster headache. Eur J Neurol. 2023 Oct 28;30(10):2955-79.
Koppen H, Stolwijk J, Wilms E, van Driel V, Ferrari M, Haan J. Cardiac monitoring
of high-dose verapamil in cluster headache: An international Delphi study.
Cephalalgia. 2016 Dec 11;36(14):1385-8.

Gelfand AA, Goadshby PJ. The Role of Melatonin in the Treatment of Primary
Headache Disorders. Headache J Head Face Pain. 2016 Sep 17;56(8):1257-66.
Lindner D, Scheffler A, Nsaka M, Holle-Lee D. Hypnic Headache - What do we know
in 2022? Cephalalgia. 2023 Mar 14;43(3).

TariqN, Estemalik E, Vij B, Kriegler JS, Tepper SJ, Stillman MJ. Long-Term Outcomes
and Clinical Characteristics of Hypnic Headache Syndrome: 40 Patients Series

-537-



84.

85.

86.

87.

88.

89.

90.

9L

92.

93.

94.

95.

96.

97.

98.

From a Tertiary Referral Center. Headache J Head Face Pain. 2016 Apr 26;56(4):
717-24.

Lipton RB, Stewart WF, Diamond S, Diamond ML, Reed M. Prevalence and Burden
of Migraine in the United States: Data From the American Migraine Study II.
Headache J Head Face Pain. 2001 Jul 12,41(7):646-57.

Sances G, Granella F, Nappi RE, et al. Course of migraine during pregnancy and
postpartum: A prospective study. Cephalalgia. 2003;23(3):197-205.

GranellaF, Sances G, Pucci E, Nappi RE, Ghiotto N, Napp G. Migraine with aura and
reproductive life events: a case control study. Cephalalgia. 2000;20(8):701-7.
Afridi SK. Migraine: Navigating the hormonal minefield. Pract Neurol.
2020;20(2):115-22.

Skajaa N, Szépligeti SK, Xue F et al. Pregnancy, Birth, Neonatal, and
Postnatal Neurological Outcomes After Pregnancy With Migraine. Headache.
2019;59(6):869-79.

Purdue-Smithe AC, Stuart JJ, Farland LV, et al. Prepregnancy Migraine, Migraine
Phenotype, and Risk of Adverse Pregnancy Outcomes. Neurology. 2023 Apr
4:100(14).e1464-e1473.

Sacco S, Ricci S, Degan D, Carolei A. Migraine in women: the role of hormones and
theirimpact on vascular diseases. J Headache Pain. 2012 Apr 26;13(3):177-89.

U.S. Department of Health and Human Services. Food and drug administration.
Center for drug evaluation and research. Center for biologic evaluation and
research [Online]. Pregnancy and Lactation Labeling Final Rule; 2015.

Nilsen K, Staff AC, Krogsrud SK. Paracetamol use in pregnancy: Not as safe as we
may think? Acta Obstet Gynecol Scand. 2023;(March):1-5.

Li D-K. Exposure to non-steroidal anti-inflammatory drugs during pregnancy and
risk of miscarriage: population based cohort study. BMJ. 2003 Aug 16;327(7411):
368-0.

Daniel S, Koren G, Lunenfeld E, Bilenko N, Ratzon R, Levy A. Fetal exposure to
nonsteroidal anti-inflammatory drugs and spontaneous abortions. Can Med Assoc
J.2014 Mar 18;186(5):E177-82.

Nezvalova-Henriksen K, Spigset O, Nordeng H. Triptan exposure during
pregnancy and the risk of major congenital malformations and adverse pregnancy
outcomes: Results from the Norwegian mother and child cohort study. Headache.
2010;50(4):563-75.

Kéllén B, Nilsson E, Otterblad Olausson P. Delivery Outcome after Maternal Use of
Drugs for Migraine. Drug Saf. 2011;34(8):691-703.

Marchenko A, Etwel F, Olutunfese O, Nickel C, Koren G, Nulman I. Pregnancy
Outcome Following Prenatal Exposure to Triptan Medications: A Meta-Analysis.
Headache J Head Face Pain. 2015 Apr;55(4):490-501.

Dudman DC, Taugeer F, Kaur M, Ritchey ME, Li H, Lopez-Leon S. A systematic
review and meta-analyses on the prevalence of pregnancy outcomes in migraine

-538-



14. CEFALEAEN SITUACIONES ESPECIALES

99.

100.

10L.

102.

103.

104.

105.

106.

107.

108.

109.

110.

111

112.

113.

treated patients: a contribution from the IMI2 ConcePTION project. J Neurol. 2022
Feb 1,269(2):742-9.

Amundsen S, Nordeng H, Nezvalova-Henriksen K, Stovner LJ, Spigset O.
Pharmacological treatment of migraine during pregnancy and breastfeeding. Nat
Rev Neurol. 2015 Apr 17;11(4):209-19.

Boelig RC, Barton SJ, Saccone G, Kelly AJ, Edwards SJ, Berghella V. Interventions
for treating hyperemesis gravidarum: a Cochrane systematic review and meta-
analysis. J Matern Neonatal Med. 2018 Sep 17;31(18):2492-505.

Araujo M, Vabre C, Benevent J, et al. Risk of Pregnancy Termination and Congenital
Anomalies After Domperidone Exposure: A Study in the EFEMERIS Database.
Drug Saf. 2021 Jul 10;44(7):787-96.

Agencia Espafiola de Medicamentos y Productos Sanitarios, (AEMPS). Ondansetron:
Riesgo de defectos de cierre orofaciales (labio leporino, paladar hendido) tras su
uso durante el primer trimestre del embarazo. Nota Informativa. 2019;8-10.
Bergman JEH, Lutke LR, Gans ROB, et al. Beta-blocker use in pregnancy and risk
of specific congenital anomalies; a european case-malformed control study. Drug
Saf 2018 Apr 11;41(4):415-27.

van Casteren DS, van den Brink AM, Terwindt GM. Migraine and other headache
disorders in pregnancy. Handb Clin Neurol. 2020:172:187-99.

Govindappagari S, Grossman TB, Dayal AK, Grosberg BM, Vollbracht S, Robbins
MS. Peripheral Nerve Blocks in the Treatment of Migraine in Pregnancy. Obstet
Gynecol. 2014 Dec;124(6):1169-74.

Wong HT, Khalil M, Ahmed F. OnabotulinumtoxinA for chronic migraine during
pregnancy: a real world experience on 45 patients. JHeadache Pain. 2020;21(1):4-9.
Brin MF, Kirby RS, Slavotinek A, et al. Pregnancy Outcomes in Patients Exposed to
OnabotulinumtoxinA Treatment: A Cumulative 29-Year Safety Update. Neurology.
2023;101(2):E103-13.

Noseda R, Bedussi F, Gobbi C, Ceschi A, Zecca C. Calcitonin gene-related peptide
antagonists in pregnancy: a disproportionality analysis in VigiBase®. J Headache
Pain. 2024,25(1):1-6.

Wells RE, Turner DP, Lee M, Bishop L, Strauss L. Managing Migraine During
Pregnancy and Lactation. Curr Neurol Neurosci Rep. 2016;16(4).

Amundsen S, Nordeng H, Fuskevag OM, Nordmo E, Sager G, Spigset O. Transfer of
triptans into human breast milk and estimation of infant drug exposure through
breastfeeding. Basic Clin Pharmacol Toxicol. 2021;128(6):795-804.

Afridi SK, Dassan P. Special considerations in migraine during pregnancy and
lactation. Handb Clin Neurol. 2024:199:257-63.

Gatenby C, Simpson P. Menopause: Physiology, definitions, and symptoms. Best
Pract Res Clin Endocrinol Metab. 2024;38(1).

Bushman ET, Varner MW, Digre KB. Headaches Through a Woman's Life. Obstet
Gynecol Surv. 2018 Mar;73(3):161-73.

-539-



114.

115.

116.

17.
118.

119.

120.

121.

122.

123

124,

125.

126.

127.

128.

129.

Wang S, Fuh J, Lu S, Juang K, Wang P. Migraine Prevalence During Menopausal
Transition. Headache J Head Face Pain. 2003 May 7;43(5):470-8.

Granella F, Sances G, Zanferrari C, Costa A, Martignoni E, Manzoni GC. Migraine
without aura and reproductive life events: a clinical epidemiological study in 1300
women. Headache J Head Face Pain. 1993 Aug;33(7):385-9.

Martin VT, Pavlovic J, Fanning KM, Buse DC, Reed ML, Lipton RB. Perimenopause
and menopause are associated with high frequency headache in women with
migraine: results of the American Migraine Prevalence and Prevention Study.
Headache. 2016;56(2):292-305.

Broner SW,Bobker S, Klebanoff L. Migraine inwomen. Semin Neurol. 2017;37(6):601-10.
Bernstein C,O'Neal MA. Migraine and menopause - A narrative review. Menopause.
2021;28(1):96-101.

Ng CYH, Tan BYQ, Teo YN, et al. Myocardial infarction, stroke and cardiovascular
mortality among migraine patients: a systematic review and meta-analysis. J
Neurol. 2022 May 8;269(5):2346-58.

Zhang S, LiuH, ShiT. Association between migraine and risk of stroke: a systematic
review and meta-analysis. Neurol Sci. 2022 Aug 22;43(8):4875-89.

Schurks M, Rist PM, Bigal ME, Buring JE, Lipton RB, Kurth T. Migraine and
cardiovascular disease: systematic review and meta-analysis. BMJ. 2009 Oct
27;339(0oct27 1):b3914-b3914.

Tepper NK, Whiteman MK, Zapata LB, Marchbanks PA, Curtis KM. Safety of
hormonal contraceptives among women with migraine: A systematic review.
Contraception. 2016 Dec;94(6):630-40.

Xu Z, LiY,Tang S, Huang X, Chen T. Current use of oral contraceptives and the risk
of first-ever ischemic stroke: A meta-analysis of observational studies. Thromb
Res. 2015 Jul;136(1):52-60.

Calhoun AH. Hormonal contraceptives and migraine with aura. Is there still a risk?
Headache JHead Face Pain. 2017 Feb 24,57(2):184-93.

Sacco S, Merki-Feld GS, Agidius KL, et al. Hormonal contraceptives and risk
of ischemic stroke in women with migraine: a consensus statement from the
European Headache Federation (EHF) and the European Society of Contraception
and Reproductive Health (ESC). J Headache Pain. 2017 Dec 30;18(1):108.

Nguyen AT, Curtis KM, Tepper NK, et al. U.S. Medical Eligibility Criteria for
Contraceptive Use, 2024. MMWR Recomm Reports. 2024 Aug 8;73(4):1-126.
Quilez Conde JC, Serrano Navarro JR. Protocolo anticoncepcion hormonal
combinada. Oral, transdérmicay vaginal. Sociedad espafiola de Contracepcién; 2019.
Aegidius K, Zwart J-A, Hagen K, Schei B, Stovner LJ. Oral contraceptives and
increased headache prevalence. Neurology. 2006 Feb 14;66(3):349-53.
Lieba-Samall D, Woberl C, Frantall S, et al. Headache, menstruation and combined
oral contraceptives: A diary study in 184 women with migraine. Eur J Pain. 2011 Sep
13;15(8):852-7.

