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INTRODUCCIÓN
Las cefaleas de breve duración en la edadinfantil han merecido poca atención en los librosde pediatría, e incluso en manuales de neuro-pediatría. Los artículos sobre cefaleas brevesinfantiles en revistas especializadas son escasos.Sin embargo, la prevalencia en la edad infantilde cefaleas que responden a un patrón paro-xístico breve no es desdeñable. El poco interésque el tema ha despertado quizás se puede expli-car por dos motivos. Por un lado, las cefaleasbreves en el niño no suelen asociarse, como ocu-rre en el adulto, a trastornos graves. Por otraparte, existe la dificultad en recoger una infor-mación precisa sobre los episodios, que permi-ta definir e identificar, dentro de este capítulo,cuadros típicos propios de la infancia.De acuerdo con la clasificación de la IHS(International Headache Society) se han defini-do los tipos de cefalea breve que se exponenen la tabla I.Si bien todas estas cefaleas se pueden pre-sentar durante la infancia o la adolescencia,su importancia es muy diversa. Sin embar-go, es interesante describir cada uno de estoscuadros destacando sus peculiaridades en laedad infantil.

CEFALEA EN RACIMOS
La cefalea en racimos se define por supatrón temporal de presentación. Son ataquesde cefalea claramente unilateral, orbitaria,supraorbitaria y/o temporal, que duran entre15 y 180 minutos y se repiten con una fre-cuencia que varía entre la de aparecer a díasalternos o repetirse 8 veces al día. Se asociacon una o más de las siguientes manifesta-ciones: inyección conjuntival, lagrimeo, con-gestión nasal, rinorrea, sudoración frontal yfacial, miosis, ptosis y edema de párpados.

La tabla II resume los criterios diagnósti-cos para la cefalea en racimos de acuerdo conla IHS.Su incidencia en niños se considera extre-madamente rara. La edad media de inicio dela cefalea en racimos es hacia los 25-30 años.En los pacientes diagnosticados de cefalea enracimos, alrededor del 5-10% iniciaron losepisodios entre los 10 y 15 años (Lance yAnthony, 1971). Dentro de la población gene-ral ha sido estimada una prevalencia del 0,1%para la edades comprendidas entre los 11 ylos 18 años (Ekbom y cols., 1978). En unaserie de pacientes de 7 a 14 años atendidoshospitalariamente, la cefalea en racimosrepresentaba tan solo el 0,3% de las consul-tas por cefalea (Pascual y Berciano, 1995). Apesar de su rareza en la infancia existen diver-sas referencias en la literatura médica paraeste grupo de edad. En diversas series deadultos aparecen algunos casos de inicio enedad infantil. En tres series se comunica que
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TABLA I. CEFALEAS BREVES ACEPTADASEN LA CLASIFICACIÓN DE LA IHS
• Cefalea en racimos• Hemicrania paroxística crónica• Cefalea similar a la cefalea en racimos que no cumple los criterios típicos• Cefalea punzante idiopática• Cefalea desencadenada por la ingesta desustancias frías• Cefalea benigna desencadenada por la tos y por el esfuerzo físico• Cefalea coital• Síndrome cuello-lengua• Neuralgia del trigémino• Neuralgia glosofaríngea• Neuralgia del nervio intermedio• Neuralgia del nervio laríngeo superior• Neuralgia occipital



del 21 al 28% de los pacientes, la edad deinicio se sitúa entre los 10 y 20 años (Kudrow1980; Lance y Anthony, 1971; Manzoni ycols., 1983). Más raramente ha sido referidoa edades inferiores a los 10 años (Ekbom1970; Maytal y cols., 1992; Pascual y Ber-ciano, 1995). La edad más joven en la que se

ha sospechado una cefalea en racimos es alaño de vida (Terzano y cols., 1981). En gene-ral la sintomatología de la cefalea en racimosen la edad infantil se parece a la del adulto,tanto por lo que se refiere a la localizacióndel dolor, como por los síntomas asociados,además del predominio en el sexo masculi-no. Sin embargo, ha sido señalada la apari-ción de casos atípicos en los cuales algunascaracterísticas propias de la cefalea en raci-mos del adulto pueden diferir. Los signos quealgunas veces pueden ser distintos en el niñocon respecto al adulto son: a) en los niñoslos períodos de agrupamiento pueden sermás cortos; b) los episodios pueden teneruna periodicidad algo menor, con intervaloslibres de dolor entre 2-3 días; c) los sínto-mas vegetativos pueden ser menos evidentes(Del Bone y Poggioni, 1987). La relaciónniños / niñas respecto a la incidencia es de 6a 1 (Sjaastad, 1986). No debe confundirsecon los episodios de migraña, que puedentener una localización similar y alguno de lossíntomas asociados. Para establecer los lími-tes entre la migraña y la cefalea en racimos,debe ser tomada en consideración, ademásde la duración de los episodios, la periodi-cidad de los mismos. Otra característica pro-pia de la cefalea en racimos de inicio en laedad infantil es su persistencia y mayor defi-nición del cuadro clínico, conforme se vaavanzando hacia la edad adulta, dato en elque difieren de la migraña de inicio infantil,la cual tiende a mejorar según el niño supe-ra la pubertad (Congdon y Forsythe, 1979;Shinnar, 1982; Bille, 1982). 
HEMICRANIA PAROXÍSTICA CRÓNICA

