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Cefalea trigeminoautonémica asociada
a meningioma del surco olfatorio

C. TaBerNERO-GARciA, D. EzPELETA

Caso clinico

Varén de 42 afos sin antecedentes de interés, bebedor
esporadico y sin consumo de farmacos, que consulta por
cefalea unilateral episddica de muy breve duracion.

Desde hacia 4 meses sufria episodios diarios de dolor
periocular y frontal, siempre izquierdo, de gran intensi-
dad e incapacitantes. La duracion era de 2 a 4 min. Su-
cedian aislados, sin agrupacion. Se producian de 2 a 5
veces al dia, sin un patrén horario definido y solamente
una vez le habia sucedido durmiendo. Aparecian espon-
tdneamente, aunque, en algunas ocasiones, el paciente
los relacionaba con estar en lugares concurridos, movi-
mientos de la cabeza y consumo de cantidades peque-
nas de alcohol. El dolor se acompafaba de lagrimeo en
el ojo izquierdo. El paciente no reconocia tener enrojeci-
miento ocular, ptosis ni cambios pupilares. Fuera de los
paroxismos no habia dolor de fondo ni alteraciones
sensitivas. Su médico de atencién primaria le traté con
diclofenaco y sulpirida, sin mejoria alguna.

El examen neuroldgico fue rigurosamente normal. Es-
pecificamente no presentaba alteraciones en el fondo
de ojo, los movimientos oculomotores eran normales,
asi como la funcion y morfologia pupilar y la sensibili-
dad craneofacial. No existian signos de liberacion fron-
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tal. Durante un episodio de dolor —presenciado en la
consulta— se observd al paciente permanecer inmovil,
con lagrimeo y enrojecimiento ocular, sin ptosis ni
miosis, durante algo mas de 1 min. Impresionaba su
intensisimo sufrimiento.

Con un diagnéstico de trabajo de hemicranea pa-
roxistica se inicio tratamiento con indometacina has-
ta 150 mg/dia sin respuesta. El tratamiento con zol-
mitriptan, como era de esperar dada la brevedad de
los episodios, no los controlé ni modifico su frecuen-
cia. Un estudio mediante RM craneal demostré una
lesion frontal extraaxial de localizaciéon frontobasal
compatible con un gran meningioma ubicado en el
surco olfatorio (Figs. 1y 2).

Tras la cirugia y recibiendo 1.500 mg de valproato
—actualmente en retirada- el paciente quedo sin do-
lor. Retrospectivamente, la esposa del paciente co-
mentd que habia observado que éste se comportaba
algo menos responsable que lo habitual, aunque no
lo habia considerado como un cambio relevante (de
hecho, no tuvo ninguna interferencia en su actividad
laboral como empleado de banca). Estos cambios se
acentuaron tras la cirugia, se produjo un cuadro de
poliuria transitoria y posteriormente retorné a la nor-
malidad en todos los aspectos.
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Figura 1. Corte coronal. Secuencia T1 con gadolinio. Se observa
como el meningioma desplaza hacia arriba el tercer ventriculo.

ma implantado en la fosa anterior con desplazamiento de los
I6bulos frontales hacia arriba y distorsion del tallo hipofisario
e hipotalamo.

Discusion

Se trata de un paciente con una cefalea trigeminoau-
tondmica estrictamente unilateral, con varias caracte-
risticas clinicas compatibles con hemicranea paroxis-
tica (excepto la respuesta a indometacina), que
también cumple criterios de SUNCT, de acuerdo con
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la International Classification of Headache Disorders
(27 ed) (ICHD), que se publicara en la revista Cepha-
lalgia 2004 (Tabla 1). La literatura muestra que las
lesiones secundarias que con mas frecuencia imitan
al SUNCT se localizan en la fosa posterior o afectan
a la zona hipofisaria. Segun esto, y junto con la evo-
lucion del paciente después de la extirpacién del
meningioma, pensamos que esta cefalea debe ser
atribuida al tumor y que clinicamente se presentd
como una cefalea de tipo SUNCT.

Pero aun se puede ser mas preciso en el afan de
clasificar sindromicamente la cefalea de este pacien-
te. Si se atiende a la nueva clasificacion de las cefa-
leas, en los comentarios del cédigo 3.3 (SUNCT) se
indica que algunos pacientes pueden presentarse
con sélo un sintoma autondmico, no sélo inyeccién
conjuntival o lagrimeo, sino también congestidn
nasal, rinorrea o edema palpebral, de modo que la
cefalea hasta ahora catalogada como SUNCT podria
ser un subtipo de una cefalea con una sigla mas
amable y eufdnica y unos criterios menos restricti-
vos: SUNA (Short-lasting Unilateral Neuralgiform
headache attacks with cranial Autonomic symptoms)
(Tabla 2).

Sin embargo, y a efectos practicos, lo que el clinico
debe tener en cuenta es que ante cefaleas trigemi-
noautondmicas con rasgos atipicos o dificiles de
catalogar, como en este caso, es obligatorio descar-
tar un proceso subyacente responsable. La baja
frecuencia de estas cefaleas (especialmente hemi-
cranea paroxistica, SUNCT -o SUNA-) y las descrip-
ciones relativamente frecuentes de casos secunda-
rios aconsejan el estudio mediante imagen en estos
pacientes’ y en todo el grupo de las Illamadas cefa-
leas trigeminoautondmicas?, si bien algunos autores
no creen que sea imprescindible en la cefalea en
racimos tipica, sobre todo si la enfermedad lleva
muchos afnos de duracion.

Es necesario saber que algunos casos de hemicranea
paroxistica crénica secundaria pueden responder
bien a indometacina®*, como también lo hacen otras
cefaleas de su grupo a sus tratamientos especificos,
de modo que la buena respuesta al tratamiento no
excluye, ni mucho menos, una causa secundaria.