-540-



14. CEFALEAEN SITUACIONES ESPECIALES

130.

131

132.

133.

134.

135.

136.

137.

138.

139.

140.

141,

142.

143.

144.

Allais G, Castagnoli Gabellari I, Airola G, Borgogno P, Schiapparelli P, Benedetto C.
Headache induced by the use of combined oral contraceptives. Neurol Sci. 2009
May 5;30(S1):15-7.

DeLeoV, ScolaroV, Musacchio MC, Di Sabatino A, Morgante G, Cianci A. Combined
oral contraceptives in women with menstrual migraine without aura. Fertil Steril.
2011 Oct;96(4):917-20.

Nappi RE, Terreno E, Sances G, et al. Effect of a contraceptive pill containing
estradiol valerate and dienogest (E2V/DNG) in women with menstrually-related
migraine (MRM). Contraception. 2013 Sep;88(3):369-75.

Sulak P, Willis S, Kuehl T, Coffee A, Clark J. Headaches and Oral Contraceptives:
Impact of Eliminating the Standard 7-Day Placebo Interval. Headache J Head Face
Pain. 2007 Jan 15;47(1):27-37.

Merki-Feld GS, Imthurn B, Gantenbein AR, Sandor P. Effect of desogestrel 75
ug on headache frequency and intensity in women with migraine: a prospective
controlled trial. Eur J Contracept Reprod Heal Care. 2019 May 4,;24(3):175-8L.
Warhurst S, Rofe CJ, Brew BJ, et al. Effectiveness of the progestin-only pill for
migraine treatmentinwomen: Asystematicreviewand meta-analysis. Cephalalgia.
2018 Apr 29;38(4):754-64.

Kurth T, Gaziano JM, Cook NR, Logroscino G, Diener H-C, Buring JE. Migraine and
Risk of Cardiovascular Disease in Women. JAMA. 2006 Jul 19;296(3):283.

Kurth T, Rist PM, Ridker PM, Kotler G, Bubes V, Buring JE. Association of migraine
with aura and other risk factors with incident cardiovascular disease in women.
JAMA. 2020 Jun 9;323(22):228L.

Li L, Schulz UG, Kuker W, Rothwell PM. Age-specific association of migraine with
cryptogenic TIA and stroke. Neurology. 2015 Oct 27;85(17):1444-51.

Nappi RE, Cagnacci A, Granella F, Piccinini F, Polatti F, Facchinetti F. Course of primary
headaches during hormone replacement therapy. Maturitas. 2001 Apr;38(2):157-63.
Nappi RE, Sances G, Sommacal A, et al. Different effects of tibolone and low-dose
EPT in the management of postmenopausal women with primary headaches.
Menopause. 2006 Sep;13(5):818-25.

Facchinetti F, Nappi RE, Tirelli A, Polatti F, Nappi G. Hormone supplementation
differently affects migraine in postmenopausal women. Headache J Head Face
Pain. 2002 Oct 25;42(9):924-9.

Al-Hassany L, Haas J, Piccininni M, Kurth T, Maassen Van Den Brink A, Rohmann JL.
Giving Researchers a Headache - Sex and Gender Differences in Migraine. Front
Neurol. 2020 Oct 22;11.

Dekker MJHJ, Wierckx K, Van Caenegem E, et al. A European Network for the
Investigation of Gender Incongruence: Endocrine Part. J Sex Med. 2016 Jun
1;13(6):994-9.

Olson-Kennedy J, Chan Y-M, Rosenthal S, et al. Creating the Trans Youth Research
Network: A Collaborative Research Endeavor. Transgender Heal. 2019 Nov 1;4(1):304-12.

-54]-



Y, MANUAL DE PRACTICA CLINICA EN CEFALEAS

145. Pringsheim T, Gooren L. Migraine prevalence in male to female transsexuals on
hormone therapy. Neurology. 2004 Aug 10;63(3):593-4.

146. Ahmad SR, Rosendale N. Sex and Gender Considerations in Episodic Migraine.
Curr Pain Headache Rep. 2022 Jul 9;26(7):505-16.

147. Martinez Cl, Liktor-Busa E, Largent-Milnes TM. Problems in management of
medication overuse headache in transgender and gender non-conforming
populations. Front Neurol. 2024 Jan 30;15.

-542-



CIRUGIA DE LAS
CEFALEAS Y

NEURALGIAS
CRANEOFACIALES
REFRACTARIAS

Coordinadores
R. Belvis Nieto, J. Diaz de Teran
e |l. Beltran Blasco







15. CIRUGIA DE LAS CEFALEAS Y NEURALGIAS CRANEOFACIALES REFRACTARIAS

1. INTRODUCCION

Es excepcional tener que someter a un paciente con cefalea o neuralgia craneofa-
cial a un procedimiento quirdrgico. Por ello, se recomienda aplicar criterios estric-
tos de refractariedad farmacol6gica y realizar una valoracion multidisciplinar
en comités hospitalarios especializados y con neurocirujanos experimentados.
Las entidades en las que es mas frecuente recurrir a procedimientos quirdrgicos
son laneuralgia del trigémino (NT), la cefalea en racimos (CR), la hipertensién intra-
craneal idiopatica (HIl) y la hipotension intracraneal espontanea (HIE). La tabla |
muestralos niveles de evidenciay grados de recomendacion de las principales téc-
nicas quirdrgicas en estas entidades.

Tabla I. Medicina basada en la evidencia aplicada a los principales

procedimientos quirdrgicos empleados en cefaleas y neuralgias
craneofaciales refractarias

Entidad | Técnica quirlrgica Indicacion Nivel de evidencia
y grado de
recomendacion
NT Descompresion NT clasica (12 opcion) NE-II; GR-B
microvascular NT idiopatica en menores
de 60 afios
Termocoagulacidondel | NT clasica si contraindicacion | NE-1I; GR-B
ganglio de Gasser de DCMV
NT idiopatica
Compresién NT clasica: contraindicacic’)p, NE-II; GR-B
. . de DCMVy termocoagulacion:
percuténea con balén .
del ganglio de Gasser paciente no colaborador,
NT de V1, ya tratados con
termocoagulacion, dolor
continuo Burchiel 2
NT idiopatica
Rizotomia percutanea | NTidiopatica, NTde V], NT NE-1I; GR-B
retrogasseriana secundaria a esclerosis
mediante glicerol multiple, NT bilateral
Radiocirugia NT clasica: contraindicacién NE-II; GRB
estereotéxica de DCMV
NT idiopatica, posherpética,
secundaria a esclerosis
mltiple
Continta
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Continuacion

Tabla I. Medicina basada en la evidencia aplicada a los principales

procedimientos quirdrgicos empleados en cefaleas y neuralgias
craneofaciales refractarias

Entidad | Técnica quirdrgica Indicacién Nivel de evidencia
y grado de
recomendacion
NT Neuromodulacion NT de ramas terminales NE-III; GR-C
periférica
Neuromodulacion Neuropatia trigeminal dolorosa | NE-III; GR-C
central: cortical o Dolor facial neuropatico central
profunda talamica
CR Radiofrecuencia del CR: tratamiento sintomético | NE-II; GR-B
ganglio esfenopalatino
Estimulacion del CR: tratamiento sintomatico NE-I; GR-A
ganglio esfenopalatino
Estimulacion de los CR: tratamiento preventivo NE-II; GR-B
nervios occipitales
Estimulacion cerebral | CR: tratamiento preventivo NE-1I; GR-B
profunda talamica
HIl Stenting de senos HIl 12 opcidn si hay estenosis | NE-II; GR-B
Venosos de seno venoso intracraneal
condiferencial de 8 mm Hg
Fenestracion del HIl con papiledemaunilateral, | NE-1I; GR-B
nervio optico gestantes, Unica técnica
disponible y debut fulminante
Implante devalvulay | HIl:12 opcién sino hay NE-II; GR-B
sistema de derivacion | estenosis de seno venoso
deLCR intracraneal
HIE Tratamiento HIE con fallo de tres PHA NE-IIl; GR-C
endovascular (uno de ellos dirigido) y fistula
LCR-vena
Tratamiento quirtrgico | HIE con fallo de tres PHA (uno | NE-IIl; GR-C

de ellos dirigido) y tratamiento
endovascular ineficaz

CR: cefalea en racimos; DCMV: descompresién microvascular; HIE: hipotension intracraneal
espontanea; HII: hipertension intracraneal idiopatica; LCR: liquido cefalorraquideo; NT: neuralgia
del trigémino; PHA: parche hematico autélogo.
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2. CIRUGIA DE LA NEURALGIA DEL TRIGEMINO REFRACTARIA
2.1. Criterios quirurgicos

Los criterios de NT refractaria no estan actualmente consensuados. La razon es
que ningun procedimiento quirdrgico puede ser evaluado por la medicina basada
en la evidencia debido a la escasez de ensayos, muestras insuficientes, criterios
diagnosticos y resultados heterogéneos, ausencia de escalas especificas de
dolor, seguimientos cortos, etc. Practicamente toda la literatura sobre cirugia
de la NT refractaria es observacional. La figura 1 muestra los criterios de NT
refractaria del Grupo de Estudio de Cefaleas de la Sociedad Espafiola de Neuro-
logia (GECSEN)!. Se recomienda un procedimiento quirlrgico tras una respuesta
inaceptable a dosis maximas toleradas y durante un tiempo dptimo de un blo-
queante de los canales del sodio y dos de los cuatro farmacos siguientes: pre-
gabalina, gabapentina, lamotrigina o baclofeno. Estos criterios son aplicables a
otras neuralgias craneofaciales refractarias como la neuralgia del glosofaringeo.

Neuralgia del trigémino

¢Cuando indicar la cirugia?

El tiempo es dolor

Iniciar la terapia con un bloqueante de los canales de sodio (carbamazepina,
oxcarbazeping, eslicarbazepina) hasta dosis maxima tolerada

"

Eficaz Eficacia parcial No eficacia
Continuar Asociar Retirar
Solo probar dos de los Solo probar dos de los
siguientes: gabapentina, siguientes: gabapentina,
lamotrigina, pregabalina, lamotrigina, pregabalina,
baclofeno baclofeno
Sino hay respuesta Sino hay respuesta
aceptable: cirugia aceptable: cirugia

Figura 1. Criterios del Grupo de Estudio de Cefaleas de la Sociedad Espafiola de
Neurologia (GECSEN) de refractariedad farmacolégica en la neuralgia del trigémino*.
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El grado de dolor y discapacidad de la NT refractaria no justifica la demora quirdr-
gica. Finalmente, un 12 % de los pacientes recibiran algin procedimiento quirdr-
gico, hasta un 35 % de ellos en unidades especializadas'. Cabe decir que la cirugia
es la opcidn terapéutica mejor valorada por los pacientes y que contintia evolucio-
nando, por los que sus resultados de eficacia y seguridad de hace 20 afios no son
extrapolables a la actualidad.

