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Cefadea racimos en una nifa de 3 anos
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CLUSTER HEADACHE IN A 3 YEAR-OLD CHILD

Summary. Introduction. Cluster headacheisarare disorder in childhood. We identified, in the literature, 64 cases of cluster
headachestartingat or before 18 years(only 17 of thembegan before 10yearsold). All patientsmet thecriteriaof thel nternational
Headache Society. Russell et al demonstrated recently that the cluster headacheisan inherited disorder in somefamilies. They
concludethat thegeneispresentin 3to 4% of malesand 7 to 10% of femaleswith cluster headacheand that it hasan autossomal
dominant transmission. Clinical case. Theauthorsreport theclinical case of afive-year-old child with cluster headache starting
at three years. This paper reviewsthe differential diagnosis and the treatment of cluster headache. [REV NEUROL 2001; 33:]
Key words. Cluster. Child. Diagnosis. Headache. Pathophysiology. Treatment.

INTRODUCCION

Lascefaleasenracimoso detipo cluster sonrelativamentecomu-
nes en adultos, con una incidencia de 62 a 92 casos por cada
100.000 habitantes[1]; estas cefal eas af ectan mésfrecuentemen-
te a sexo masculino (en unarelacion de 6:1).

En laedad pediétrica es unaentidad rara, particularmente en
menores de 10 afios. En estafranjade edad tan solo encontramos
17 casos mencionados en la literatura (Tabla I). En la segunda
década de lavida existen varios casos descritos, y, segiin Russel
et a [2] enunestudio delaprevalenciarealizado en el afio 1992,
el inicio de la sintomatol ogia se verifica antes de los 20 afios en
aproximadamente un 8% de |os individuos.

Secreequedadalararezade estaenfermedad, labrevedad de
lascrisisy €l hecho de que éstas son raramente presenciadas por
el médico, el diagndstico de cefalea en racimos en nifios puede
demorarse varios afios desde el inicio de la sintomatologia.

Segunlalnternational Headache Society, loscriteriosdediag-
nostico de cefalea en racimos son:

— Cefdeaaguda, unilateral, orbitaria, supraorbitariao temporal.

— Duraciéndelacefa eaentre 15y 180 minutos, endiasalternos
y hasta ocho veces a dia

— Acompafiada de uno de los siguientes sintomas. congestion
nasal, rinorrea, lagrimeo, congestion conjuntival, sudacion
facial, miosis, ptosisy edema palpebral [1]. Se producen de
manera simulténea con el dolor.

— Los atagues aparecen en series que duran de semanas ameses

(periodo de cluster), separados por otrosperiodosderemision.

Pararealizar e diagnostico es necesario que se hayan producido
por |o menos cinco episodios [3].

A pesar de no tratarse de un criterio de diagnostico, la agita-
cidn, lainquietud y el comportamiento irracional, a veces extra-
fio, pueden ser unacaracteristicacomuin en estaentidad [4]. Enel
nifio, la perturbacion del comportamiento constituye muchasve-
ces la primera manifestacion reconocida de la enfermedad.

Se demostro la vinculacion de este tipo de enfermedad con
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factores ambientales como traumatismo craneoencefdico previo,
estrés 0 abuso de tabaco, acohol y cafeina[5]. En € adulto esta
rel acion esevidente; no obstante, sedudaacercades estosfactores
funcionan como factores etiol6gicos 0 son caracteristicos de un
tipo de personalidad més propensa alas cefaleas en racimos.

Hasta hace bien poco, la ocurrenciafamiliar delacefaleaen
racimos se subestimaba. La descripcion de casos de esta entidad
entresparesdegemelosmonocigéticos[6] y laocurrenciaentres
generaciones de unamismafamilia[7] motivaron a Russel et a
[8] hacialarealizacidn de un estudio delaagregacion familiar de
este tipo de enfermedad. El estudio concluy6 que el factor gené-
tico responsable (aln no identificado) se transmite de forma au-
tosdmicadominantey presentapenetranciaincompleta. Estegen
es responsabl e de apenas un pequefio nimero de casos de laen-
fermedad (7% de sexo femenino y 3% del masculino).