La hemicrania paroxística crónica (HPC)es un tipo de cefalea, muy raro en la infan-cia que, si bien tiene unas características muy
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TABLA II. CRITERIOS DIAGNÓSTICOS DE LA CEFALEA EN RACIMOS
A. Por lo menos 5 ataques que cumplen B-D
B. Dolor importante de localización unilateralorbitaria, supraorbitaria y/o temporal que duraentre 15 y 180 minutos sin tratamiento
C. La cefalea se asocia por lo menos a uno de lossignos siguientes, que deben ser homolateralesal dolor1. Inyección conjuntival 2. Lagrimeo3. Congestión nasal4. Rinorrea5. Sudoración frontal y facial6. Miosis7. Ptosis8. Edema de párpados
D. La frecuencia de los ataques oscila desde unacrisis a días alternos hasta 8 crisis por día
E. Por lo menos uno de los siguientes:1. La historia, el examen físico y el examenneurológico no sugieren alguna de las enfer-medades capaces de generar cefalea2. La historia, el examen físico y el examenneurológico sugieren alguna de las enfer-medades capaces de generar cefalea, peroha sido excluida mediante las pruebas ade-cuadas3. Uno de tales trastornos está presente perola cefalea en racimos no ocurre por prime-ra vez de forma próxima en el tiempo adicho trastorno



similares a la cefalea en racimos, presentaunas peculiaridades que han llevado a quese considere una entidad distinta y como talestá reconocida e individualizada de acuer-do con la clasificación de la IHS. Previamentehabía sido denominada síndrome de Sjaas-tad, puesto que este autor la describió en1973 (Sjaastad y Dale, 1976). Se trata de unaforma de cefalea paroxística con síntomasmuy similares a la cefalea en racimos, perocon crisis de más corta duración, más fre-cuentes y con una presentación casi exclusi-va en mujeres (90% de los casos). El episo-dio puede ser precipitado por un movimientode rotación de la cabeza. También es típicode la HPC una respuesta muy favorable a laindometacina. La mayor parte de los ataquesduran entre 5-20 minutos y su frecuenciapuede alcanzar hasta 30 episodios en 24horas. Aunque no se observan remisiones alargo plazo, la frecuencia e intensidad de losataques pueden variar temporalmente. Lasnáuseas y los vómitos no suelen ser un sín-toma acompañante. La tabla III resume los criterios diagnósti-cos para la HPC de la IHS.El diagnóstico diferencial más común,como se deduce de los criterios diagnósticos,es con la cefalea en racimos. En la tabla IVse exponen las diferencias más significativasentre las dos entidades. Existen pocas referencias sobre la HPC enla infancia, si bien en las series de poblaciónadulta se constatan pacientes que iniciaronsus episodios en edades infantiles (Sjaastad ycols., 1980). El primer caso estudiado en edadinfantil fue comunicado por Kudrow yKudrow (1989), mediante la descripción deun niño de 9 años que respondió a la aspiri-na. Posteriormente, se han publicado nuevoscasos, que confirman la gran similitud con lasdescripciones de los adultos (Gladstein y cols.,1994).

CEFALEA SIMILAR A LA CEFALEA EN RACIMOS QUE NO CUMPLE LOS CRITERIOS TÍPICOS
La IHS admite esta categoría cuando sedan todos los criterios expuestos en la tabla IIo III, menos uno. Este grupo puede resultar
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TABLA III. CRITERIOS DIAGNÓSTICOS DELA HEMICRANIA PAROXÍSTICA CRÓNICA
A. Por lo menos 50 crisis que cumplan con B-E.
B. Dolor importante de localización unilateralorbitaria, supraorbitaria y/o temporal, siempre delmismo lado, que dura de 2 a 45 minutos
C. La frecuencia de las crisis es superior a 5 al díadurante más de la mitad de días a lo largo deltiempo (pueden ocurrir períodos de menorfrecuencia)
D. La cefalea se asocia por lo menos a uno de lossignos siguientes, que deben ser homolateralesal dolor.1. Inyección conjuntival 2. Lagrimeo3. Congestión nasal 4. Rinorrea5. Ptosis6. Edema de párpados
E. Eficacia absoluta de la indometacina 
F. Por lo menos uno de los siguientes:1. La historia, el examen físico y el examen neu-rológico no sugieren alguna de las enfermeda-des capaces de generar cefalea2. La historia, el examen físico y el examen neu-rológico sugieren alguna de las enfermedadescapaces de generar cefalea, pero ha sido exclui-da mediante las pruebas adecuadas3. Uno de tales trastornos está presente pero la cefa-lea paroxística no ocurre por primera vez de formatemporalmente próxima a dicho trastorno



interesante para la población infantil por lamayor frecuencia de casos atípicos que en lapoblación adulta.
CEFALEA PUNZANTE IDIOPÁTICA