2.2, Técnicas quirurgicas
2.2.1. Descompresion microvascular

La descompresion microvascular (DCMV) se ha desarrollado en la NT refractaria,
aunque se puede aplicar a cualquier neuralgia refractaria con conflicto neuro-
vascular. La tercera edicion de la Clasificacion Internacional de Cefaleas (CIC-3)
clasifica tres formas de NT: clasica, secundaria e idiopatica. Aproximadamente,
un 67 % de las NT son formas clasicas, un 22 % son secundarias y un 11 % son
idiopéaticas™* (NE-I).

2.2.1.1. Descompresion microvascular en la neuralgia del trigémino clasica
refractaria (conflicto de tipo 2-3)

Walter Dandy propuso en 1939 que una compresion del nervio por un vaso, origi-
nando un conflicto neurovascular, producia la NT. Suele ocurrir en el origen apa-
rente del nervio en un segmento de 3-4 mm conocido como zona de entrada de la
raiz (ZER).

Un metaanalisis de nueve estudios que incluian un total de 531 pacientes muestra
que existe un contacto neurovascular en el 89 % de los nervios sintomaticos, pero
también en un 36 % de asintomaticos. Por tanto, la existencia de un contacto neu-
rovascular es muy sensible pero poco especifica, y se ha propuesto la clasificacion
del conflicto que se muestraenlafigura 24 (NE-1V). Solo el tipo 2y el 3son un autén-
tico conflicto neurovascular.

El vaso que ejerce la compresion es habitualmente arterial (95-98 %), y aplica
una compresién medial en la ZER del nervio en el 89 % de las neuralgias de rama
V2, y lateral en el 76 % de las de V3. La arteria responsable méas frecuente es la
arteria cerebelosa superior (57-75 %), seguida de la cerebelosa anteroinferior
(7-39 %), cerebelosa posteroinferior (1-13 %) y arterias innominadas (1-15 %).
Cuando son venas (3-4 %), lo mas frecuente es que sean innominadas (21-68 %),
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Figura 2. Tipos de conflicto neurovascular entre el nervio trigémino en su zona de
entrada de la raiz y una arteria: tipo 1: contacto simple; tipo 2: distorsion sin identacion;
tipo 3: distorsidn con identacién®.

seguidas de las petrosas superiores (20-42 %) y pontinas transversas (47-67 %).
Excepcionalmente, se ha descrito compresion por aneurisma, dolicomegabasilar,
angiomasy otras malformaciones'*,

La DCMV se indica en pacientes operables de cualquier edad y ante una NT refrac-
taria con deterioro grave de la calidad de vida. Fue creada por Gardner en 1959 y
Jannettaintrodujo el microscopio quirargico en 1967.

Procedimiento. Se realiza una incisién cutanea retroauricular del lado afecto, a
2 cm del conducto auditivo externo, que se extiende desde el asteridn hasta la
mastoides y la ranura digastrica, seguida de una craniectomia mediante fresado
de diametro 2-3 cm hasta identificar el seno sigmoide. Se realiza una pequefia
apertura dural retrosigmoidea lineal de 1,5-2 cm de longitud y se procede a vaciar
de liquido cefalorraquideo (LCR) las cisternas. Se identifica con el microscopio el
complejo estatoacustico/facial, que es monitorizable. Seccionando la aracnoides,
se profundiza hasta ver el trigémino en su emergencia pontina. Una vez locali-
zado el trigémino, debe buscarse una arteria que lo comprima: arteria cerebelosa
superior, arteria cerebelosa anteroinferior, etc. (Figura 3)* En laNT de rama V3 se
recomienda disecar hasta el origen del nervio glosofaringeo para valorar su com-
presion, pues es habitual la confusion diagndstica entre la NT de la rama V3 'y la
neuralgia del nervio glosofaringeo.

Eficacia. Un metaandlisis ha analizado 5.149 cirugias. El alivio es inmediato en el
92 9% (75-98 %) y mantenido en un 77 % (62-89 %), con remision completa del dolor
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Figura 3. Conflicto de tipo 3 entre la

arteria cerebelosa anteroinferior y la zona
de entrada de la raiz del trigémino en

un paciente con neuralgia del trigémino
refractariay separacién de ambos mediante
microdisector.

Cortesia del Dr. Rodriguez, Servicio de
Neurocirugia del Hospital de la Santa Creu
i Sant Pau, Barcelona.

sin farmacos mas alla de los 20 afios y una tasa de recurrencia anual del 1-2 %, que
suele acontecer en los 2 primeros afios. Son factores predictivos de ineficacia o
recurrencia*(NE-IV) los siguientes;

e NTrefractaria con rasgos atipicos: tasa de recurrencia del 60 %.

e Tipo de conflicto: 88-90 % en el tipo 3, 78 % en el tipo 2y 58-60 % en el tipo {;
o conflicto venoso.

» Pacientes sometidos a procesos ablativos percutaneos previos: eficacia del 42 %.

e Evolucion de la NT superior a 8 afios.

» Coexistencia de dolor paroxistico lancinante (Burchiel 1) con dolor crénico urente
(Burchiel 2). Este ultimo indica dafio del nervio y suele persistir tras la DCMV.

Seguridad. La tasa de complicaciones es del 10-23 %. Las complicaciones menores
y transitorias (2-7 %) incluyen paresias de nervios craneales, hipoestesia y dolor
urente. Son complicaciones mayores: disfunciones mayores de pares craneales
(2 %), sobre todo hipoestesia trigeminal (2-10 %), paralisis facial (0-1 %), diplopia
(0,5-1%), inestabilidad/ataxia (0,8-4,5 %) eictus (0,3 %). La mortalidad es del 0-1,2 %
(edema, isquemia o hemorragia en fosa posterior). También existe riesgo de fuga de
LCR y meningitis (2-17 %). Un estudio en el que se analizaron 1.326 DCMV muestra
menor tasa de complicaciones en las unidades expertas en cirugia de la NT# (NE-IV).

2.2.1.2. Descompresion microvascular en la neuralgia del trigémino clasica
refractaria (conflicto de tipo 1) y neuralgia del trigémino idiopatica refractaria

Procedimiento. Aunque se suele realizar un procedimiento de ablacion percuta-
nea, en pacientes menores de 60 afios se puede plantear laDCMV, debido a la exis-
tencia de conflictos neurovasculares no observados en la RM o a la presencia de
adherencias aracnoideas”.
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Eficacia. Semejante a la de la NT clasica con conflicto de tipo 2-3, pero a los 6 afios
decae a un 47 %. Por ello, ante la ausencia de conflicto durante la cirugia, se pro-
ponen técnicas complementarias en la DCMV en estudios que engloban unos 150
pacientes:

« Diseccion aracnoidea: consiste en liberar adherencias en la cisterna prepon-
tina, que estan presentes hasta en un 24-100 % de los casos.

* Neurocombing (nerve combing, nerve brushing o neurdlisis interna): consiste
en la diseccion de los fasciculos de la raiz y muestra una eficacia del 82-86 %
en | afio de seguimiento, con una tasa de recurrencia en 2 afios del 4-10 % e
hipoestesia como principal secuela (16-80 %).

e Otras: rizotomia parcial de la raiz sensitiva, tractotomia trigeminal pontina 'y
neuropraxia trigeminal.

2.2.2. Técnicas ablativas percutdneas

Estas técnicas consisten en la realizacién de una puncién lateralmente a la comi-
sura labial utilizando como referencias el trago y la linea media pupilar. Se reali-
zan bajo radioscopia intraoperatoria, sedacion y monitorizacion, por riesgo de
hipertension arterial. Se utiliza una proyeccién de Waters con rotacion de 30° de
la cabeza. En el &ngulo anterosuperior de la rama ascendente del maxilar inferior
se localiza el foramen oval, y la aguja debe canalizarlo para introducir un electrodo
(termocoagulacion), una sonda para inflar un balén (compresion con bal6n) o una
canula de inyeccion de sustancias (ganglidlisis)®*.

2.2.2.1. Termocoagulacién por radiofrecuencia del ganglio de Gasser

Procedimiento. La termocoagulacién fue desarrollada por Sweet en 1974. Una vez
introducido el electrodo por el foramen oval, se realiza una proyeccion en perfil
(Figura 4). Tras confirmar su correcta localizacion, se procede a la retirada de la
sedacion, esperando un tiempo hasta que el paciente pueda colaborar 6ptima-
mente en un test sensitivo y poder determinar qué fibras trigeminales estimula
la punta activa del electrodo, para posteriormente realizar la termocoagulacién
de las ramas V2 y/o V3, segun el caso, preservando la rama V1, en la que la ter-
mocoagulacion no esté indicada, excepto si se monitoriza intraoperatoriamente
esta rama'3*, El test sensitivo realiza un estimulo a 50 Hz que provoca parestesias
cutaneas en las ramas trigeminales que se desea someter a la termocoagulacion.
Cuando la posicién del electrodo es correcta, se realiza la radiofrecuencia térmica.
Si las parestesias se provocan en un area diferente, se rectifica el electrodo.
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Figura 4. Radioscopia. Canalizacién
del foramen oval con electrodo de
termocoagulacion emplazado en el
ganglio de Gasser.

Cortesia del Dr. Rodriguez, Servicio de
Neurocirugia del Hospital de la Santa
CreuiSant Pau, Barcelona

Eficacia. La eficacia inicial en una revision de 7.483 casos es del 94 % (81-98 %) y
larecurrencia es del 20-37 % en 9 afios de seguimiento.

Seguridad. Las complicaciones descritas incluyen: parestesias (11-93 %). aneste-
sia dolorosa (0,5-25 %), alteracion del reflejo corneal (1-35 %), queratitis (0-20 %),
disestesias (1-24 %), debilidad maseterina (4-65 %), diplopia (0,2-4 %), alteracién
auditiva (0-27 %), lagrimal (20 %) y salivatoria (20 %), y meningitis (0,3 %). La mor-
talidad es del 0-0,2 %.

2.2.2.2. Compresion percutanea con balén del ganglio de Gasser

Inicialmente, Taarnhdf y Shelden la realizaron por craneotomia, pero Mullan y
Lichton la efectuaron por primera vez por via percutanea en 1983; de ahi que se la
denomine técnica de Mullan.

Procedimiento. Se utiliza una aguja de 15 G con una guia interna (set de Cook) bajo
anestesia general, pues no precisa la colaboracion del paciente!“. Se introduce una
sondaconbaldn Fogarty nimero 4y se procede al hinchado del balén con contraste
hasta 0,7-0,75 cc de volumen y 650-950 mm Hg de presion, con lo que se obtiene
una visualizacion radioscopica del balon en forma de pera invertida o de reloj de
arena en el cavum de Meckel (Figura 5). Se mantiene la compresion entre 60-120
segundos y después se deshincha el balon.

Eficacia. La eficacia inicial en una revision de 1.404 procedimientos fue del 96 %
(82-100 %), con una tasa de recurrencia del 32 % en 5 afios.

