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RESUMEN

Objetivo

Las cefaleas tusigena, de esfuerzo y relacionadas con la actividad sexual son entidades
infrecuentes. Son pocas las series de pacientes descritas en la bibliografia. Hemos analizado
una serie de pacientes con dicha patologia para describir el cuadro clinico y discernir las

diferencias con las formas secundarias.
Material y Métodos

Estudio retrospectivo, de pacientes consecutivos, que consultaron por cefalea tusigena, de
esfuerzo o relacionada con la actividad sexual; en nuestro centro durante el periodo 2006-2010
(ambos inclusive). Se recogieron de la historia clinica datos demograficos, caracteristicas
clinicas como la forma de inicio de los sintomas, topografia, duracién, asociacién con otros
tipos de cefalea, sintomatologia neurolégica asociada, exploracion fisica. Se evalu6 la
respuesta a los tratamientos iniciados. Se excluyeron los pacientes que no tenian prueba

neuroradiol6gica. Se compararon las caracteristicas de las formas primarias y sintomaticas
Resultados

Se incluyeron 50 pacientes, de edad media 49,56 afios (rango 12-84 afios) 58% varones. El
74% resultaron formas primarias. El 50% de los pacientes consulté por cefalea tusigena con
68% de formas primarias, 30% por cefalea de esfuerzo con 80% primarias y 20% por cefalea
relacionada con la actividad sexual con 80% primarias. Las cefaleas primarias se diferenciaban
de las secundarias en una edad de presentacion mas tardia. Tusigena 59 vs 57 afios, de
esfuerzo 46 vs 25 afios, relacionada con la actividad sexual 52 vs 34 afios. La topografia del
dolor era frontal en las tusigenas primarias (82%) y nucal en las secundarias (37,5%). La
presencia de sintomatologia neuroldgica fue frecuente en las formas secundarias (31%) y la
exploracion neuroldgica fue anormal en el 31%. La etiologia mas frecuente de las formas
secundarias fue la malformacion de Arnold Chiari tipo | en el 62% de los casos. La respuesta a
Indometacina se observé en el 81% de los pacientes tratados con cefalea tusigena primaria, y
75% en cefalea de esfuerzo y relacionada con la actividad sexual primaria. En las formas

secundarias también se observa respuesta a Indometacina (66%).
Conclusiones

Las cefaleas tusigena, de esfuerzo y sexual podrian tratarse de espectros de la misma
patologia. Las formas secundarias debutan a edades méas tempranas de la vida, y se asocian
con alteraciones neuroldgicas. La etiologia mas frecuente es la malformacion de Arnold Chiari.
La respuesta al tratamiento con Indometacina se observa tanto en formas primarias como

secundarias.



INTRODUCCION

Las cefaleas relacionadas con el esfuerzo son un grupo de cefaleas primarias, infrecuentes
en la poblacién general. Su diagnéstico requiere el cumplimiento de los criterios establecidos
por la International Headache Society (IHS) publicados en la guias de clasificacion
internacional de las cefaleas en su segunda edicion de 2004 (1). Dentro de estos criterios se

requiere la exclusién de causas secundarias.

Debido a lo infrecuente de esta patologia, son escasas las descripciones de series largas de
pacientes bien estudiados y clasificados, con mdltiples discrepancias entre ellas, por lo que el
cuadro clinico no esta del todo definido, y la fisiopatologia de la enfermedad continGa siendo

una incégnita.

En el presente trabajo, se realiza una exhaustiva revision bibliografica de las series
publicadas hasta la actualidad, con un repaso en la historia de estas entidades. Se revisan
aspectos epidemioldgicos, fisiopatologia, caracteristicas clinicas, etiologia de las cefaleas
sintomaticas. Se describen los tratamientos publicados hasta la actualidad con su grado de

eficacia

El objetivo de este trabajo es la descripcion de la incidencia, aspectos demogréficos, los
factores precipitantes. Se detallan las caracteristicas clinicas, incluyendo la topografia,
intensidad, duracion y caracteristicas de la cefalea, Se evalla la relaciéon con otros tipos de
cefalea primaria. Se resefian los sintomas asociados, los hallazgos en la exploracion y la
neuroimagen. Se intenta hacer hincapié en los rasgos diferenciales de las cefaleas primarias
respecto a las secundarias. También se describen los tratamientos utilizados y el grado de
eficacia.