La cefalea punzante idiopática (CPI) es unacefalea breve relativamente frecuente en alinfancia pero que, a causa de su carácter benig-no, y generalmente transitorio, se diagnosti-ca pocas veces (Artigas y cols., 2000). Acos-tumbra a presentarse en niños que suelentambién padecer episodios de migraña. Debi-do a la dificultad que tienen los niños pararelatar sus episodios de cefalea, no es infre-cuente que el relato resulte confuso por elhecho de coincidir en un mismo niño distin-tos patrones de cefalea. Previamente a su inclu-sión en la clasificación de cefaleas de la IHS,se había denominado gráficamente como “ice-pick pain (ice-pick = piolet o picadora), indi-cando el carácter del dolor: instantáneo, inten-so y localizado en un punto (Figura 1). Se
trata, pues, de accesos dolorosos muy brevesque ocurren espontáneamente en las zonasinervadas por los nervios craneales. 
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FIGURA 1. Cefalea punzante idiopática.

TABLA IV. DIFERENCIAS ENTREHEMICRANIA PAROXÍSTICA CRÓNICA(HPC) Y CEFALEA EN RACIMOS
CefaleaSíntomas HPC en racimos

Unilateral Sí SíIntensidad Sí SíLocalización Sí SíSíntomas autonómicos Sí SíSexo Femenino MasculinoFrecuencia 15/día 2/díaPatrón temporal Diario AgrupamientosDuración de los ataques 5-45 min > 1 horaPredominio nocturno Sí NoIndometacina Sí NoErgotamina No Sí

TABLA V. CRITERIOS DIAGNÓSTICOS DE LA CEFALEA PUNZANTE IDIOPÁTICA
A. Dolor limitado a la cabeza y de forma exclusi-va o predominante localizado en la zona de iner-vación de la primera rama del nervio trigémino(órbita, sienes y área parietal)B. El dolor es de tipo punzante y dura una frac-ción de segundo. Ocurre como un pinchazo ais-lado o en forma de salvasC. Es recurrente de forma irregular (horas a días)D. El diagnóstico se sustenta en la exclusión decambios estructurales en el lugar del dolor y enla distribución en la región del nervio cranealimplicado



Se desconoce la prevalencia en niños, peroes probable que sea relativamente alta, almenos en formas benignas y transitorias. Enun reciente estudio con población adulta seha encontrado una prevalencia del 35% de lapoblación, con similar proporción de hom-bres y mujeres (Sjaastad y cols., 2001). Entrelos pacientes migrañosos, la prevalencia alcan-za el 44% (Piovesan y cols., 2001).La tabla V muestra los criterios de la IHSpara este tipo de dolor.Aunque presenta ciertas similitudes conla HPC, su evolución y pronóstico son muydistintos. La tabla VI resume los datos clíni-cos que permiten diferenciar estas dos enti-dades.

CEFALEA DESENCADENADA POR LAINGESTA DE SUSTANCIAS FRÍAS
Este curioso tipo de cefalea se denominatambién cefalea por helado (Ice-cream heada-che). Se trata de un dolor de cabeza que sedesencadena en individuos susceptibles,mediante el paso por el paladar o por la paredposterior de la faringe de sustancias líquidas osólidas muy frías. La velocidad de ingestión yla intensidad de frialdad de la sustancia favo-recen la aparición de este dolor. Su duraciónes muy breve y de carácter agudo. Puede desen-cadenar la aparición de lágrimas en los ojos.La tabla VII muestra los criterios diagnós-ticos de este tipo de cefalea.El carácter benigno y transitorio de estacefalea explica que frecuentemente pase desa-percibida. Es posible que la persona afectalo considere una reacción casi normal, y quede forma casi inconsciente evite la molestiamediante la ingestión lenta de las sustanciasfrías.Se ha investigado la relación de esta cefa-lea con la migraña. Los resultados son contra-dictorios, si bien los estudios más recientesabogan por una fisiopatología independienteentre ambos procesos.En la población normal se ha estimado unaprevalencia del 40% y una edad media de ini-cio a los 12 años (Bird y cols., 1992).
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TABLA VI. DIFERENCIAS ENTRE HEMICRANIA PAROXÍSTICA CRÓNICA Y CEFALEAPUNZANTE IDIOPÁTICA
Síntomas Hemicrania Cefalea paroxística crónica punzante idiopática
Intensidad Severa SeveraDuración 5-45 min Décimas de segundo a escasos segundosSíntomas vegetativos Sí NoPatrón Muchos al día Muchos al día / aisladoRespuesta a la indometacina Siempre A veces
TABLA VII. CRITERIOS DIAGNÓSTICOS DE LA CEFALEA DESENCADENADA PORLA INGESTA DE SUSTANCIAS FRÍAS
A. Se desencadena durante la ingesta de comida obebida muy fríasB. La duración es inferior a cinco minutosC. Se localiza en el centro de la frente, exceptoen pacientes con migraña, en cuyo caso, el dolorpuede sentirse en la zona habitual de la migrañaD. Puede prevenirse evitando la ingesta rápida delas comidas o bebidas muy fríasE. No se asocia con una enfermedad orgánica