Seguridad. El hinchado del balén puede comportar bradicardia y crisis de
hipertension arterial con valores que pueden llegar a emergencia hipertensiva.
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Figura 5. Radioscopia. Canalizacion del foramen oval y balon hinchado en el cavum de Meckel.

Cortesia del Dr. Rodriguez, Servicio de Neurocirugia del Hospital de la Santa Creu i Sant Pa,
Barcelona.

Como complicaciones se han descrito hipoestesia trigeminal (4-77 %) y debili-
dad masticatoria (50-66 %). La mortalidad es del 0,02 %. La tasa de anestesia
corneal es la méas baja de todos los procedimientos percutaneos, por lo que es
la técnica de eleccion en la NT de rama V1. Esta técnica es la que menos asocia
anestesia dolorosa, disestesias o dolor neuropatico por desaferentizacion, por
lo que se indica en casos ya tratados con termocoagulacion o presencia de dolor
continuo de tipo Burchiel 2144 (NE-III).

2.2.2.3. Rizotomia percutanea retrogasseriana mediante glicerol (gangliélisis)

Procedimiento. Desarrollada por Hakanson en 1981, consiste en la inyeccion de
0,2-0,5 cc de glicerol anhidro al 99,9 % con una aguja espinal de 20 G a través del
foramen oval, con anestesia local. El glicerol es un agente no neurolitico que pro-
duce un bloqueo prolongado del nervio, disminuyendo la actividad excitatoria de
las fibras nerviosas'“.

Eficacia. Un metaanalisis con mas de 1.300 procedimientos mostré una eficacia
menor a la de la técnica de Mullan y la termocoagulacion. Ademas, el dolor puede
tardar en mejorar 7-19 dias, el fracaso inicial es elevado y la tasa de recurrencia
es mayor. Puede indicarse en la NT refractaria de rama V1 y en bilaterales por
esclerosis maltiple.
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2.2.3. Otras técnicas quirurgicas

En este grupo describiremos las técnicas de neuromodulacion quirdrgica, tanto
periférica como central, y la cirugia estereotaxica.

2.2.3.1. Técnicas de neuromodulacion quirurgica
2.2.3.1.1. Neuromodulacidn periférica
Se incluyen en este apartado las siguientes técnicas:

e Estimulacion de ramas terminales del nervio trigémino. Se aplica en la NT
refractaria de rama terminal (nervio supraorbitario e infraorbitario).

— Procedimiento. Se realiza un bloqueo anestésico de la rama afecta y, si es
eficaz, se procede a su estimulacion. El electrodo subcutaneo se emplazaen
el orificio de salida de la ramay se comprueba su eficacia ante de implantar
el generador*®,

— Eficacia. Es inicialmente del 80-100 %, pero en un 80 % de los casos decae
tras 24 meses.

e Estimulacion del tracto trigeminal:

— Procedimiento. Existen dos abordajes: a) el de Shelden (1967), semejante
a las técnicas percutaneas, que consiste en la introduccion de un electrodo
monopolar cilindrico a través del foramen oval; b) el de Meyerson (1980),
mediante abordaje por craneotomia subtemporal, suturando un pad con dos
electrodos ala duramadre que envuelve el ganglio de Gasser, conectados por
cable a un generador ubicado a nivel subclavicular.

— Eficacia. Una revisién de 233 pacientes muestra una reduccion inicial del
dolor en el 80-92 % de los pacientes, pero decae en torno al 48 % en el segui-
miento. Puede plantearse en la NT refractaria secundaria a esclerosis multi-
ple o en neuropatias trigeminales dolorosas. Consigue una reduccion mayor
del 50 % del dolor en un 45-75 % de los pacientes en estudios que incluyen
unos 100 pacientes con seguimiento de 3-40 meses.

— Seguridad. Se han descrito convulsiones relacionadas con la intensidad de
la estimulacién (12 %) y trastornos cognitivos.

2.2.3.1.2. Neuromodulacién central

Se incluyen en este apartado las siguientes técnicas:
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e Estimulacion cortical motora:

— Procedimiento. Se localiza el area de la mano mediante potenciales evo-
cados somatosensoriales intraoperatorios. Los electrodos se fijan a nivel
epidural o subdural (Figura 6). Tras verificar su correcto emplazamiento y
funcionamiento, se conectan a un generador subclavicular mediante tuneli-
zacion subcutanea del cable*®,

— Eficacia. Tsubokawa la aplic6 para el tratamiento del dolor taldamico en 1990.
La estimulacién mediante electrodos en el cortex motor contralateral se
realiza en la NT refractaria tratada con otras cirugias previas, la neuropatia
trigeminal dolorosay el dolor neuropatico central.

Figura 6. Radiografia de craneo con placa de electrodos en el cértex motor.

Cortesia del Dr. Aibar, Servicio de Neurocirugia del Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona.

e Estimulacion cerebral profunda (ECP). Son pocas las experiencias de ECP en
pacientes con NT refractaria. Son casos de NT refractaria secundaria a escle-
rosis multiple, posherpética o desaferentizacion. En otras ocasiones, se habla
de “NT intratable” sin més informacion*s.

— Procedimiento. La diana es el ndcleo ventroposteromedial del talamo
(Figura 7) o la sustancia gris periventricular/periacueductal, o0 ambos. En
casos de NT refractaria de rama V1, la diana es el hipotalamo posterior,como
enlaCR.

— Eficacia. A pesar de la heterogeneidad de las entidades incluidas, procedi-
mientos, dianas y seguimientos, la eficaciade laECP enlareduccion del dolor
es del 37-75 % en un seguimiento de 1-30 meses en los 70 casos publicados.
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Figura 7. Radiografia de craneo con electrodo implantado en el ndcleo ventroposteromedial
del talamo.

Cortesia del Dr. Aibar, Servicio de Neurocirugia del Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona.

2.2.3.2. Cirugia estereotaxica

Procedimiento. Fue utilizada por primera vez por Lekssell en 1971. Las dosis apli-
cadas de 50-97 G son seguras y se focalizan en los 3 mm proximales de la zona de
entrada de la ZER.

Eficacia. La eficacia se manifiesta entre 2 semanas y 2 meses después, y es
méxima al quinto mes. Una revisién con 65 estudios (6.461 pacientes) tratados
con diferentes modalidades de cirugia estereotaxica informa de la siguiente efi-
caciade las técnicas de cirugia estereotaxica: GammaKnife 53 %; acelerador lineal
49 %y CyberKnife 56 %. La tasa de recurrencia es del 24-32 %. Dos estudios han
informado de que un 30-45 % de los pacientes tratados persistieron sin dolor ni
farmacos durante un seguimiento de 10 afios*. No obstante, dos metaanalisis con
13 estudios (1.353 pacientes) muestran que laDCMV es mas eficaz a corto y a largo
plazo (96 %) que la cirugia estereotaxica (71 %). Asimismo, la DCMV presenta
menos complicaciones y tasa de recurrencia, y es mas barata.

Seguridad. El efecto adverso mas frecuente es la hipoestesia trigeminal (10-42 %).

Otros son disestesia, parestesias, sequedad ocular, dolor por desaferentizaciony
queratitis.
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2.3. Algoritmo quirurgico en la neuralgia del trigémino refractaria

Las tasas de eficacia en el control inmediato del dolor estan ajustadas entre
todas las técnicas quirargicas (90-95 %), pero la que consigue mayor control
del dolor a largo plazo es la DCMV, pues la eficacia de las técnicas ablativas per-
cutaneas sostenida se reduce un 50 % a los 5 afios en general. Por ello, a pesar
de ser mas cruenta, se debe plantear la DCMV como primera opcion quirargica
en la mayoria de los pacientes con NT refractaria clasica. La figura 8 plantea el
algoritmo de decisidn quirargica en la NT refractaria clasica propuesto por el
GECSEN™ (NE-I). Otras técnicas (neuromodulacion, cirugia estereotaxica) se
deben plantear en pacientes con NT refractaria no clasica o con NT refractaria
clasicay contraindicacion parala DCMV.

Paciente operable

No Si
J l
Neuralgia del trigémino de rama V1 No conflicto o Conflicto
Neuralgia del trigémino Burchiel tipo 2 conflictogrado1 grado2o03en
Mayores de 80 afios enRMFIESTA RMFIESTA

Mal estado general l—‘—l

Grave deterioro cognitivo
Trastorno psiquiatrico grave ’> 6o afios ‘ ’ <60 afios ‘
Trastorno grave del lenguaje
Cirugia de la neuralgia del trigéemino previa

|
| |

Si No
[Técnica de Mullan] [Termocoagulacién] [Descompresién microvascular]

Figura 8. Algoritmo de decisién quirlrgica en la neuralgia del trigémino refractaria
clasica propuesto por el Grupo de Estudio de Cefaleas de la Sociedad Espafiola de
Neurologia (GECSEN).
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3. CIRUGIA DE LA CEFALEA EN RACIMOS CRONICA REFRACTARIA
3.1. Criterios quirurgicos

El tratamiento de un paciente con CR cronica refractaria es un desafio complejo
para cualquier clinico por su devastador impacto en los pacientes. La European
Headache Federation (EHF) define la CR cronica refractaria como aquella en la
que no hay respuesta a tres farmacos preventivos de eficacia constatada y per-
sisten al menos tres ataques semanales con impacto en la calidad de vida a pesar
de un tratamiento sintomatico 6ptimo. Recientemente, un estudio espafiol ha
demostrado que aproximadamente dos tercios de los pacientes con CR cronica
presentan criterios de CR crénica refractaria.

3.2. Técnicas quirurgicas
3.2.1. Neuromodulacion de los nervios occipitales

La neuromodulacién o estimulacién de los nervios occipitales inhibe las fibras C y
A delta en el complejo trigémino-cervical. También se ha demostrado su accion a
nivel central mediante estudios de PET-FDG que muestran que consigue la norma-
lizacién de areas corticales hipermetabolicas del procesamiento del dolor en laCR
crénicarefractaria®.

Procedimiento. El procedimiento de implantacion es minimamente invasivo, rapido
y seguro cuando se realiza por personal experimentado. Habitualmente se realiza
en dos fases®;

e Fase de prueba (15-30 dias). Con el paciente sedado en decubito prono, se
implantan dos electrodos de ocho contactos cada uno guiados por escopia 0
ultrasonidos. Si esta fase es efectiva (> 50 % disminucién del dolor), se pasa a
la siguiente (Figura 9).

« Fase definitiva. Con sedacién o anestesia general se implantan los electrodos y
el generador definitivo, preferiblemente a nivel infraclavicular (se evitan reco-
rridos largos del cable por sus mayores complicaciones) o abdominal, aunque
también pueden ubicarse a nivel gliteo. Ya en la habitacion, se procede a la progra-
macion de la estimulacion de los nervios occipitales y a la educacion del paciente
para que regule los distintos programas de neuromodulacién segun sus necesida-
des mediante un mando inalambrico. Los estimuladores permiten que el paciente
se autogestione el ancho de pulso, frecuencia, amplitud y polaridad (Figura 10).
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15. CIRUGIA DE LAS CEFALEAS Y NEURALGIAS CRANEOFACIALES REFRACTARIAS

Figura 9. Neuromodulacion de los nervios occipitales.

