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RESUMEN

Las cefaleas del grupo 1V representan una causa infrecuente de consulta en neurologfa. Sin embargo este grupo
puede representar un problema clinico si no se realiza un diagnéstico apropiado y por lo tanto una aproximacion
terapéutica correspondiente.

A pesar de tener criterios diagnosticos definidos, la fisiopatologia de los miembros de este grupo permanence
no establecida y las estrategias terapeuticas estan basadas en series de casos y reportes anecdéticos de pacientes.
Vale la pena mencionar que algunas de las entidades contenidas en este grupo son causas de cefalea cronica diaria,
razon por la cual vale la pena considerarlas al momento de evaluar pacientes con este tipo de presentacion clinica
de dolor de cabeza. Presentamos una revision no sistemadtica actualizada respecto a hemicrania continua, cefalea
hipnica, cefalea primaria por tos, cefalea primaria relacionada con actividad sexual, cefalea primaria por ejercicio,
cefalea primaria tipo punzada, cefalea primaria tipo trueno y cefalea crénica de novo.

Debido a que la nueva version de la clasificacion de la sociedad internacional de dolor de cabeza pronto se hara
publica, los criterios IHS- 2004 no seran considerados.

PALABRAS CLAVES. Nimodipino, Indometacina, Otras Cefaleas Primarias, Tos (DeCS).
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SUMMARY

Group IV headaches are an infrequent cause of neurological consultation. Nevertheless they could represent an
enormous problem if they are unrecognized and therefore mistreated.

Despite of defined diagnostic criteria there is no enough pathophysiologic information and the therapeutical
strategies are based on case series and anecdotic descriptions.

It is worth mentioning that some of the entities here described are causes of chronic daily headache, reason why

clinicians must consider some of these diagnosis possibilities when facing patients complaining of this headache
presentation.

In this non-narrative review we present updated information regarding to hemicrania continua, hypnic headache,
primary cough headache, primary headache related to sexual activity, primary exertional headache, primary stabbing
headache, primary thunderclap headache and new daily persistent headache. CONSidering that the new international
headache diagnostic criteria will be published soon, the previous version IHS-2004 is not going to be mentioned.
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SUDE

INTRODUCCION

las entidades que conforman el grupo IV de
la clasificacién internacional de dolor de cabeza
2004 (1) se caracterizan por ser infrecuentes, razén
que a su vez explica porque no existen conceptos
epidemioldgicos, fisiopatoldgicos y terapéuticos
precisos. Si bien el grupo hace parte de las cefaleas
primarias, es mandatorio tener seguridad clinica de
la no asistencia de alteraciones de base que expliquen
el dolor de cabeza. Este concepto es especialmente
valido para la cefalea primaria asociada a la tos, la
cefalea primaria tipo trueno y la asociada a la acti-
vidad sexual (2).

HEMICRANIA CONTINUA

Es una entidad poco frecuente, e inicialmente
descrita en 1984 e interpretada como una variante de
cefalea en salvas (3). Es mas frecuente en mujeres y
se caracteriza por dolor unilateral de mas de 3 meses
de evolucién, no remitente, no cambia de lado y se
asocia a exacerbaciones. Estas exacerbaciones se
acompafian de signos y sintomas autonémicos en
el 95% de los casos (Inyeccion conjuntival o lagri-
meo, congestion nasal o rinorrea, ptosis 0 miosis).
La intensidad del dolor es considerada moderada
que aumenta a severa durante las exacerbaciones,
las cuales duran entre 30 minutos y 48 horas (4).
El dolor no empeora con maniobras de Valsalva,
posiciones especificas o el ejercicio. A diferencia de
las entidades incluidas en las cefaleas trigeminales
la localizacién del dolor en la rama V1 no es tipica,
y se puede localizar en la regién occipital y el cuello
(Tabla 1). A pesar de considerarse que el dolor es no
alternante, se han descrito variantes de dolor bilateral,
con cambios de lado y de tipo discontinuo (5).

TABLA 1. VARIANTES DE LOCALIZACION DE DOLOR,

EXACERBACIONES EN HEMICRANIA CONTINUA.