CEFALEA BENIGNA DESENCADENADAPOR LA TOS Y POR EL ESFUERZO FÍSICO
Cualquier persona puede haber experi-mentado un incremento de la cefalea al toser,estornudar o al hacer un esfuerzo, con inde-pendencia de la causa del dolor de cabeza.Pero en algunas personas estas maniobras pue-den actuar como desencadenantes de una cefa-lea transitoria de carácter breve e intenso. Laprimera descripción es de Tinel en 1932. Eldolor suele ser agudo y punzante, con unaduración de uno o pocos minutos. La distri-bución del dolor no suele seguir un patrónespecífico, aunque lo más frecuente es queesté centrado en el vértex o en el occipucio.Es mucho más frecuente en los adultos y enel sexo masculino.A pesar de la similitud entre la cefaleabenigna desencadenada por la tos y la cefaleabenigna desencadenada por el esfuerzo físico,la clasificación de la IHS separa ambas enti-dades.La tabla VIII muestra los criterios diag-nósticos de la cefalea benigna desencadenadapor la tos. La tabla IX muestra los criteriospara la cefalea benigna desencadenada porel esfuerzo físico.

CEFALEA COITAL
La cefalea coital se diagnostica en base alos criterios expuestos en la tabla X. Puede serdesencadenada tanto por el coito como por lamasturbación. Se puede presentar a partir dela edad adolescente. Han sido descritas tresformas de cefalea coital. Una de ellas se dis-tingue porque la cefalea se inicia gradualmentecon el ejercicio; otra porque aparece despuésdel orgasmo, mientras que en la forma máscomún el dolor de cabeza aparece bruscamentedurante el orgasmo o instantes antes de su ini-cio. Esta última tiene una localización frontalu occipital y puede durar de pocos minutos aalgunas horas (Porter y Jankovic, 1981; Lance,1992). En las cefaleas coitales es preciso tomaren consideración la posibilidad de que la causadel dolor sea un aneurisma sacular de la cir-culación cerebral, tanto con ruptura y hemo-rragia como sin ella (Finelli, 1993). 

SÍNDROME CUELLO-LENGUA
Es un tipo de cefalea, poco frecuente, quese caracteriza por ataques breves (de segun-
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TABLA VIII. CRITERIOS DIAGNÓSTICOS DELA CEFALEA BENIGNA DESENCADENADAPOR LA TOS
A. Cefalea bilateral de inicio agudo, de duracióninferior a un minuto, precipitada por la tos
B. Puede prevenirse evitando la tos
C. Sólo puede establecerse el diagnóstico, una vezse haya descartado por neuroimagen, un tumorde fosa posterior

TABLA IX. CRITERIOS DIAGNÓSTICOS DELA CEFALEA BENIGNA DESENCADENADAPOR EL EJERCICIO FÍSICO
A. Se desencadena de forma específica por el ejer-cicio físicoB. Es bilateral, pulsátil y puede adquirir caracte-rísticas migrañosas en pacientes propensos ala migrañaC. Dura entre 5 minutos a 24 horasD. Se puede pevenir evitando el ejercicio excesivo,sobretodo en agua caliente y en alta montañaE. No está asociado a ningún trastorno sistémicoo intracraneal



dos a 1 minuto de duración) de dolor inten-so, punzante unilateral en la zona superior delcuello o región occipital, desencadenada porla rotación de la cabeza. Se acompaña de pares-tesia o entumecimiento de la lengua en elmismo lado del dolor. A partir de las des-cripciones iniciales por Cyriax en 1962 y Lanceen 1980 los síntomas se han ampliado, de talmodo que se incluye pseudoatetosis de la len-gua, disartria y parálisis lingual. El mecanis-mo de este curioso síndrome fue propuestopor Bogduk en 1981. Dicho autor demostróen una disección de un cadáver que el ganglioC2 y el nervio espinal están situados dorsal-mente a la articulación atlanto-axoide. La arti-culación es inervada por la rama ventral deC2. La subluxación transitoria de la articula-ción atlanto-axoide causa dolor al tensar lacápsula articular. Los síntomas unilaterales eipsilaterales de la lengua ocurren como resul-tado de la compresión de los impulsos pro-pioceptivos aferentes que viajan por el nerviolingual, vía hipogloso, a la raíz C2. En la mayo-ría de pacientes adultos se han hallado ano-malías congénitas de la columna cervical:espondilitis anquilosante, espondilolisis dege-nerativa y osteoartritis atlanto-axoidea tuber-culosa. También se ha desarrollado el síndro-me a causa de un traumatismo del cuello, dela cabeza, durante ejercicios acuáticos, o poraccidente de tráfico. A diferencia del adulto,en la mayoría de niños no se identifican defec-

tos anatómicos; sin embargo, ha sido descri-ta una forma familiar de este síndrome (Lewisy cols., 2000).Los criterios diagnósticos de la IHS parael síndrome cuello-lengua se exponen en latabla XI.
NEURALGIA DEL TRIGÉMINO 