La cefalea en racimos presenta tres caracteristicas clinicas
gueladistinguen: ladistribucion trigeminal del dolor, lapresen-
ciade sintomas autonémicos, y la periodicidad y regularidad de
losepisodios[9]. Lacomplejidad de su fisiopatol ogiaesindiscu-
tible. Recientemente, se demostré laimplicacién del hipotdamo
posterior, lo cua explicalarelacion del dolor con el ritmo circa-
diano. En la actualidad, se cree que estdn implicados no sblo
fendmenos vascul ares, sino también fenémenos neurol égicosen
lagénesisdel dolor (Tablall).

En e diagnéstico de esta entidad es necesario considerar las
causaslocalesy sistémicasdelascefaleas(Tablalll). Generalmente,
una caracterizacion clinicaprecisadel dolor con un examen imagi-
nolégico normal es suficiente para un diagnostico preciso [10].

Existen formas atipicas de la cefaea en racimos. migrafia en
cluster y vértigoen cluster [11]. Enlaprimera, lascefa eas presen-
tan caracteristicasintermediasentrelamigrafiay € cluster,y enla
segunda, losepisodiosdecluster sevinculanasintomasdevértigo.

Lahemicraneaparoxisticase produce, a igual queel cluster,
de forma cronica o episddica; €l dolor y los sintomas asociados
presentan las mismas caracteristicas en ambas entidades patol 6-
gicas. Lahemicréneasedistingue delacefaleaen racimospor ser
més frecuente en el sexo femenino, las crisis son mas frecuentes
y responden al tratamiento con indometacina[12].

Seglin laexperienciade Cruz [11], lacefaleaen racimosen los
nifiospresentaunamayor respuestad tratamientoconindometacina.

CASO CLIiNICO

Unanifiade 3 afiosy 8 meses de edad acude a Servicio de Urgencias debido
alapresencia de cefaleas periorbitarias derechas intensas, acompafiadas de
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Tabla I. Tabla Il. Fisiopatologia de la cefalea en racimos.
Publicacion N.° de casos Vasos craneales Division oftalm. Nucleo Talamo SNC
<10 afios Duramadre del 11l par trigémino posterior central
Arch Dis Child 1999 2 Activacion Hipotadlamo DOR
refleja del posterior
Cephalalgia 1999 3 SNA parasimp.
Headache 1992 7 Sindrome Compresion Dilatacion Aspectos
de Horner del plexo de los vasos ciclicos

Headache 1981 1 simp. por la Irritacion de del dolor

carétida las terminales
Cephalalgia 1987 3 nerviosas
Neurology 1992 1 Fendémenos

Tabla lll. Diagnésticos diferenciales de la cefalea en racimos.

autonémicos

Tabla IV. Tratamiento.

Hemicranea crénica paroxistica o episédica

Fase aguda

Patologia orbitaria: glaucoma, pseudotumor ocular

Oxigenoterapia (100% con un débito de 7 I/min), 15 min

Neuralgia del trigémino

Ibuprofeno, paracetamol o acido acetilsalicilico

Tumores del tronco cerebral o de la unién occipitocervical

Indometacina

Tumor supraselar de la hipéfisis

Sumatriptan SC (6 mg)

Patologia vascular: aneurisma, trombosis del seno cavernoso,
diseccion de la carétida

Sinusitis esfenoidal aguda

Sindrome de SUNCT (Short lasting Unilateral Neuralgiform headache
attacks with Conjunctival injection, Tearing and sweating)

Zolmitriptano VO (5 mg)

Ergotamina VO, rectal o inhalatoria

Lidocaina intranasal T

Tratamiento profilactico

Anomalias de las ramificaciones del V par craneal

Inhibidores de los canales de calcio

Infiltracion o infeccion del tronco cerebral

Verapamilo

congestion conjuntival, lagrimeo, rinorrea 'y obstruccion nasal ipsilateral.
Esta sintomatol ogia presentaba cuatro meses de evolucién; se confirmé una
periodicidad de uno ados episodioscadames, depredominio vespertinoy una
duracion de entre 30 minutos'y cuatro horasy media; los episodiosseaivia
ban con la administracién de paracetamol. En ese momento, la paciente
presentaba un examen objetivo, que incluia un examen neurolégico sin nin-
guna alteracion, a excepcion de lo descrito con anterioridad. Se derivaala
consulta de neuropediatria y se le realiza una resonancia magnética (RM)
cerebral que no muestraninguin tipo delesion orbitaria, cerebral o del tronco
cerebral. Después de descartar otros diagnosticos diferenciales (Tablall), se
realiza el diagndstico de cefalea en racimos.