Localizaciéon Porcentaje %
Frontal 64
Temporal 82
Occipital 54
Maxilar inferior 13
Cuello 33

Se ha considerado esta entidad como un punto
intermedio entre las cefaleas trigeminales y la
migrafia. Lo anterior se sustenta por hallazgos de la
tomograffa de emision de positrones (PET) de activa-
ci6én de la region hipotaldmica postetior contralateral
(comun en las trigeminales) y la regiéon dorsal del
puente ipsilateral (comun en la migrafia) (0).

Tratamiento. La indometacina administrada por
via oral o intramuscular es el tratamiento mas efec-
tivo (emejorfa 89%) con una respuesta en menos de
24 horas. Las dosis se pueden ajustar de acuerdo a la
intensidad del dolor, desde 25 mg interdiatios hasta
250 mg/dfa. La suspension del tratamiento se acom-
pafia de periodos variables de latencia de reaparicién
de los sintomas. La falta de respuesta terapéutica
debe alertar a la busqueda de cefaleas secundarias.
En todos los casos de dolor unilateral cronico se
recomienda realizar una prueba terapéutica con
indometacina. Otras alternativas con las cuales se
han desctito resultados parciales son los triptanes,
el acido acetilsalicilico (ASA), el piroxicam, el cele-
coxib, la melatonina y el ibuprofeno. En casos de
refractariedad se ha descrito el uso de estimuladores
del nervio occipital (7-9).

CEFALEA CRONICA DIARIA DE NOVO

La entidad fue descrita en la década del 80, es
mis frecuente en las mujeres con un pico de inci-
dencia en la segunda y tercera décadas para el género
femenino y en la quinta década para el masculino
(10). Puede también afectar a la poblacion pediatrica
(11). Las caracteristicas clinicas estan representadas
por cefalea de mas de 3 meses de evolucién, que
no remite, instaurada de manera continua desde
maximo los 3 primeros dias y en buena parte de
los casos asociada a un evento traumatico, quirar-
gico o infeccioso que el pacientes puede recordar
en clara asociacion con el inicio del dolor (82% de
los casos) (12,13). Segin los criterios ICHD 2004
el dolor se acerca a las caracteristicas de la cefalea
tipo tension sin embargo se ha descrito que puede
presentarse con un fenotipo similar al de migrafia.
En los mecanismos fisiopatolégicas se ha postu-
lado la asociacién con infecciones virales (virus
de Epstein-Barr), cirugfas extracraneales y eventos
generadores de estrés. Se han planteado hipétesis
relacionadas con factores inflamatorios relaciona-
dos con infecciones por el virus de Epstein-Barr.
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También se ha postulado la existencia de cambios en
la conformacién anatémica del nucleo del V par en
relacién con hipetlaxitud propia de enfermedades
del tejido conectivo (14).

Tratamiento. Es uno de los tipos de cefalea de
mayor refractariedad al tratamiento con ausencia
de respuesta en el 50 por ciento de los casos. Las
opciones terapéuticas se basa en series de casos. El
enfoque terapéutico se basa en el fenotipo de cada
caso, si las caracterfsticas son de cefalea tipo tension
se recomiendan los esquemas terapéuticos utiliza-
dos en este tipo de cefalea primaria, si el fenotipo
se acerca a migrafa las mejores opciones son las
encontradas eficaces en este tipo de dolor de cabeza.
En el 80 por ciento de los pacientes se reporta una
resolucion espontanea de los sintomas después de
dos afios de evolucion (15,16).

CEFALEA PRIMARIA TIPO PUNZADA

La entidad fue descrita en 1964, es mas frecuente
en las mujeres con edad promedio de aparicion a
los 47 afios. Se puede presentar como un sindrome
aislado o ser acompafiante de migrafia, cefalea en
racimos, cefalea tipo tension, cefalea cervicogé-
nica, hemicrania continua o hemicranea paroxistica
cronica (18). Cortresponde a un tipo de cefalea de
localizacién focal o multifocal, predominante en
el territorio del trigémino (usualmente orbitatio),
de muy corta duracion, habitualmente entre 1y 10
segundos, es descrita como punzadas, choques eléc-
tricos, o dolor agudo de alta intensidad. Se presenta
con una frecuencia variable (1-50 ataques diatios),
o en una sucesion de multiples ataques que pueden
ser interpretados como un ataque unico de mayor
duracion. Pueden existir sintomas asociados como
vértigo, sensacién de cuerpo extrafio intraocular y
hemorragia conjuntival (19).