Paciente sedado o anestesiado en decubito prono. Abordaje medial con implante bilateral
guiado por escopia. Se curva la aguja ligeramente y se debe evitar traspasar la piel de la
region mastoidea.

Cortesia del Dr. Paz, Servicio de Neurocirugia del Hospital Universitario La Paz, Madrid.

¥

(]
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Depende del 40-130hz 180-450 Continua/
paciente intermitente

Figura 10. Estimulador para neuromodulacién de los nervios occipitales.

Izquierda: electrodos, generador y mando inaldmbrico. Derecha: pardmetros de ajuste
de estimulador.

Eficacia. En un ensayo clinico doble ciego de 150 pacientes con CR cronica refrac-
taria, se ha constatado una reduccion significativa de la frecuencia e intensidad
de los ataques en los dos grupos estudiados, uno sometido a estimulacion al 30 %
y otro al 100 %. Se considerd placebo el grupo del 30 %, dado que no podia haber
un grupo ciego por la parestesia inherente a su uso’. La extension de este ensayo,
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con un seguimiento de hasta 8 afios, confirma la eficacia y seguridad de esta téc-
nica a largo plazo. Ademas, en diversas series abiertas han sido incluidos mas de
500 pacientes'®, Una revision sistematica con metaanalisis estima la tasa de res-
puesta de este procedimiento en un 57 %’. Otra revision estima tasas del 35-90 %,
aungue insiste en que la diferencia podria radicar en la falta de homogeneidad en
la técnica quirdrgica® Un reciente estudio ha mostrado como predictores de mala
respuesta un debut precoz, el tabaquismo y una marcada estacionalidad®.

Seguridad. Esta condicionada por la experiencia del equipo quirdrgico. Las tasas
de efectos adversos son del 10-60 %, pero de caracter leve®®, El registro MAUDE,
que incluye 11.000 dispositivos implantados durante 10 afios, informa de un 11 %
de complicaciones, ninguna de ellas grave. Suelen relacionarse con el hardware
(migracion del electrodo, bateria, etc.), infecciones y eventos relacionados con la
estimulacion como disestesias o parestesias. Un 66-100 % de los pacientes reco-
mendarian este sistemaa otro paciente®. Las guias europeas reconocen su eficacia
moderada, pero no recomiendan suimplantacion por su perfil de efectos adversos
frecuentes. No obstante, recomiendan discutir con el paciente suimplantacion, por
su caracter menos invasivo respecto a la ECPY.

3.2.2. Estimulacion cerebral profunda

Procedimiento. Consiste en la implantaciéon de uno o dos electrodos en el hipo-
talamo, conectados mediante cableado a un generador insertado en el area
paraumbilical o infraclavicular®. No obstante, se han propuesto distintas dianas de
estimulacion, todas ellas con buenos resultados: el hipotalamo posterior, el area
tegmental ventral y el fasciculo mamilotalamico®.

Técnica quirdrgica®. Se inicia mediante la colocaciéon de un marco de estereotaxia
y, posteriormente, se realiza una tomografia computarizada (TC) craneal, donde
se ubican marcas de estereotaxia que localizan el hipotalamo (Figura 11). A conti-
nuacion, se fusionan las imagenes obtenidas mediante la TC craneal con las de la
RM cerebral realizada previamente en el neuronavegador, obteniendo asi el mejor
punto de abordaje y trayecto para dirigir el electrodo a la diana seleccionada, lo
que se hace a través de un orificio frontal de trepanacién, y se tuneliza subcuté-
neamente el cableado desde el orificio de trepanacién hasta el area paraumbilical
o infraclavicular (Figura 11), donde se coloca el generador. Posteriormente, en la
consulta hay que ajustar los parametros de estimulacién de manera gradual (p. €j.,
0,2 mA/mes) segun la respuesta y tolerancia del paciente, pudiéndose conside-
rarse una amplitud terapéutica a partir de 1 mAy sin exceder los 3 mA.
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15. CIRUGIA DE LAS CEFALEAS Y NEURALGIAS CRANEOFACIALES REFRACTARIAS

Figura 11. Estimulacion cerebral profunda.

A. Programacion de la diana. B. Tomografia computarizada con neuronavegador y con la
dianayaimplantada (C). D. “Bolsillo” infraclavicular con generador. E. Cicatriz de trépano.
F. Programacién en consulta.

Cortesiadel Dr. Paz, Servicio de Neurocirugia del Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Eficacia. Solo existe un antiguo ensayo clinico aleatorizado, con resultados nega-
tivos por su mal disefio, que mostro una eficacia del 60 % en fase abierta a largo
plazo’. Ademas, existen varios estudios observacionales con mas de 100 pacientes
en total, algunos con respuestas de hasta el 100 %'. La eficacia del procedimiento
esde un70-77 % de respondedores segln tres metaanalisis, dos de ellos recientes
con revision sistemética.

Seguridad®’. Entre las complicaciones reflejadas en laliteratura estan lamigracién
del electrodo (7 %), infecciones con necesidad de reintervencion (4 %), déficits
neuroldgicos (3 %), ataques de CR contralaterales (2 %) y una hemorragia cerebral
(0,9 %). Existe un caso descrito de muerte en 2005 (hemorragia aneurismatica con
crisis hipertensiva que ademas recibi6é ergotamina, con electrodos posicionados
adecuadamente) y otro paciente con una hemorragia asintomatica que fallecio por
complicaciones respiratorias’. Entre las complicaciones menores figuran infeccién
local (2 %) y hemorragia asintomética (0,9 %). Entre las complicaciones transito-
rias solucionables modulando parametros de estimulacion se encuentran diplopia,
mareo, cambios en el apetito y en la esfera sexual (6 %0).
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3.2.3. Estrategias quirtrgicas sobre el ganglio esfenopalatino

El ganglio esfenopalatino es un conjunto de células parasimpaticas sin funcion
sensitiva, con maltiples conexiones con los nervios trigémino y facial. Esta impli-
cado en la fisiopatologia de la CR, principalmente en la induccion de los sintomas
trigémino-autonémicos.

3.2.3.1. Radiofrecuencia del ganglio esfenopalatino ipsilateral al dolor

Procedimiento. Descrita por Salar et al. en 1987, esta técnica se realiza con el
paciente en decubito supino bajo sedacién y escopia. Se inserta la aguja de radio-
frecuencia en la fosa pterigomaxilar! y se despierta al paciente para estimular y
confirmar la ubicacion adecuada. La radiofrecuencia del ganglio esfenopalatino
puede ser ablativa (térmica) o pulsada, y no existe consenso sobre lamejor opciont,
En la radiofrecuencia pulsada no hay un protocolo consensuado, aunque general-
mente se realizan tres lesiones de 2 minutos a 45 voltios (Figura 12). Para la radio-
frecuencia ablativa se realizan dos o tres lesiones entre 60 y 90 segundos a 80 °C.
Se puede afiadir un bloqueo con anestésico/corticoide y toxina botulinica.

Figura 12. Radiofrecuencia ablativa.

Cortesiadel Dr. Aibar, Servicio de Neurocirugia del Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona.
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Eficacia. Existen solo series abiertas observacionales, con tasas de respuesta del
64-95 % y seguimientos prolongados, que muestran mayor eficacia en formas de
CR episodicas®. La técnica se puede repetir en caso de pérdida de efectividad.

Seguridad. En el 35 % de los pacientes se ha descrito empeoramiento
transitorio de la CR, hematoma en el punto de inyeccion y parestesias faciales
autolimitadas™.

3.2.3.2. Estimulacion del ganglio esfenopalatino ipsilateral al dolor

Procedimiento. El microestimulador implantable del ganglio esfenopalatino esta
individualmente disefiado para implantarse en la fosa pterigopalatina mediante
una incisién transgingival (cirugia minimamente invasiva de menos de 2 horas de
quiréfano). Se comunica con un mando a distancia inalambrico y se alimenta por
induccidn, no precisando bateria ni cableado. Este mando se aproxima a la meji-
lla 'y los parametros de estimulacién se ajustan de forma personalizada'. En el
momento de la redaccion de este manual, este dispositivo no esta disponible por-
que laempresa que lo comercializaba desaparecié®.

Eficacia. Dos ensayos aleatorizados controlados con placebo estudiaron su
efecto como tratamiento del ataque, uno con 28 pacientes y otro con 938 mos-
trando tasas de reduccién del dolor a los 15 minutos del 62 % y 67 % (34 % con
resolucién completa), respectivamente, datos comparables al sumatriptan sub-
cutaneo. La eficacia como tratamiento del ataque se mantiene durante 24 meses
en el 45 % de los pacientes. Sorprendentemente, en uno de los dos ensayos se
observo una reduccion del nimero de ataques y de su intensidad en el 68 % de
los pacientes tras 12 meses de fase abierta, y se prolongé a 24 meses en el 33 %
de los pacientes. Es decir, eficacia preventiva. No obstante, el segundo ensayo no
observo esta eficacia preventiva®®,

Seguridad. EI 15 % de los problemas se relacionan con el dispositivo (revision del
estimulador, explantacion), un 81 % parestesias transitorias maxilares y un 6 %
infecciones’.

3.3. Algoritmo quirurgico

Por su rapidez y caracter poco invasivo puede plantearse la radiofrecuencia del

ganglio esfenopalatino como primera opcion ante la indisponibilidad actual del
estimulador del ganglio esfenopalatino. Debido a su ineficacia, se deben consen-
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Norespuesta
a tratamiento médico Cefaleaen
racimos cronica
refractaria
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Figura 13. Algoritmo propuesto para el tratamiento quirdrgico de la cefalea en racimos.

*Si hay disponibilidad (dispositivo no financiado por el Sistema Nacional de Salud). **No disponible
actualmente.

suar con el paciente las opciones, planteandose la estimulacion de los nervios occi-
pitales como siguiente estrategia, por ser mas segura que la ECP, a pesar de que la
ECP es mas eficaz y aunque los efectos adversos como la migracién del electrodo,
deplecion de la bateria e infecciones son frecuentes en la estimulacion de los ner-
vios occipitales'. Este algoritmo es aplicable a otras cefaleas trigémino-autono-
micas (SUNCT, hemicraneas), aunque hay pocos reportes (Figura 13).