En febrero de 2000, y por persistenciadel cuadro clinico, sedecideiniciar
tratamiento profiléctico con flunaricina (5 mg/dia) y, aparentemente, se ob-
tiene unabuenarespuestaclinica. En mayo, seinterrumpe el tratamiento por
iniciativa de los padres, pero un mes después se registra una nueva crisis.

Actualmente, con 4 afios y medio, y més de un afio de evolucion de la
sintomatologia, existe una disminucion evidente en el nimero de crisis con
laadministracién delaflunaricina. Enlafigurarepresentamoslaperiodicidad
delas crisis de lanifia

DISCUSION

El diagnéstico de cefalea en racimos en esta nifia se realiz6 de
manera precoz en €l curso de laenfermedad, pues presentabaen
ese momento unahistoriade cefal eas con apenas cuatro mesesde
evolucion. Por los motivos antes mencionados, el diagndstico de
cefaleaen racimos sedemoramuchasvecesen estafranjade edad
durante afios (con una media de 8 afios) [12].

En este caso, €l hecho de haber sido posible presenciar una

Flunaricina

Indometacina

Antihistaminicos

Astemizol

Loratadina

Antiepilépticos

Topiramato

Acido valproico

Corticoterapia: prednisona 2 mg/kg/dia, (2 dias),
con disminuciéon gradual

Litio

Tartrato de ergotamina diario

Metilsergida

Melatonina (experimental)

crisis, enocasién desu asistenciaa serviciodeurgencias, facilito
sin ninguna duda el diagndstico.

Después de rechazar | os principal es diagndsticos diferencia-
les, mediante la realizacidn de un examen objetivo cuidadoso y
unaRM cerebral, consideramos las siguientes hipétesis: cefalea
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responden alaterapia con indometacina.

Abril 99 | Mayo 99 | Junio 99 | Julio 99 |Agosto 99 | Sept. 99

Oct. 99

El uso de ergotamina y de los triptanos

Nov. 99 s6lo se apruebaen edades superioresalos

5 0 6 crisis ?

T T

16 afios. En relacién con laterapia profi-
l4ctica, los inhibidores de los canales de
calcio, como el verapamilo —mas utiliza-
do en Estados Unidos-y la flunaricina—

Dic. 99 | Enero 00 | Febr. 00 ‘I\/Iarzo 00| Abril 00 |Mayo 00

Junio 00 Eulio 00

més divulgadaen Europa—, se consideran
medicamentos de eleccion [13].

T AT

h Flunaricina #

> En el caso descrito seoptd por iniciar el

tratamiento profiléctico conflunaricina, de-
bido d hechodelascrisiseran mésfrecuen-
tesy quelarespuestaclinicaal paracetamol
podiaser deficitaria. Aparentemente existe

Agosto 00 | Set. 00 Oct. 00 tNov. 00 | Abril. 00 tDic. 00 | Enero 00

unarespuesta clinicafavorable, con reduc-
cién en e nimero de crisis; sin embargo,

) )

« Flunaricinal »

dado d caréacter periddico de esta entidad,
no podemos excluir que se trate de su evo-
lucion natural.

Recientemente, Cruz [11] demostré la
eficacia de laadministracién diariade in-

Figura. Las periodicidade das crises da crianca.

en racimos y hemicrénea paroxistica (ambas forman parte del
sindrome cefalea en racimos) [13].

Antelaperiodicidady laduraciondelascrisis, nosparecemas
probablelacefal eaenracimo, dadoquelascrisisenlahemicrénea
son generalmente mas breves y frecuentes.