Se presenta en forma aleatoria en el dfa o en
la noche. En el 14 por ciento de los pacientes los
ataques pueden cursar en forma crénica. Aunque
en la mayoria de los pacientes esta cefalea aparece
sin factores desencadenantes, en algunos se ha
descrito su inicio después de un ataque cerebro-
vascular, infecciones por herpes o trauma. Se han
postulado como probables mecanismos de esta
entidad algunos fenémenos irritativos del nervié
trigémino y del nervio occipital mayor asociados
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con alteraciones en los mecanismos inhibitorios
centrales de dolor (20).

Tratamiento. 1.a indometacina en dosis de 75
mg dia ha demostrado un control total del dolor en
el 35 por ciento de los casos con beneficio parcial y
ausencia de efecto en proporciones similares. Otras
opciones son los inhibidores COX-2 y el gabapentin
en dosis de 800 mg dia (21).

CEFALEA HIPNICA

Aunque existen reportes de casos en poblacion
pediatrica se presenta en la mayoria de los casos en
pacientes mayores de 50 aflos (23). El dolor descrito
en este tipo de cefalea es de intensidad moderada o
severa y de cardcter pulsatil u opresivo. Su localiza-
cioén es global en 61 por ciento de los pacientes y
con menor frecuencia es lateralizado o alternante; en
promedio se presenta un episodio por noche con una
duracién de 15-180 minutos. El dolor aparece entre
la primera y cuarta hora de suefio y es muy raro que
los ataques comiencen antes o después de este lapso.
No se describen factores desencadenantes especifi-
cos (24). Raras veces, es posible encontrar sintomas
acompafiantes como niuseas sin emesis, fonofobia
o fotofobia leve. También se han descrito signos y
sintomas autonémicos en algunos pacientes, por lo
cual es importante diferenciarla de la hemicranea
continua y la cefalea en racimos. Se ha postulado
que la cefalea hipnica es un trastorno asociado con
el suefio de movimientos oculares rapidos (MOR)
debido a la relacién anatémica de este perfodo con
estructuras especificas del puente y el mesencéfalo.
Esta conexién fisiopatologica se plante6 teniendo
en cuenta la inactividad del locus ceruleous y el rafé
dorsal durante el suefio MOR y su papel antinoci-
ceptivo. Existen ademas hipotesis relacionadas con
la presencia de desérdenes respiratorios durante el
sueflo los cuales pueden desencadenar ataques en
el suefio MOR y no MOR, planteando hipétesis
alternas a la relaciéon exclusiva con el suefio MOR.
Otro componente en el mecanismo de la cefalea
hipnica vincula la secrecion alterada de melatonina
y la disfuncién de los nucleos supraquiasmaticos,
factores que se correlacionan con la aparicién horaria
especifica del dolor y su adecuada respuesta al litio,
sustancia que aumenta la produccion de melatonina.
Sin embargo en estudios recientes la relacion con el
suefio MOR no ha sido consistente (25,26). Conside-
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rando la descripcion de lesions estrucutrales enfosa
postetiot, siempre debe descattarse esta posibiliad
a traves de neuroimagenes (27).

Tratamiento. Carbonato de litio en dosis de
150-900 mg, deben vigilarse en este caso los niveles
séricos de litio, la funcién renal y la funcién tiroidea.
Otras alternativas son: una a dos tazas de café antes
de dormir, topiramato, Indometacina, pregabalina,
pizotifeno, verapamilo, lamotrigina y acetazolamida

(27-29).

CEFALEA PRIMARIA ASOCIADA A TOS

Este tipo de dolor de cabeza representa el 1.2%
en la clasificacion etiolégica en centros especializa-
dos. Es mas frecuente en el género masculino con un
promedio de edad de 76 afios. La duracién de este
tipo de sindrome puede ser desde dos meses hasta
dos afios. Aunque se han descrito series de cefaleas
que empeoran en forma significativa con la tos, se
considera que ella debe ser el fenémeno desenca-
denante y no la causa del empeoramiento. En caso
contrario se deben sospechar etiologias secundatias
la cual se encuentra en el 10.8% de los casos (30).