4. CIRUGIA DE LA HIPERTENSION INTRACRANEAL IDIOPATICA REFRACTARIA
4.1. Criterios quirurgicos

Eltratamiento de laHll se basaenlapérdidade pesoy el manejo farmacoldgico con
el objetivodealiviar los sintomasy preservar la funcion visual. No obstante, los far-
macos pueden tener poca eficacia, ser mal tolerados e incluso resultar insuficien-
tes para casos con desarrollo rapido' Hasta un 3 % de los casos son fulminantes®,
El tratamiento quirtrgico debe considerarse en casos de Hll con sintomas visuales
progresivos (papiledema de alto grado, agudeza visual central menor de 20/50 en
el momento del diagndstico y déficit campimétrico significativo) o cefalea grave
refractaria a un tratamiento farmacolégico 6ptimo®,
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No existe hasta el momento ninguna guia que establezca las indicaciones quirdr-
gicas basandose en la evidencia, si bien cabe destacar que el GECSEN elaboré
en 2023 un Documento de Consenso sobre el diagndstico y tratamiento de los
trastornos de la presion intracraneal en el que ya se asignaron niveles de eviden-
ciay grados de recomendacién'. Por tanto, la eleccion del tratamiento depende
de la disponibilidad y experiencia de cada centro hospitalario. Una revision sis-
tematica de estudios observaciones publicada en 2017 y ampliada en 2020, que
incluyo un total de 825 pacientes, compard las principales intervenciones qui-
rdrgicas®™'® con respecto a la mejoria en el papiledema, la cefalea y la afectacién
visual, asi como sus complicaciones. Estas son la fenestracién de la vaina del
nervio optico, las derivaciones de LCR y el stenting de senos venosos. La cirugia
bariatrica esta indicada en pacientes con obesidad grave, pero su descripcion
excede el contenido de este capitulo.

4.2. Técnicas quirurgicas
4.2.1. Fenestracion de la vaina del nervio dptico

Procedimiento. Consiste en realizar incisiones en la vaina del nervio para generar
hendiduras por las que el LCR que rodea al nervio pueda drenar a la cavidad orbita-
riay reducir asi la presién. Puede realizarse por varios abordajes: transconjuntival,
(medial o lateral, por ranura palpebral superomedial), transcraneal y transnasal®".
Se considera la intervencion de eleccién en pacientes con HIl refractaria con pér-
dida visual importante y cefalea minima'®, en mujeres embarazadas y casos de Hll
fulminante en los que no tiene se acceso rapido a una derivacion#,

Eficacia. Se describe mejoria enlos campos visuales en un 64 %, de agudeza visual
enun 67 %y del papiledema en un 95 %, mientras que la cefalea mejora solo en un
41 %. La tasa de fallos es de un 16 % (pacientes que tras mejorar precisan poste-
riormente otra intervencion suplementaria, bien derivacion o stenting).

Seguridad. La tasa de complicaciones es del 26 %, la mayoria son diplopia transi-
toria, con un 2 % de complicaciones graves: absceso conjuntival, neuropatia 6ptica
traumaticay sindrome de apex orbitario?®.

4.2.2. Valvulas y derivaciones peritoneales

Es lamodalidad quirtrgica de primera eleccion en el 89 % de los casos'®. Hay dos
técnicas:
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Derivacion lumboperitoneal (DLP). Permite regular el flujo del LCR estable-
ciendo una conexién entre el saco tecal y la cavidad peritoneal. Se realiza bajo
anestesia general. El dispositivo consta de tres componentes: catéter lumbar
con entrada al saco tecal a nivel lumbar L2-L3, valvula programable en el tejido
celular subcutaneo de la region infracostal y catéter peritoneal que se tuneliza
através del tejido celular subcutaneo con entrada paraumbilical.

Derivacién ventriculoperitoneal (DVP). Se realiza con el paciente en decu-
bito supino bajo anestesia general y con la cabeza lateralizada a la izquierda.
Se practica una incision en C frontal derecha y se trepana sobre el punto de
Kocher derecho (Figura 14). Se realiza un minilaparotomia paraumbilical dere-
cha hasta visualizar el peritoneo, que se deja referenciado con punto en bolsa

N

Figura 14. Derivacién ventriculoperitoneal.

Iméagenes intraoperatorias y radiografias finales de una paciente con hipertension intracraneal
idiopatica.

Imdgenes cedidas por el Servicio de Neurologia y Neurocirugia del Hospital General
Universitario Dr. Balmis, Alicante.
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de tabaco, y se tuneliza el trayecto valvular, precisando de unaincisién de des-
carga a nivel retroauricular derecho. Se coloca el sistema valvular ubicando la
valvula a nivel retroauricular y se introduce el catéter ventricular. Se realiza
la conexidn al reservorio conectado en linea al sistema valvular. Se aprecia la
salida de LCR a nivel distal y se introduce el catéter distal intraperitoneal.

La eficacia y la seguridad son comparables para ambas técnicas, con algunas
diferencias:

« Eficacia. En ambas técnicas se han comunicado mejorias de la agudeza visual
en el 55 %y de los campos visuales en el 66 %. Con respecto al papiledema, la
mejoria es del 78 %, y la de la cefalea, de un 78 %*. Por otra parte, ambas técni-
cas presentan una alta tasa de revisiones por obstruccion de la valvula (43 %),
pero la tasa de revision por paciente es mucho mayor en la DLP que en la DVP
(4 % vs.1%)".

e Seguridad. Latasade complicaciones es del 9 % e incluyen infeccion del shunt,
herniacion amigdalar, fuga de LCR y hemorragia cerebral por hiperdrenaje de
LCR, y desarrollo de hipotension intracraneal secundaria®®,

La DVP se consideraba un procedimiento técnicamente mas complicado comparado
con la DLP, dada la dificultad de canulacién de unos ventriculos laterales de tamafio
normal o incluso mas pequefios. En los Ultimos afios el uso de imagenes para neuro-
navegacion y estereotaxia mediante RM ha facilitado los procedimientos® e igua-
lado las diferencias de costes. Por ello, aunque dependera de cada centro, en general
se prefiere la DVP sobre la DLP, por su mejor tolerabilidad y perfil de complicaciones.

4.2.3. Stenting de senos venosos transversos

Pese a la incertidumbre acerca del papel de la estenosis de senos durales trans-
versos en la fisiopatologia de la Hll, el stenting ha ido ganando terreno en el trata-
miento de la Hll refractaria al tratamiento médico®,

Procedimiento. Consiste en la realizacion de una angiografia venosa con mano-
metria y medicion del gradiente de presion a través del segmento estenotico bajo
anestesia general (Figura 15). El acceso venoso puede ser femoral o a través de
la vena yugular interna, y se administra heparina durante el procedimiento. Si la
diferencia de presiones preestenosis y posestenosis es mayor de 8 mm Hg', se
implanta el stent. Puede requerir angioplastia con baldn pre y/o posimplante del
stent. El paciente ha de estar previamente tratado (al menos 5 dias) con doble
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Figura 15. Stenting de senos venosos transversos: angiografia venosa.

Ay B. Antes de laimplantacion del stent. Cy D. Tras laimplantacion del stent.

antiagregacion plaquetaria (acido acetilsalicilico 100 mg més clopidogrel 75 mg), y
esta se tiene que mantener durante 6 meses, seguida de antiagregacion con acido
acetilsalicilico 100 mg a largo plazo.

Eficacia. Se ha informado de mejoria en la agudeza visual en el 65 % y de los cam-
pos visuales en un 75 %, asi como una mejoria de la cefalea en el 77 % y del papi-
ledema en un 98 %. Sin embargo, estos resultados estan sujetos a un sesgo de
seleccién y no existen datos a largo plazo. La tasa de fallos que precisan re-sten-
ting o intervencion suplementaria a los 12 meses es de un 13 %°°.

Seguridad. La tasa de complicaciones se establece en un 9 %, la mayoria benig-
nasy transitorias. La mas frecuente es la cefalea frontal o retroocular ipsilateral
a la localizacion del stent, probablemente por distension dural, que se resuelve
en horas o incluso semanas. Otras complicaciones poco frecuentes son pérdida
auditiva transitoria e inestabilidad, sangrado retroperitoneal, hematoma cervical
y fistula dural intracraneal. La tasa de complicaciones graves es de un 2 %% e
incluyen trombosis del stent (1 %), migracion del stent, hematoma subdural, hema-
toma intracraneal (1 %) y un caso de muerte por hematoma cerebeloso bilateral
con hidrocefalia obstructiva.

4.3. Algoritmo quirurgico

Es dificil establecer recomendaciones, pues ninguno de los tratamientos qui-
rdrgicos ha demostrado evidencias robustas de superioridad respecto al resto.

-568 -



15. CIRUGIA DE LAS CEFALEAS Y NEURALGIAS CRANEOFACIALES REFRACTARIAS

Sin embargo, segun la presentacion clinica, una intervencion puede estar inicial-
mente mas justificada que las otras. Una aproximacion terapéutica podria ser la
que se muestra en la figura 16.

Las tres técnicas no son excluyentes entre si, de forma que, si una de ellas no es
eficaz o hay un fallo tardio, puede recurrirse a otra. En general, la derivacion de LCR
(preferiblemente DVP) es la mas usada, pues proporciona una mejoria rapida de la
cefaleay los defectos visuales, pero tiene una alta tasa de fallos y complicaciones.
La fenestracion de nervio dptico es muy efectiva para detener el deterioro visual,
pero apenas mejora la cefalea. Actualmente, el stenting de seno venoso presenta
los mejores resultados con respecto a la mejoria de todos los sintomas, baja tasa
de complicaciones y menor tasa de fallos que las derivaciones, pero solo esté indi-
cado si se demuestra la estenosis'®.

Hipertension intracraneal idiopatica

refractaria a tratamiento médicoy/o
con deterioro visual rapido

"

Pacientes con cefaleay Pacientes con cefaleay Pacientes con deterioro
deterioro visual o cefalea deterioro visual + evidencia visual rapidamente
como principal sintoma de estenosis de seno progresivoy cefalea leve
transverso con gradiente Mujeres embarazadas
de presion demostrado con deterioro visual
Derivacion Stenting Fenestracién de la
deLCR de seno venoso vaina del nervio éptico

Figura 16. Sugerencia de algoritmo terapéutico para la hipertension intracraneal
idiopatica refractaria.

LCR: liquido cefalorraquideo.

-569-



5. CIRUGIA DE LA HIPOTENSION INTRACRANEAL ESPONTANEA
REFRACTARIA

5.1. Criterios quirdrgicos

La HIE se produce por fugas de LCR clasificadas en los siguientes tipos: desgarros
durales ventrales, fugas laterales (generalmente en la axila de las raices nerviosas),
diverticulos meningeos, fistulas LCR-vena e indeterminados. El tratamiento inicial
es conservador y consiste en la realizacién de parches hematicos autélogos ciegos
o dirigidos si se localiza la fuga, que consiguen resolver mas del 50 % de los casos.
No obstante, este tratamiento no resuelve las fistulas LCR-vena ni logra reparar
todas las fugas. En caso de fallo de tres parches hematicos autélogos, al menos
uno de ellos dirigido, hay que plantear intervenciones especificas mediante técni-
cas endovasculares o reparacion quirdrgica't,

5.2. Técnicas quirurgicas
5.2.1. Tratamiento endovascular

Las técnicas avanzadas de imagen mediante mielografia combinada con mielo-TC
dinamica han permitido aumentar la deteccion de fistulas LCR-vena (Figura 17).