Laterapia de la cefalea en racimos presenta dos vertientes:
el tratamientodelacrisisy el tratamiento profilactico (Tablal V)
[14]. En relacion con el primero, en nuestro caso se utilizé el
paracetamol, con un efecto terapéutico comprobado pero mo-
desto. La oxigenoterapia nunca se empled en esta nifia, a pesar
de que se han descrito buenos resultados clinicos. Existen casos
de esta entidad que, a semejanza de |a hemicranea paroxistica,

dometacina en la prevencion de las crisis.
El tratamiento con antihistaminicos, anti-
comiciales (topiramato y &cido val proico)
y corticosteroides ha mostrado resultados contradictorios. Otros
tratamientos, ya probados en el adulto pero de eficacia dudosa,
son el litio, el tartrato de ergotamina, lametilsergiday lamelato-
nina
Enrelacidncon el prondstico, apenassehacereferenciaenlos
trabaj os publicados, salvo en un estudio retrospectivo realizado
por Maytal en 1992[12]. Esteautor estudié un grupo de pacientes
adultos cuyos sintomas de cefalea en racimos aparecieron en la
edad pediétrica. De ellos, un 40% presentan un aumento de la
frecuenciadelosperiodosy delascrisisen cadaperiodo, mientras
gue tan sélo un 11% presentan unadisminucién en el nimero de
crisisalo largo del tiempo.
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CEFALEIATIPO CLUSTER EM CRIANCA DE 3 ANOSDE IDADE

Resumo. Introdugdo. As cefaleiastipo cluster sdo pouco frequentes
naidadepediatrica. Encontramos, referidosnaliteraturaedefinidos
segundos os critériosda Inter national Headache Society, apenas 64
casos surgindo em idades inferiores a 18 anos (destes apenas 17
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17 casos se iniciaron antes de los 10 afios de edad). Los factores
hereditariosimplicadosenlagénesisdeestapatol ogiafueronrecien-
temente demostrados por Russel et al. Seguin estosautores, cercadel
7% delas cefaleasen racimosen el sexo femeninoy el 3% en el sexo
masculino tenian origen en factores genéticos (transmision autoso-
mica dominante de penetrancia variable). Caso clinico. Losautores
describen el caso clinico deuna nifia con cefal ea enracimos seguida
enlaConsultadeNeuropediatria, diagnosticadaalos3 afiosdeedad
y con sintomatologia con 22 meses de evolucion. Se discuten los
diagnosticos diferenciales y las opciones terapéuticas disponibles
parala edad pediatrica. [REV NEUROL 2001; 33:]
Palabrasclave. Cefal ea. Diagnéstico. Nifio. Fisiopatol ogia. Racimos.
Tratamiento.

casos surgiram antes dos 10 anos de idade). Osfactores hereditarios
implicadosnagénesedestapatol ogiaforamrecentementedemonstrados
por russel et all. segundo estes autores cerca de 7% das cefalelastipo
cluster nosexofemininoe3% no sexo masculinotemorigememfactores
genéticos (transmissdo autossbomica dominante de penetrancia
variavel). Caso clinico. Osautores descrevemo caso clinico deuma
criangcacomcefal eiati po cluster seguidanaconsultadeneuropediatria,
dediagndsticoaos 3 anosdeidadeecomsintomatol ogiacom22 meses
de evolugao. SHo discutidos os diagndsticos diferenciais a colocar e
as opgdes terapéuticas disponiveis para a idade pediétrica. [REV
NEUROL 2001; 33:]

Palavraschave. Clugter. Cefaleia. Crianca. Diagndstico. Fisiopatol ogia.
Tratamento.

Dra Garrido,

Por favor, repase con atencion latablall, esposible que no lahayamosinterpretado correctamente. Por otra
parte, faltacitar en el texto delacital5ala2l, ambasinclusive; las publicaciones que aparecen en latabla
| también deberian referenciarseenlabibliografia, por ejemplo, lascorrespondientesalosafio 1981y 1987

no aparecen en el listado final.
Muchas gracias por su colaboracion.
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