Intentado aportar algo de luz en la descripcién de esta entidad, hemos analizado una
muestra de pacientes que consultaron por cefalea tusigena, de esfuerzo o relacionada con la
actividad sexual, recogida durante 5 afios (periodo comprendido entre 2006 a 2011 ambos
inclusive), de forma retrospectiva y consecutiva. Los hallazgos de dicho estudio, se exponen a

continuacion.



DEFINICION

La International Headache Society (IHS) incluye a la cefalea tusigena, de esfuerzo y a la
cefalea asociada con la actividad sexual dentro del capitulo 4 de las guias de clasificacion
internacional de las cefaleas en su segunda edicién en 2004, como un subgrupo de cefaleas

primarias(1).
Cefalea tusigena primaria (4.1)

Cefalea provocada por la tos u otros esfuerzos, en ausencia de patologia intracraneal

Términos usados previamente: cefalea benigna primaria, cefalea por maniobras de

Valsalva.
Cefalea de esfuerzo primaria (4.2)
Cefalea provocada por cualquier tipo de ejercicio.
Se reconocen subtipos como la cefalea de los levantadores de peso.
Términos usados previamente: Cefalea de esfuerzo benigna.

La migrafia inducida por el ejercicio no se incluye en este subgrupo dentro de la

clasificacion de la IHS.
Cefalea primaria asociada a la actividad sexual (4.3)

Cefalea precipitada por la actividad sexual que normalmente comienza como un dolor sordo
bilateral segin aumenta la excitacion sexual y que subitamente se hace intensa con el

orgasmo, en ausencia de patologia intracraneal.

Términos usados previamente: Cefalea sexual benigna, cefalea coital, cefalea sexual

vascular benigna, cefalea sexual.
Se subdivide en dos tipos:
1. Cefalea preorgasmica

2. Cefalea orgasmica



HISTORIA

El primero en reportar el cuadro clinico fue Tinel en 1932 (2), describiendo una serie de
pacientes que presentaban cefalea en relacion con la realizacion de ejercicio asi como

desencadenada por maniobras de Valsalva.

En 1956 Symonds (3) describe la cefalea en relacién con maniobras de Valsalva como la
tos, defecar, la risa y con los cambios posturales, de los 27 casos que reportd, en 6 de ellos
encontré una lesion intracraneal justificante de la clinica. En los restantes 21 no encontré6 una

causa intrinseca, acufiando para ellos el término de cefalea tusigena benigna por primera vez.

Rooke en 1968 (4) describié una serie larga de cefaleas provocadas por el ejercicio, sin

tener en cuenta su origen en la tos, el ejercicio fisico o la actividad sexual.

Kriz en 1970 (5) describio la cefalea secundaria al coito como complicacién neurolégica de
este y Martin en 1973 (6) describi6 la serie de 6 pacientes con cefalea relacionada con el coito.
Lance en 1976 (7) describié una serie de 21 casos de cefalea coital, marcando la division entre

la cefalea preorgasmica y la orgasmica.

Sands en 1991 (8) describe por separado en una muestra de 219 pacientes los
desencadenantes en maniobras de Valsalva, ejercicio fisico y en relacion a la actividad sexual,
siendo dividida ésta en tres tipos. La tipo 1 descrita como una variante de la cefalea tensional,
la tipo 2 o cefalea vascular, que aparece durante el orgasmo y la tipo 3 en relacion a
hipotensién licuoral. En esta serie hasta el 20% de los casos presentaban una lesion

intracraneal como justificante de la clinica, la mayor parte de ellos en la fosa posterior.