Figura 17. Fistula de liquido cefalorraquideo-vena de localizacién T6.

Cortesiadel Dr. Gallego, Seccidn de Neurorradiologia del Hospital General Universitario
Dr. Balmis, Alicante.
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15. CIRUGIA DE LAS CEFALEAS Y NEURALGIAS CRANEOFACIALES REFRACTARIAS

El tratamiento endovascular se realiza a través de la vena yugular hasta catete-
rizar lavenaacigosy alcanzar lavena paraespinal, en laque drenala fistulade LCR,
y se la emboliza con un adhesivo para provocar su cierre (Figura 18). Suele estar
anivel toracico®.

Figura 18. Embolizacién endovascular de la vena paraespinal a nivel de T6.

Cortesia del Dr. Gallego, Seccién de Neurorradiologia del Hospital General Universitario
Dr. Balmis, Alicante.

5.2.2. Tratamiento quirurgico

En los casos en que la oclusion de la fistula no es eficaz, puede cerrarse de forma
microquirdrgica mediante ligadura o electrocoagulacion (Figura 19).

Figura 19. Arriba: vena paraespinal
ingurgitada. Abajo: vena termocoagulada.

Cortesia del Dr. Nieto, Servicio de

Neurocirugia del Hospital General
Universitario Dr. Balmis, Alicante.
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Una revision reciente concluye que, cuanto mas corto es el periodo de realiza-
cidn, mejor es el prondstico, por lo que recomiendan que no se demore més alla de
12 semanas en caso de fallo de los parches hematicos autdlogos®. La tabla Il
recoge los principales procedimientos quirlrgicos que requieren monitorizacién
intraoperatoria*.

Tabla . Principales procedimientos quirdrgicos

gue requieren monitorizacion intraoperatoria’®

« Reparacion directa del desgarro de la duramadre (cierre mediante sutura)

« Duroplastia (parche de sustituto dural biol6gico o sintético, o de musculo, para
reforzamiento del cierre, 0 si los bordes de este no pueden ser afrontados)

« Alternativa a la duroplastia: adhesivo de fibrina

» Reseccion de osteofitos causales en roturas anteriores

e Ligadura quirdrgica de fistulas LCR-venosas

« Alternativa en fistulas LCR-venosas: adhesivo de fibrina

e Ligadura quirargica o clipaje de diverticulos meningeos o, mas raro, quistes

e Cirugia de reduccion de la duramadre

LCR: liquido cefalorraquideo.

Con las técnicas microquirdrgicas actuales, tanto los desgarros ventrales como
los laterales (p. €j., en el seno de diverticulos) y las fistulas LCR-vena (general-
mente también laterales), se pueden tratar con minima invasion mediante
abordaje dorsal a través de hemilaminectomia o fenestracion interlaminar. Los
desgarros de la duramadre ventral requieren abordaje transdural y separacion de
los ligamentos denticulados.
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ANEXO

ANEXO |

Blogueos anestésicos. Infiltracion con
onabotulinumtoxinA

A. Lépez Bravo, J. Casas Limony A. Jaimes

1. BLOQUEOS ANESTESICOS

Los bloqueos anestésicos de nervios pericraneales constituyen un procedimiento
habitual para el tratamiento de pacientes con cefalea y dolor craneofacial. Pro-
porcionan un alivio rapido del dolor que, por lo general, dura mas que su efecto
anestésico, incluso semanas o meses. Los anestésicos locales inhiben de forma
reversible la descarga nociceptiva y la hiperexcitabilidad en neuronas de primer
orden mediante el bloqueo de los canales de sodio dependientes de voltaje, redu-
ciendo la sensibilidad periférica'2 A su vez, la convergencia anatémica y funcional
entre los aferentes trigeminales y cervicales en el denominado complejo trige-
mino-cervical respalda la hipotesis sobre la modulacion central del dolor de los
bloqueos anestésicos? (Figura 1).

Complejo trigémino-cervical

Figura 1. Convergencia anatomica y funcional de fibras cervicales y trigeminales en

el complejo trigémino-cervical. Al bloquear la llegada de impulsos nociceptivos por los
primeros nervios cervicales, el bloqueo anestésico de los nervios occipitales puede actuar
sobre este complejo inhibiendo también la transmision de las aferencias trigeminales.
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1.1. Farmacos empleados en los bloqueos

Los bloqueos de nervios pericraneales se suelen llevar a cabo mediante la inyec-
cion de una solucién anestésica. Se utilizan anestésicos que contienen un grupo
amida (aminoamidas): lidocaina, mepivacaina, bupivacaina, prilocaina y ropiva-
caina. En el embarazo, la lidocaina se considera de clase teratogénica B, siendo
por tanto de eleccién*® (NE-1V). La adicién de corticoides se emplea principal-
mente en pacientes con cefalea en racimos y cefalea cervicogénica. Puede plan-
tearse en aquellas cefaleas que no han respondido a la infiltracion con anestésico,
teniendo especial precaucion en pacientes con diabetes o glaucoma, debido a los
posibles eventos adversos locales y sistémicos’ (NE-1V). Los mas empleados son:
triamcinolona (10-20 mg), betametasona (2-6 mg), dexametasona (4 mg) y metil-
prednisolona (20-160 mg). Su administracién debe evitarse en los bloqueos de
ramas trigeminales por el riesgo de trastornos tréficos locales® (NE-IV). El riesgo
de complicaciones cutaneas depende de la cantidad y solubilidad del corticoide
inyectado, siendo los agentes de alta solubilidad (metilprednisolona y betameta-
sona) los agentes de eleccion para las inyecciones superficiales en tejidos blan-
dos, por sumenor potencial atrofogénico® En la tabla | se detallan los principales
farmacos empleados habitualmente.

1.2. Bloqueos de nervios occipitales (mayor, menor y tercero)

El bloqueo mas utilizado en la practica clinica y que cuenta con mayor evidencia es
el del nervio occipital mayor (NOM). Como se ha comentado anteriormente, el blo-
gueo de los nervios occipitales reduce la entrada de impulsos nociceptivos hacia
el nicleo caudal del trigémino y modula las aferencias dolorosas en el complejo
trigémino-cervical® (NE-III).

1.2.1. Indicaciones

Enlatabla |l se detallan las indicaciones del bloqueo del NOM en cefaleas y neural-
gias, junto con sus niveles de evidencia y grados de recomendacion.

El bloqueo del NOM ha demostrado ser eficaz en el tratamiento agudo del ata-
que de migrafia, produciendo un alivio inmediato en la intensidad del dolor y otros
sintomas asociados!®. Un estudio aleatorizado, controlado con placebo, ha evi-
denciado una eficacia similar a la administracion intravenosa de dexketoprofenoy
metoclopramida, y superior a la de placebo en los episodios de migrafia en urgen-
cias®? (NE-I). También podria ser Gtil en aquellos pacientes que no han mejorado tras
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Tabla I. Anestésicos y corticoides utilizados en los bloqueos

de nervios pericraneales

Anestésicos locales

Farmaco Concentracion Latencia del Duracion del
efecto anestésico | efecto anestésico
(min) (h)
Prilocaina 0,5-3% (5-30 mg/ml) 2 1-3
Lidocaina 0,5-2 % (5-20 mg/ml) 3 1-2
Mepivacaina 0,5-2 % (5-20 mg/ml) 4 2-3
Ropivacaina 0,5-1% (5-10 mg/ml) 4 4-6
Bupivacaina 0,25-0,5% (2,5-5mg/ml) 5 6-8
Corticoides
Farmaco Equivalencia Vida media Vida media
con triamcinolona plasmatica (min) bioldgica (h)
1 mg (mg)
Triamcinolona 1,0 300 12-36 (intermedia)
Metilprednisolona 1,0 180 12-36 (intermedia)
Betametasona 0,15 100-300 36-72 (larga)
Dexametasona 0,19 100-300 36-72 (larga)

Adaptada de Belvis et al.°y Blumenfeld et al.*

la administracion de metoclopramida intravenosa'®. Puede, ademas, ser efectivo
en pacientes con auras prolongadas o persistentes'*!" (NE-IV,; GR-GECSEN).

Varios ensayos clinicos aleatorizados y controlados con placebo han demostrado su
eficacia en la prevencion de la migrafia cronica (GR-A)®% (NE-I). Asimismo, podria
ser (til como tratamiento de transicién cubriendo el periodo de latencia de otras
terapias preventivas o como tratamiento de rescate en mujeres embarazadas.

Algunos trabajos han mostrado su eficacia en la prevencion de la migrafia episo-
dica (NE-I1l, GR-C)#+26-28,
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Tabla Il. Indicaciones del bloqueo anestésico del nervio occipital mayor

Indicacion Nivel de Grado de
evidencia | recomendacion

Migrafia Tratamiento sintomatico [ A
Prevencion de migrafia 0 C
episodica
Prevencion de migrafia | A
cronica

Cefalea en racimos Prevencion a corto | A
plazo

Otras cefaleas v GECSEN

trigémino-autonémicas

Neuralgia del occipital* v GECSEN

Cefalea cervicogénica* | A

Cefalea pospuncion Il B

dural

Cefalea por uso excesivo 0 C

de medicacion

Cefalea postraumatica \Y GECSEN

*Segln la CIC-3, la respuesta, al menos temporal, al bloqueo del nervio occipital mayor es un criterio
diagnostico en la neuralgia occipital y un criterio diagndstico de apoyo en la cefalea cervicogénica.

CIC-3: Clasificacion Internacional de las Cefaleas, 32 edicion; GECSEN: recomendacion del Grupo de
Estudio de Cefaleas de la Sociedad Espafiola de Neurologia para estudios con nivel de evidencia IV.

La evidencia en la cefalea en racimos episddica y crénica se respalda en tres
ensayos clinicos aleatorizados controlados con placebo?-® (NE-I) y un metaa-
nalisis® (NE-I). En este sentido, puede ser Util como terapia de transicion redu-
ciendo la frecuencia de los ataques en pacientes con cefalea en racimos episddica
(GR-A). Su evidencia en otras cefaleas trigémino-autonémicas se limita a series
cortasy casos clinicos (GR-GECSEN). Se han registrado respuestas parciales a blo-
queos del NOM en la hemicranea continua® (NE-1V), la hemicranea paroxistica®
(NE-1V) y el SUNCT? (NE-IV).
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La resolucion del dolor después del blogueo de una estructura cervical o de su
inervacion es un criterio de apoyo para el diagndstico de cefalea cervicogénica®
(NE-1V). Su evidencia en esta entidad se sustenta en un ensayo clinico, doble ciego,
aleatorizado y controlado con placebo® (NE-I; GR-A). En un estudio abierto se obtu-
vieron periodos de remision de al menos 6 meses de duracion, con bloqueos anes-
tésicos Unicos o repetidos® (NE-IV). La eficacia del bloqueo del NOM en la cefalea
cervicogénica podria ser comparable a la que se logra bloqueando directamente los
nervios C2-C3* (NE-IIl), aunque la técnica de bloqueo suboccipital guiado mediante
fluoroscopia ha mostrado un mayor duracion en el alivio del dolor*® (NE-I1).