La neuralgia del trigémino, bien conocidaen el adulto, es muy rara en el niño. Puede seridiopática o secundaria. Ambas formas sonindistinguibles clínicamente. Se trata de undolor unilateral de carácter brusco y lanci-nante que se limita a una o más ramas del tri-gémino. El dolor es desencadenado por estí-mulos triviales, tales como lavarse la cara,lavarse los dientes o simplemente hablar; aun-que también puede ocurrir espontáneamen-te. El inicio y el final son bruscos. La tabla XIIdescribe los criterios diagnósticos de la IHSpara este tipo de dolor.Las formas secundarias pueden obedecera diversas causas tal como se expone en la tablaXIII.Las descripciones de neuralgia del trigé-mino en el niño son muy escasas (Matoth ycols., 2001), y todas ellas corresponden a for-mas secundarias: malformación de Chiari tipoI (Iváñez y Moreno, 1999), lipoma del ángu-lo cerebelo-pontino (Raieli y cols., 2001), rab-domiosarcoma embrionario (Marshall y Ros-man, 1977) y compresión neurovascular(Roski, 1982; Childs y cols., 2000).
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TABLA X. CRITERIOS DIAGNÓSTICOS DE LA CEFALEA COITAL
A. Es desencadenada por la excitación sexualB. Bilateral al inicioC. Se evita o se alivia cesando la actividad sexualantes del orgasmoA. No se asocia con una lesión intracraneal, especialmente con un aneurisma

TABLA XI. CRITERIOS DIAGNÓSTICOSDEL SÍNDROME CUELLO-LENGUA 
A. Dolor y entumecimiento en el área de distri-bución del nervio lingual y segunda raíz cervicalB. Precipitación por el giro brusco de la cabeza



NEURALGIA DEL NERVIO GLOSOFARÍNGEO
La neuralgia del nervio glosofaríngeo esun dolor punzante, severo, que se manifiestaen la oreja, base de la lengua, fosa amigdalaro cerca del ángulo de la mandíbula. Esta zonacorresponde a la distribución de las ramasfaringea y auricular del nervio vago, así comodel nervio glosofaríngeo. Habitualmente seprovoca por la acción de deglutir, hablar ytoser. Puede remitir y repetirse de la mismaforma que la neuralgia del trigémino.La tabla XIV muestra los criterios diag-nósticos de la IHS.

A causa del componente vagal, los pacien-tes afectos de esta neuralgia son susceptiblesde presentar síncopes cardiacos que puedenincluso generar una muerte súbita. Por ellohan de ser sometidos a una rigurosa valora-ción cardiológica.Apenas existe ninguna descripción en lainfancia de este trastorno, aunque se ha encon-trado una asociación, al igual que con la neu-ralgia del trigémino, a la malformación deChiari I (Yglesias y cols., 1996).
NEURALGIA DEL NERVIO INTERMEDIO

La neuralgia del nervio intermedio, lla-mada también neuralgia del geniculado, neu-ralgia de Hunt, neuralgia del nervio facial otic doloroso de la cuerda del tímpano, es unacausa muy infrecuente de dolor facial paro-xístico (Bruyn, 1984). Como ya describió Hunten 1937 se puede manifestar de dos formas:1. otalgia, y 2. dolor localizado en la cara, anivel profundo, detrás de las órbitas y en lacavidad nasal posterior. Los primeros casoscomunicados estaban siempre asociados ainfección por herpes zoster Los criterios diagnósticos de la IHS se des-criben en la tabla XV.
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TABLA XIII. ENFERMEDADES ASOCIADASA NEURALGIA DEL TRIGÉMINO
• Compresión vascular arterial • Tumores (epidermoide, meningioma, sarcoma,lipoma)• Malformación vascular (malformaciónarteriovenosa, angioma)• Esclerosis múltiple• Patología de la base del cráneo- Impresión basilar - Malformación de Chiari

TABLA XII CRITERIOS DIAGNÓSTICOS DE LA NEURALGIA DEL TRIGÉMINOIDIOPÁTICA
A. Ataques paroxísticos de dolor facial o frontalque duran desde algunos segundos hasta menosde dos minutosB. El dolor cumple al menos 4 de las siguientescaracterísticas:1. Distribución por una o más divisiones delnervio trigémino2. Dolor de características bruscas, intensas, agu-das superficiales, punzantes o de quemazón3. Intensidad del dolor severa4. Precipitación por estímulo en las zonas dedesencadenamiento o por ciertas actividadesdiarias como comer, hablar, lavarse la cara olimpiarse los dientes5. Entre los episodios, el paciente está total-mente asintomáticoC. Ausencia de déficit neurológicoD. Los ataques son estereotipados en un pacienteconcretoE. Exclusión de otras causas de dolor facial porla historia clínica, por el examen físico y porpruebas complementarias cuando sea preciso



NEURALGIA DEL NERVIO LARÍNGEOSUPERIOR
De características clínicas similares al ante-rior, pero en este caso el dolor se localiza enla cara lateral de la garganta, región subman-dibular o debajo del oído. Se puede precipi-tar por la deglución, al gritar, o al girar la cabe-za (Bruyn, 1983).Los criterios diagnósticos son los expues-tos en la tabla XVI.