El dolor es bilateral en el 90 por ciento, de tipo
sordo e inicio abrupto, de intensidad moderada a
severa, localizado en las regiones de la linea media
del craneo. Algunos pacientes lo describen en
menor incidencia cuando se despiertan y al man-
tener una posicion supina. No tiene asociacion
con sintomas como nauseas, emesis, fotofobia o
fonofobia. Otros factores desencadenantes son los
estornudos, la limpieza nasal, la risa y la defecacién
(31); no se desencadena por el ejercicio prolon-
gado. La edad temprana y la duracién prolongada
son los principales factores sugestivos de etiologia
secundaria (32).

Los principales diagnésticos diferenciales de la
cefalea asociada a la tos son: diseccion carotidea,
diseccion vertebrobasilar, malformacion de Chiari
tipo I, hematoma subdural, platibasia y neoplasias

cerebrales (Figura 1).

El estudio diagnéstico de estos pacientes siempre
debe incluir una resonancia magnética cerebral. El
ultrasonido carotideo y el estudio angiografico se
recomiendan segun cada caso. Como ocurre con las
demas cefaleas del grupo IV, no hay claridad respecto

[FIGURA 1.

RESONANCIA CEREBRAL SIMPLE SECUENCIAS T'1 SAGITAL., MAL-
FORMACION CHIARI TIPO 1.

a su fisiopatologia. Se han considerado multiples
factores dentro de los cuales sobresalen el aumento
de la presion intracraneana derivado de cambios
en la presién intraabdominal y tordcica. Ademas, a
partir de las intervenciones sobre la sustancia gris
periacueductal se ha pensado que hay una sensibiliza-
ci6én de los receptores relacionados con la serotonina
que probablemente estan localizados en los vasos
venosos. Se ha descrito disminucién en el espacio
de la fosa posterior en pacientes con cefalea primaria
asociada a tos comparado con controles (33). Estas
observaciones estan a favor de la respuesta alcan-
zada con medicamentos como la indometacina, la
ergotamina y la acetazolamida.

Tratamiento: la primera estrategia terapéutica
debe estar dirigida a resolver la causa de la tos.
Teniendo en cuenta la corta duracién de los episo-
dios se recomienda mds el uso de tratamientos pre-
ventivos que abortivos. Las opciones farmacologicas
son: indometacina, metoclopramida, acetazolamida,
topiramato y disminucién del flujo carotideo a través
de la presion ocular bilateral sostenida (32,34).

CEFALEA PRIMARIA ASOCIADA A
ACTIVIDAD SEXUAL

Su aparicién esta relacionada con la actividad
sexual, y la intensidad del dolor aumenta en la medida
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en que aumenta el grado de excitacién, o en forma
explosiva al alcanzar el orgasmo (35,30).

Es una entidad mas comun en hombres con una
razén de 3:1, y mas frecuente en la edad reproductiva
(media, 38 afios). Aparece en brotes que pueden
durar desde 2 dias hasta 18 meses, acompafia al 20-50
por ciento de las relaciones sexuales, y es constante
en una pequefia proporcién de pacientes. Se estima
que es 1% de las cefaleas y se considera que estd
subregistrada teniendo en cuenta la vergiienza que
probablemente genera el hecho de consultar por
este tipo de dolor.

El dolor es de alta intensidad, bilateral en el 67
por ciento de los casos, de localizacién variable,
mas frecuente en la regién occipital, o global, es de
caricter pulsatil o sordo y en algunos casos de tipo
punzada. La duracién no se ha definido aun por la
IHS y se describen episodios desde 1 minuto hasta
24 horas con un promedio de 30 minutos, el periodo
de mayor severidad no sobrepasa las cuatro horas.
Se puede acompanar de nauseas, sensacion de vér-
tigo y cambios en el estado de dnimo. En el 93% de
los casos el dolor se presenta durante las relaciones
sexuales con una pareja, pero también puede apare-
cer con la actividad sexual masturbatoria. E1 40 por
ciento de los pacientes refiere que el dolor desaparece
al interrumpir la relacién sexual.

Algunas hipoétesis etiologicas estan relacionadas
con la actividad simpatica desencadenada en la acti-
vidad sexual, estos planteamientos se asocian con
los registros de hipertension arterial y taquicardia
presentes en algunos de los pacientes examinados.
Adicionalmente se ha visto una trelacion con los
procesos cognoscitivos en la fisiopatologia de la
cefalea orgasmica a través de la medicion de poten-
ciales evocados. Se postula también la presencia de
vasoespasmo como parte de la fisiopatologfa de esta

entidad (37-39).