El blogueo de los nervios occipitales puede ser efectivo en la cefalea tras puncion
dural (GR-B). En un metaanalisis* (NE-11) que evaluo siete ensayos clinicos, cuatro
de ellos aleatorizados, se observo una reduccion en la intensidad del dolor a las 12
y 24 horas con respecto al tratamiento convencional.

Los bloqueos del NOM se han propuesto como terapia en la cefalea por uso excesivo
de medicacion (GR-C). En un estudio comparativo se comprob6 que el tratamiento
adyuvante con esta técnica reducia la intensidad, frecuencia y uso de triptanes*
(NE-II). Un ensayo clinico controlado, aleatorizado, paralelo y abierto ha evaluado
la eficacia del bloqueo del NOM con lidocainay triamcinolona en la deshabituacién
en 54 pacientes con cefalea por uso excesivo de medicacion, observandose una
reduccion en la intensidad, frecuenciay duracién del dolor*® (NE-II).

Finalmente, se han publicado series cortas o casos aislados en otras cefaleas pri-
marias y secundarias. Algunos ejemplos son la cefalea postraumatica*“* (NE-IV), la
cefalea atribuida a hipotensidn intracraneal espontanea®® (NE-I1V) y la cefalea hip-
nica®” (NE-IV). Sin embargo, no cuentan con la evidencia suficiente en la actualidad.

Segun los criterios de la tercera edicion de la Clasificacién Internacional de Cefa-
leas (CIC-3), para el diagnostico de neuralgia occipital es necesario un alivio del
dolor, al menos temporal, con el bloqueo anestésico del nervio o nervios afecta-
dos®. Un estudio prospectivo en 44 pacientes con neuralgia occipital refractaria
a tratamiento farmacol6gico evidencio una reduccién en la intensidad del dolor y
uso de analgésicos durante al menos 6 meses tras el bloqueo Unico de los nervios
occipitales con anestésico local y corticoide*® (NE-IV). Posteriormente, un estudio
unicéntrico mostré unareduccion en laintensidad y frecuencia del dolor en pacien-
tes con neuralgia occipital y cefalea cervicogénica tras recibir un bloqueo del NOM
basado en puntos de referencia anatémicos o un bloqueo del NOM ecoguiado en
el nivel vertebral C24° (NE-II). Este procedimiento puede ser, por tanto, eficaz en el
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tratamiento de la neuralgia occipital (GR-GECSEN), en combinacién con medidas
conservadoras, tratamientos farmacolégicos y otras técnicas invasivas como la
radiofrecuencia o la neuroestimulacion.

1.2.2. Anatomia y técnicas de bloqueo

El complejo occipital esta constituido por tres nervios; el nervio occipital mayor, el
nervio occipital menory el tercer nervio occipital (Figura 2), cuya funcion es reco-
ger la sensibilidad de la region occipital.

¢ Nervio occipital mayor:

— Anatomia. EI NOM se origina en el ramo posterior de C2 e inerva la piel de la
parte posterior de la cabeza y el cuello. Emerge entre el arco posterior del
atlas y el axis, discurre lateral a la articulacion atlantoaxoidea y asciende
hasta salir a la superficie a través de la insercién aponeurética del misculo
trapecio en el denominado punto de Arnold®®®. Para localizarlo, se recurre
a trazar una linea imaginaria entre la protuberancia occipital y la apéfisis
mastoides, localizando la emergencia del NOM en el punto que une el tercio
medial de esta linea con el tercio medio.

2

Figura 2. Representacion de los nervios occipitales. 1: nervio occipital mayor; 2: nervio
occipital menor; 3: tercer nervio occipital.

Reproducida con permiso de Santos Lasaosa et al. Guia de consenso sobre técnicas de
infiltracion anestésica de nervios pericraneales. Neurologia. 2017:32:316-30.
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— Técnica de bloqueo. Existen dos abordajes en relacién con el punto de inyec-
cion*6%253% (Figura 3A 'y 3B):

Distal. En el punto de Arnold, entre el tercio medial y los dos tercios late-

rales de la lineaimaginaria nombrada con anterioridad. Este es el abordaje

recomendado por la American Headache Society (AHS)®? (NE-III).

Proximal. Se busca el nervio a su salida del masculo, unos 3 cm por debajo y

1,5 cm lateral a la protuberancia occipital. Con este abordaje se infiltran los mus-

culos paravertebrales, lo que permite inyectar un mayor volumen de anestésico.
e Nervio occipital menor:

— Anatomia. El nervio occipital menor procede del asa formada por los ramos
anteriores de los nervios C2 y C3. Asciende sobre el borde posterior del mus-
culo esternocleidomastoideo y se dirige hacia la region occipital y mastoi-
dea, donde cruza la unién entre el tercio medio y el tercio lateral de la misma
lineaimaginaria en la que se sitla el punto de Arnold®*.,

— Técnica de bloqueo. Se lleva a cabo sobre la unién del tercio medio con el
tercio lateral de la linea imaginaria comentada anteriormente®652%,

e Tercer nervio occipital:

— Anatomia. El tercer nervio occipital es una rama cutanea del ramo posterior
de C3. Tras un breve trayecto ascendente, perfora el misculo trapecio por
debajo de la protuberancia occipital externa y acaba en la regién de la nuca
proxima a la linea media®®*.,

— Técnica de bloqueo. Se realiza unos 4 cm por debajo y 1 cm por fuera de la
protuberancia occipital externa, en su punto de emergencia*552%,

Figura 3. Puntos de inyeccion para el bloqueo del nervio occipital mayor. Abordaje enel
punto de Arnold (A) y abordaje proximal (B).

Reproducida con permiso de Santos Lasaosa et al. Guia de consenso sobre técnicas de
infiltracion anestésica de nervios pericraneales. Neurologia. 2017:32:316-30.
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Para la realizacién de cualquiera de los bloqueos occipitales se recomienda una
posicién comoda, con el paciente sentado y el médico a su espalda o en decubito
prono con la cabeza ligeramente flexionada. Es conveniente la desinfeccién de la
piel con un antiséptico local antes de la inyeccion. Se utilizard una jeringa de 5 ml
(se inyectan entre 2 y 2,5 ml de solucion anestésica en cada nervio) y una aguja de
25a30 G. Posteriormente se inserta la aguja lentamente, en sentido craneal, hasta
una profundidad de unos 3-4 mm, estabilizando el eje de la aguja de modo que se
eviten desplazamientos. Es necesario recordar que, paralela y lateralmente al
NOM, se puede encontrar la arteria occipital, por lo que es conveniente localizar su
pulso mediante la palpacion y realizar una aspiracion previa al bloqueo para evitar
la perfusion intravenosa del farmaco. Tras finalizar el procedimiento, es aconseja-
ble ejercer compresion en el punto de inyeccion para evitar hematomas, y dejar al
paciente en observacion 15-20 minutos.

1.3. Bloqueos de ramas terminales del trigémino

Estan indicados principalmente cuando se sospecha de una neuralgia o neuropa-
tia dolorosa de una de las ramas terminales del nervio trigémino. Permiten confir-
mar el diagnostico si el dolor se alivia después del procedimiento, bien de forma
transitoria o mantenida®%%+% (NE-1V).

También se han utilizado en algunas cefaleas primarias y secundarias. El bloqueo
del nervio supraorbitario se ha empleado en pacientes con migrafia, hemicranea
continua o cefalea por uso excesivo de medicacion®*43%65" (NE-1V), generalmente
en combinacion con bloqueos del NOM (GR-GECSEN). El bloqueo del nervio
auriculotemporal ha mostrado beneficios en pacientes con patologia de la arti-
culacién temporomandibular®® (NE-IV). En la tabla Il se resumen los principales
aspectos técnicos de estos bloqueos.

< Bloqueo del nervio supraorbitario. En decubito supino, se introduce la aguja
en el tejido subcutaneo a nivel de la escotadura supraorbitaria y en sentido
craneal, paralela al hueso frontal, siendo recomendable desplazar antes la ceja
del paciente hacia arriba*® (Figura 4A).

< Bloqueo del nervio supratroclear. En decubito supino, la aguja se introduce
en el tejido subcutaneo, sobre la unién de laraiz nasal con el reborde supraorbi-
tario, con un angulo de 45° en direccién craneal y medial®>®59°,

e Bloqueo del nervio lagrimal. En decubito supino, la aguja se inserta a través
del extremo lateral de la ceja y se dirige en sentido superior y lateral hacia la
sien®4182 (Figura 4B).
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Tabla Ill. Aspectos técnicos de los bloqueos de ramas terminales

del trigémino

Nervio Jeringa | Aguja | Volumen Posicion del Punto de
(ml) (G) (ml) paciente inyeccion
Supraorbitario 1 30 0,5-1 | Supino, cabeza Escotadura
en posicion supraorbitaria
neutra (bajo laceja), 0 bien
porencimade la
escotadura
Supratroclear 1 30 05 Supino,cabeza | Uniéndelaraiz
en posicién nasaly el reborde
neutra supraorbitario
Lagrimal 1 30 0,5-1 Supino, cabezaen | Extremo lateral de
posicion neutra laceja
Infratroclear 1 30 05 Supino, cabeza Region medial de la
en posicién orbitaencimadela
neutra cartnculalagrimal
Nasal externo 1 30 05 Supino, cabeza Entre el hueso
en posicién nasaly el cartilago
neutra lateral superior
Infraorbitario 1-2 25-30 0,5-1 | Supino, cabeza Orificio
en posicion infraorbitario del
neutra hueso maxilar
Cigomaticofacial 1 30 0,5-1 | Supino,cabeza | Orificio
en posicion cigomaticofacial
neutra del hueso
cigomatico
Auriculotemporal 1-2 25-30 | 0,5-2 | Supino,cabeza | Delante del tragoy
giradaensentido | detrasde la arteria
contrario temporal, o bien
por delante de la
arteria temporal
Mentoniano 1-2 25-30 | 05-25 | Supino,cabeza Orificio mentoniano
giradaensentido | delamandibula,
contrario con abordaje
percutaneo o
intraoral (surco
gingivolabial)
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Figura 9. Esquema de infiltracion de onabotulinumtoxinA en la neuralgia del trigémino:
dermatoma V2 (A) y dermatoma V3 (B).

Reproducida con permiso de Santos Lasaosa et al. Evidencia y experiencia del uso de
onabotulinumtoxinA en neuralgia del trigémino y cefaleas primarias distintas de la migrafia

cronica. Neurologia. 2020;35(8):568-78.

ralgia del auriculotemporal® (NE-IV), la neuralgia occipital” (NE-I1V), la neuralgia
delnerviointermedio® (NE-1V), la odontalgia atipica™® (NE-Il1), la epicranea fugax'°
(NE-IV), la cefalea hipnica'? (NE-IV) y la cefalea troclear?? (NE-IV), pero hasta la

fecha corresponden a casos aislados o series cortas.
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