NEURALGIA OCCIPITAL
La neuralgia occipital se caracteriza por undolor unilateral o bilateral occipital que irra-

dia al vértex, frente o zona periorbitaria (Chuo-et, 1967). Se acompaña de una zona de hiper-sensibilidad en la región de la nuca por dondediscurre el tronco nervioso. Puede acompa-ñarse de síntomas autonómicos. En la neu-ralgia occipital están involucradas las raícescervicales C1 y C2. Aunque es rara en niños,ha sido descrita en adolescentes (Dugan y cols.,1962).La neuralgia occipital debe distinguirse dela neuralgia auricular, que se manifiesta enla región retroauricular, el ángulo de la man-díbula y el hombro. Las raíces involucradasson C1 y C2.También debe diferenciarse de la neural-gia cervical, que es clínicamente idéntica a laneuralgia occipital. Sin embargo, la neuralgia
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TABLA XIV CRITERIOS DIAGNÓSTICOS DE LA NEURALGIA DEL GLOSOFARÍNGEO 
A. Ataques paroxísticos de dolor facial que durandesde algunos segundos hasta menos de dosminutosB. El dolor cumple al menos 4 de las siguientescaracterísticas:1. Dolor unilateral2. Distribución por la parte posterior de la len-gua, fosa amigdalar, faringe o junto al ángu-lo de la mandíbula, o en el oído3. Dolor de características bruscas, agudas, pun-zantes o de quemazón4. Intensidad del dolor severa5. Precipitación por estímulo de zonas de desen-cadenamiento o por la acción de deglutir,comer chicle, hablar, toser y bostezarC. Ausencia de déficit neurológicoD. Los ataques son estereotipados en un pacienteconcretoE. Exclusión de otras causas de dolor facial por lahistoria clínica, por el examen físico y por prue-bas complementarias cuando sea preciso

TABLA XV. CRITERIOS DIAGNÓSTICOS DELA NEURALGIA DEL NERVIO INTERMEDIO
A. Paroxismos dolorosos intermitentes de duraciónentre segundos y minutos que ocurren en laprofundidad del oídoB. Zona de desencadenamiento en la pared pos-terior del canal auditivoC. Exclusión de lesión estructural
TABLA XVI. CRITERIOS DIAGNÓSTICOS DE LA NEURALGIA DEL NERVIOLARÍNGEO SUPERIOR
A. Paroxismos dolorosos de duración entre segundos y minutos que ocurren de la garganta,región submandibular o debajo del oídoB. Zona de desencadenamiento por la deglución,forzar la voz o al girar la cabezaC. La susceptibilidad se mantiene durante días o semanasD. Una zona de desencadenamiento está ubicadaen la pared posterior del canal auricularE. Exclusión de lesión estructural



cervical siempre es unilateral y se asocia a alte-raciones en el cuello y alteraciones radioló-gicas en la columna cervical. Interviene la raízC3.Los criterios diagnósticos de la neuralgiaoccipital se exponen en la tabla XVII.
DOLORES FACIALES

El dolor facial puede ser típico, si se ajus-ta a los cuadros descritos anteriormente, o atí-pico. Para su diagnóstico se requiere anali-zar los diversos cuadros expuestos en estecapítulo. Con este fin se muestran en las tablasXVIII, XIX, XX las características y las dis-tintas opciones diagnósticas.La mayor parte de algias faciales atípicascorresponden a la cefalea en racimos, típica oatípica.

CEFALEAS BREVES UNILATERALESNEURALGIFORMES CON INYECCIÓNCONJUNTIVAL Y LAGRIMEO (SUNCT)
Este tipo de cefaleas es propio del adul-to. La edad media de inicio es a los 50,7 años(Pareja y Sjaastad, 1997), y hasta fecha muyreciente no había sido comunicado ningúncaso en la infancia (D’Andrea y Granella,2001). El primer caso fue descrito en 1989
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TABLA XX. CARACTERÍSTICAS DE DOLORES FACIALES ATÍPICOS
• No tienen la distribución de los nervios perifé-ricos• Se extienden de un lado a otro• Se inicia de forma rápida o lenta, aumentandoprogresivamente entre 2 a 10 minutos y dura de15 minutos a varias horas• Mejora gradualmente• El dolor es más opresivo y sordo• Son apreciados en zonas profundas de tejidosblandos o incluso en el hueso• Son unilaterales y frecuentemente asociados aobstrucción nasal, rinorrea, edema de párpados,enrojecimiento de la cara, lagrimeo, pilo erec-ción• Puede asociarse a nauseas, mareo, vértigo, aste-nia y frío