La mayoria de las formas secundarias de hemicranea
paroxistica y SUNCT se localizan en el area periselar
(hipdfisis, seno cavernoso) e hipotalamica. En el caso
gue aqui se presenta existia una distorsion del suelo
del tercer ventriculo, compresién de la hipofisis en la
silla turca y distorsion del hipotalamo, factores —es-
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Tabla 1. Criterios diagnosticos de hemicranea paroxistica y SUNCT* segiin la 2* ed. de la ICHD

Hemicranea paroxistica (codigo 3.2)

A.
B.

€,

18,
I,

Al menos 20 ataques que cumplan los criterios B-D

Ataques de dolor de gran intensidad, unilateral, orbitario, supraorbitario o temporal, con duracién entre 2 y
30 min

La cefalea se acompana al menos de uno de los siguientes:

1. Inyeccion conjuntival, lagrimeo o ambos, ipsilateral

2. Congestion nasal, rinorrea o ambos, ipsilateral

3. Edema palpebral ipsilateral

4. Sudacion en la frente o en la cara, ipsilateral

5. Miosis, ptosis o ambos, ipsilateral

La frecuencia de los ataques es mayor de 5 al dia durante mds de la mitad del tiempo, aunque puede
haber periodos de menor frecuencia

Los ataques desaparecen con dosis terapéuticas de indometacina

La cefalea no se atribuye a otro trastorno

SUNCT (c6digo 3.3.)

A.
B.

C.
D.
18

Al menos 20 ataques que cumplan los criterios B-D

Ataques de dolor punzante o pulsatil, unilateral, orbitario, supraorbitario o temporal, con duracién entre 5 y
240 s

El dolor se acompana de inyeccion conjuntival y lagrimeo ipsilaterales

La frecuencia de los ataques es de 3 a 200 al dia

La cefalea no se atribuye a otro trastorno

*SUNCT: Short-lasting Unilateral Neuralgiform headache attacks with Conjunctival injection and Tearing. Los autores han
traducido estos criterios de la version electronica de la ICHD-II disponible en el sitio web de la International Headache
Society [http://www.i-h-s.org]

Tabla 2. Criterios diagnosticos de SUNA* seguin la 2* ed. de la ICHD

D.
18,

F.

Al menos 20 ataques que cumplan los criterios B-E

Ataques de dolor punzante o pulsatil, unilateral, orbitario, supraorbitario o temporal, con duracién entre 2 s
y 10 min

El dolor se acompana de uno de los siguientes sintomas ipsilaterales:

1. Inyeccion conjuntival, lagrimeo o ambos

2. Congestion nasal, rinorrea o ambas

3. Edema palpebral

La frecuencia de los ataques es = 1 al dia durante mas de la mitad del tiempo

Los ataques desencadenados por estimulo de las dreas gatillo no se siguen de periodo refractario

La cefalea no se atribuye a otro trastorno

*SUNA: Short-lasting Unilateral Neuralgiform headache attacks with cranial Autonomic symptoms. Esta cefalea se clasifica
en el apéndice de la ICHD-II con el cédigo A3.3. Estos criterios, propuestos como alternativa a los de SUNCT, necesitan
todavia ser investigados. Los autores han traducido estos criterios de la version electrénica de la ICHD-II disponible en
el sitio web de la International Headache Society [http://www.i-h-s.org]

pecialmente este ultimo- probablemente relaciona- nervio optico y los pares Ill, IV y VI, ni alteracion
dos con la génesis de la cefalea. Si bien existia sensitiva del nervio antes ni después de la cirugia.
proximidad con la rama oftadlmica del trigémino es

poco probable que estuviera siendo comprimido por Hace unos meses, el segundo autor de este trabajo
el tumor, ya que no habia signos ni sintomas de comunico en la publicacion electrénica Timely To-

compromiso de estructuras suprayacentes como el pics in Medicine [http://www.prous.com/ttm/Portal_
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Ttm_Neurologia.cfm] el caso de una mujer embara-
zada de 7 meses que, 1 mes antes de acudir a la
consulta, comenzd con dolor en el territorio de dis-
tribucién de la segunda rama del trigémino izquier-
do, electrizante, de brevisima duracién, desencade-
nado por el roce en la piel y otros estimulos tipicos.
Entre los ataques de dolor no tenia sintomas de tipo
sensitivo en la zona afectada. Quince dias después
del comienzo del dolor trigeminal empezé a tener 1
o 2 episodios diarios de enrojecimiento ocular iz-
quierdo, lagrimeo, escozor ocular y rinorrea acuosa
ipsilateral. Estos episodios duraban muy poco, no
mas de 180 s. El fendmeno autonémico no se acom-
pahaba de cefalea y era independiente del dolor
neuralgico. La exploracion neurologica fue normal.
Si el sindrome de esta paciente se trato de “cluster-
tic incompleto” o “SUNA -sin cefalea- tic” fue una
cuestion menor. Lo importante es que se solicité una
RM craneal urgente que demostrd un gran tumor
epidermoide en la fosa posterior, lateralizado hacia
la izquierda, que comprimia y distorsionaba las es-
tructuras del tronco y que, por encima del clivus,
llegaba hasta la parte mas posterior del seno caver-
noso izquierdo, pudiendo ser intervenida.
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Recordar que:

* Las cefaleas paroxisticas atipicas o de dificil clasi-
ficacion tienen mayor probabilidad que los sindro-
mes clasicos de deberse a procesos intracraneales
graves.

* Una buena respuesta farmacoldgica especifica no
excluye un proceso intracraneal responsable en
este tipo de cefaleas.
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