Tratamiento: medidas no farmacolégicas, con-
siderando que la mayoria de los pacientes presenta
dolor remanente después de los ataques, el cual se
incrementa facilmente al tener nuevamente trelacio-
nes sexuales; se recomienda abstenerse de una nueva
actividad hasta lograr un control total del dolor, y
asumir un papel pasivo en el desarrollo de la activi-
dad sexual (40). La indometacina 25-50 mg, 30-60
minutos antes de la relacion da buen resultado. Otras
opciones son diltiazem, propranolol, nimodipino.
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Existen reportes de casos de profilaxis con rizatrip-
tan y naratriptan antes de la actividad sexual (41).
El 82% resuelven de manera espontanea luego de
36 meses de seguimiento (42).

CEFALEA PRIMARIA ASOCIADA AL
EJERCICIO

Se ha reportado una frecuencia hasta del 12 por
ciento en estudios poblacionales con preponderancia
de mujeres jévenes. Coexiste con la migrafia en el 46
por ciento de los casos (43).

El dolor es de tipo pulsatil; global, en la mitad
de los pacientes es leve y le siguen en frecuencia el
dolor moderado y severo. Es posible determinar
multiples actividades desencadenantes en las cuales
el comun denominador es la presencia de un esfuerzo
importante durante un tiempo prolongado, no nece-
sariamente maniobras de Valsalva. ILa duracién total
de esta entidad puede ser desde perfodos menores
de 2 afios hasta de mas de 40 afos, siendo la mas
frecuente de 5-9 afios. Aunque el mayor porcentaje
de las series estd representado por una etiologia
primaria, en todos los casos es importante descartar
un origen secundario intra o extracraneano, como
el infarto del miocardio. Se han descrito numerosas
actividades que pueden desencadenar este tipo de
cefalea, dentro de las cuales se mencionan el futbol,
el atletismo, el levantamiento de pesas, el boxeo y la
natacion (44-46).

No se conoce el mecanismo de la enfermedad, se
ha propuesto que uno de los factores responsables
es la hiperventilacion, la cual produce hipocapnia y
vasoconstriccién, generando disminucion de flujo e
hipoxia, que desencadenarfan los procesos fisiopato-
l6gicos del dolor. El tratamiento profilactico se hace
con indometacina 1 hora antes, en dosis de 25-75
mg y produce mejoria completa o parcial en el 86
por ciento de los pacientes en un periodo de una a
cuatro semanas. Otras opciones son el propranolol,
la ergotamina y la flunarizina (45).

CEFALEA PRIMARIA TIPO TRUENO

El término se utiliz6 inicialmente para referirse a
los pacientes con dolor de cabeza sugestivo de rup-
tura de un aneurisma sin demostrarse su presencia.
Es miés frecuente en mujeres con edad entre 40 y 60
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afios al momento del diagndstico. También se han
reportado casos en poblacién pediatrica (47).

Todos los pacientes describen el dolor de inten-
sidad severa, con un promedio de 0,7 ataques por
dia y una duracién promedio de tres dias. El dolor
es explosivo en la mayoria de los casos, o pulsatil, o
lancinante en menor proporcion. El dolor es bilateral
en el 88% de los pacientes con localizacion vertex-
occipital en tres cuartas partes de los pacientes. Los
sintomas acompafiantes son en orden de frecuen-
cia: nauseas, fotofobia, fonofobia, vémito, vértigo
y dolor de cuello. Es posible determinar factores
desencadenantes del dolor en el 88 por ciento de los
casos entre los cuales sobresalen: ejercicio, defeca-
cion, duchas, rabia, risa, canto, actividades sexuales

y tos (48).

La fisiopatologia se ha relacionado con la pre-
sencia de vasoespasmo, mas frecuente en la arteria
cerebral media, y se ha reportado resolucién espon-
tanea luego de la mejoria de la cefalea. También se
ha sugerido que existen cambios hormonales rela-
cionados. Después de descartar un origen etioldgico
secundario se recomienda el nimodipino con una

probabilidad de mejorfa del 83% (49,50).
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