TABLA XVII CRITERIOS DIAGNÓSTICOSDE LA NEURALGIA OCCIPITAL
A. Dolor en la distribución del nervio occipitalmayor y menorB. Dolor de características punzantes que puedepersistir entre los paroxismosC. El nervio afectado es doloroso a la palpaciónD. El problema mejora temporalmente medianteel bloqueo anestésico del nervio implicado

TABLA XVIII. CARACTERÍSTICAS DE LOSDOLORES FACIALES TIPICOS
• Localizadas en el territorio de un nervio• Transitorio, agudo, punzante, con quemazón• Duración de segundos• Recurren después de intervalos libres• Siempre existe un punto de desencadenamiento• Remiten totalmente al seccionar el nervio corres-pondiente

TABLA XIX. CAUSAS DE DOLORESFACIALES TÍPICOS
• Síndrome cuello-lengua • Neuralgia del trigémino• Neuralgia glosofaríngea• Neuralgia del nervio intermedio• Neuralgia del nervio laríngeo superior• Neuralgia occipitale



por Sjaastad y cols. Se trata de una cefalea uni-lateral acompañada de síntomas autonómicos.El dolor es breve (5 a 120 segundos), pun-zante, de comienzo brusco y acompañado delagrimeo importante, inyección conjuntival yrinorrea. Puede seguir un patrón periódicoerrático, con períodos de remisión. Durantelos períodos sintomáticos la frecuencia de cri-sis puede ser de una al día, hasta 30 por hora.La eficacia de los múltiples tratamientosensayados es muy pobre, aunque reciente-mente ha sido reportada una respuesta muyfavorable a la lamotrigina (Tilignac y Dordain,2001).
CEFALEAS PAROXÍSTICAS SECUNDARIAS

La mayor parte de cefaleas paroxísticas enel niño y en el adolescente son de carácter idio-pático y benigno. No obstante casi siempre seplantea la duda sobre la posibilidad de unalesión estructural subyacente, cuyo retraso enel diagnóstico puede comportar un agrava-miento del pronóstico.Es obvio que ante una cefalea paroxísticase debe extremar la precisión en la recogidade la información de la historia clínica y laminuciosidad en el examen neurológico. Elobjetivo es poder excluir cualquier indicio deproceso tumoral o malformativo susceptiblede manifestarse como cefalea paroxística breve.La tabla XXI muestra las causas suscepti-bles de generar una cefalea breve, la cual enocasiones puede ser el primero o el único sín-toma.Las lesiones ubicadas en el tercer ventrí-culo son susceptibles de generar cefalea paro-xística por un mecanismo obstructivo inter-mitente del flujo del líquido cefalorraquídeo(LCR) a nivel del agujero de Monro. La cefa-lea se produce por un ligero aumento de la

presión intracraneal, y cede al reestablecersela circulación normal del LCR.El quiste coloide del tercer ventrículo esun tumor neuroepitelial histológicamentebenigno (Figura 2). Ha sido descrito a partirde la tercera semana de vida (Little y MacCarty,1974), si bien la mayor parte de los pacientespublicados son adultos. La cefalea suele serbreve, con una duración que oscila entresegundos y algunos minutos. El cambio pos-tural de la cabeza puede aliviar la cefalea; perociertas posturas o maniobras también pueden

Cefaleas de breve duración •  •  • 173

TABLA XXI. CAUSAS DE CEFALEASBREVES SECUNDARIAS
A. Lesiones ubicadas en el tercer ventrículo• Quiste coloide • Meningioma • Papiloma de plexos coroideos• Hamartomas• Gliomas• Lesiones vasculares B. Quistes pinealesC. Tumores pinealesD. Malformación de Arnold ChiariE. Feocromocitoma

FIGURA 2. Pieza anatómica que muestra un quistecoloide ubicado en el tercer ventrículo, que ocasionóuna cefalea aguda por obstrucción de los agujeros deMonro.



actuar como desencadenantes. Suele asociar-se a vómitos, mareos, diplopía por parálisisdel VI par, visión borrosa, pérdida de fuerza,parestesia de las extremidades y caídas brus-cas. En ocasiones, la breve hipertensión endo-craneal puede generar pérdidas de concienciasimilares a síncopes, convulsiones, coma eincluso muerte súbita. La repetición de epi-sodios puede conducir a déficit cognitivos. Lalocalización del dolor de cabeza puede ser uni-lateral o bilateral generalmente es frontal ogeneralizada, aunque en ocasiones puede loca-lizarse a nivel occipital. En los casos típicos eldolor es intenso.Las otras lesiones del tercer ventrículo,citadas en la tabla VIII, pueden manifestarsede forma similar al quiste coloide.Los quistes y tumores pineales pueden cau-sar cefaleas breves asociadas frecuentemente adisminución del reflejo de convergencia. Tam-bién pueden aparecer paresias oculares, papi-ledema, hidrocefalia y síncope recurrente.El feocromocitoma es un tumor secretorde noradrenalina o adrenalina de forma cons-tante o intermitente. En este último caso, seproducen crisis de hipertensión arterial quese acompañan de cefalea brusca bilateral,generalmente localizada en zona occipital. Enel 50% de los casos la duración es inferior a15 minutos (Thomas y cols., 1966). La sos-pecha del feocromocitoma se basa en los sín-tomas acompañantes a la crisis de cefalea, queademás de la hipertensión son la sudoraciónla palidez y la taquicardia (Ciftci y cols.,2001).La cefalea por la tos y la cefalea desenca-denada por el ejercicio, además de la formaidiopática descrita, también pueden obedecera una lesión estructural de fosa posterior yque, mediante una maniobra de Valsalva,desencadene cefalea. En estos casos se debeexcluir una malformación de Chiari y untumor de fosa posterior.

TRATAMIENTO FARMACOLÓGICO DE LAS CEFALEAS BREVES
Es obvio que en la cefalea breve única-mente tiene sentido el tratamiento preventi-vo, puesto que el tratamiento agudo prácti-camente no tiene opción para actuar, dada lacorta duración de los episodios. La decisión de recomendar un tratamien-to profiláctico dependerá sobre todo de la fre-cuencia con que se presenten los episodios.Por ejemplo, en la cefalea punzante idiopáti-ca, muy frecuente en la infancia, en la mayorparte de los casos no merece la pena prescri-bir un fármaco, si lo que vamos a evitar conello es unos segundos de cefalea en situacio-nes esporádicas. Por el contrario, ante la mismacefalea, cuando es frecuente y causa un tras-torno al paciente, no se debe dudar en reco-mendar una medicación.En general los fármacos más usados son lacarbamazepina y la indometacina. Tambiénen algunas situaciones puede ser de utilidadla gabapentina (Cevoli y cols., 1997; Rosner,1996) y la lamotrigina (D’Andrea y cols., 2001;Tilignac y Dordain, 2001). La tabla XXII muestra los cuadros que pue-den responder a la carbamazepina. La acciónde la carbamazepina posiblemente esté rela-cionada con su acción por inhibición de laactividad sensorial refleja sináptica en el tron-co cerebral. Aunque no hay estudios sobrela dosificación en el niño para tratar las neu-ralgias, posiblemente sean suficientes dosisrelativamente bajas, inferiores a las utilizadasen la epilepsia, puesto que en los adultos sepueden obtener buenos resultados con dosisde 400 a 600 mg (Lloyd-Smith y Sachdev1969). Igualmente en adultos, las mejores res-puestas se han obtenido con niveles entre: 5.7y 10,1 µg/mL (Tomson y cols. Arch Neurol1980). Si bien la carbamazepina, inicialmen-te se mostró eficaz para la neuralgia del trigé-
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mino, posteriormente también ha mostradoefectos positivos para la neuralgia del gloso-faríngeo (Rushton y cols., 1981), para la neu-ralgia del nervio laríngeo superior (Browns-tone y cols., 1980) y para las neuralgias engeneral (Moosa y cols., 1993). El mismo efec-to de la carbamazepina ha sido apreciado conla oxcarbazepina (Zakrzewska y Patsalos,1989). La gabapentina también es eficaz parael dolor neuropático (Cevoli y cols., 1997;Rosner, 1996), y por tanto puede ser unaopción para este grupo de cefaleas, de base

neurálgica. La lamotrigina es otro fármaco quepuede ser eficaz algún tipo de cefaleas breves.Se ha mostrado eficaz en en la neuralgia deltrigémino, por lo cual puede resultar una inte-resante alternativa a la carbamazepina paraeste tipo de dolor (Delvaux y Schoenen, 2001).El SUNCT, que hasta fechas recientes se hamostrado muy resistente a cualquier trata-miento, tiene una buena respuesta a la lamo-trigina (D’Andrea y cols., 2001; Tilignac y Dor-dain, 2001).Otro fármaco útil en algunas cefaleas bre-ves es la indometacina. En algunos casos es laúnica alternativa. Esta especificidad ha lleva-do a considerar las cefaleas que responden ala indometacina, como un tipo de cefaleas concaracterísticas fisiopatológicas comunes. En lapoblación infantil y adolescentes la indometa-cina tiene su lugar en las siguientes cefaleasbreves: cefalea desencadenada por el ejercicio,cefalea en racimos, hemicrania paroxística cró-nica, hemicrania continua, cefalea punzanteidiopática, cefalea coital (Moorjani y Roth-ner, 2001; Mathew, 1981). Las dosis oscilanentre 25 a 50 mg tres veces al día.

TABLA XXII. CEFALEAS QUE PUEDENMEJORAR CON CARBAMAZEPINA
• Cefalea punzante idiopática• Neuralgia del trigémino idiopática• Neuralgia del glosofaríngeo idiopática• Síndrome cuello-lengua• Neuralgia glosofaríngea• Neuralgia del nervio intermedio• Neuralgia del nervio laríngeo superior• Neuralgia occipital
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