La coexistencia de mas de un desencadenante varia en funcion de las series, asi Lance (9)
no encontré relacién entre la cefalea provocada por el ejercicio y la sexual. Sin embargo; en la
serie de Silbert (10) se describe que hasta el 40% de los pacientes presentan un
desencadenante mixto con el ejercicio y la actividad sexual. Asi todavia persisten las dudas

sobre si se trata del espectro de una misma patologia.

Pascual en 1996 (11) publican la primera serie larga con estudio de neuroimagen, en el que
describen las caracteristicas clinicas diferenciales entre las formas primarias y secundarias de
las cefaleas de esfuerzo. El 42% de los pacientes que habian consultado por alguno de estos
tres tipos de cefalea, ésta era sintomatica, la mayor parte de los cuales era secundaria a
lesiones de fosa posterior, en concreto la malformacion de Arnold Chiari tipo . Posteriormente
en 2008 (12), en un estudio prospectivo encontraron que hasta el 62% de las cefaleas
tusigenas tenian una causa subyacente, describiendo los hallazgos radiol6gicos-

fisiopatolégicos de éstos.



EPIDEMIOLOGIA

La cefalea de esfuerzo, incluyendo desencadenada por la tos, el ejercicio y el coito,

presenta una prevalencia del 1% del total de todas las cefaleas segun las series (13).

Cefalea tusigena

La prevalencia de la cefalea tusigena primaria varia en funcién de los estudios, asi
Ransmussen (13) encontrd que el 1% de la poblacion presenta dicha patologia a lo largo de la
vida. Estudios mas recientes cifran en 0,4%-1%.(14,15).

Pascual en una serie de 97 pacientes (12) Encontré6 que el 58% de los casos eran
sintomaticos, dentro de los primarios encontré una predominancia de mujeres 64% con una
edad media de 60 afios (rango 22-80). Los casos sintomaticos debutaban antes 44 (rango 21-
59) La predominancia en mujeres era algo mayor 70%.

Se han observado diferencias entre la prevalencia de etiologia secundaria entre asiaticos y
occidentales, debidas; probablemente a la menor prevalencia de malformacion de Arnold Chiari
tipo | (14)

Cefalea de esfuerzo

La prevalencia de la cefalea de esfuerzo a lo largo de la vida, también se ha estimado en
torno al 1% por Ransmussen (13); sin embargo; en el reciente estudio Vaga se encontré que la
prevalencia de la cefalea de esfuerzo en adultos era del 12,3% (16,17). En otro estudio en
poblacién adolescente Taiwaneasa hasta el 30,4% presentaba cefalea de esfuerzo, explicando
esta diferencia en la mayor actividad fisica entre adolescentes (18).

En la serie de Pascual (12) el 82% de los pacientes presentaban formas primarias, con una
edad de debut de 40 afios (rango 17-52) y una clara predominancia de hombres 88% sobre
mujeres. Los casos secundarios en esta serie tenian 16 y 67 afios y eran hombres.

En el estudio epidemioldgico Vaga (16,17) se hallo que la edad de debut suele estar antes
de los 30 afios y hay una prevalencia de mujeres respecto a hombres. En un estudio en
poblacién turca también se halla este predominio y se calcula la prevalencia de la cefalea de

esfuerzo en el 5,3%(15)

Cefalea relacionada con la actividad sexual

La prevalencia estimada en la poblacion es del 1% (14)

En la serie de Pascual el 89% de los casos eran primarios (16 pacientes), los 2 pacientes
con cefalea secundaria eran una mujer y un hombre. En los casos primarios habia un claro
predominio de hombres 81% y la edad media era de 40 afios (rango 16-58)

Respecto a otras series publicadas, la prevalencia es mayor en hombres que en mujeres
con una ratio 3-4/1, encontrandose la edad de debut entre los 30 y 40 afios (20). El subtipo

més frecuente es la orgdsmica (14, 20, 21).



ETIOPATOGENIA

La etiopatogenia de este tipo de cefalea todavia sigue siendo un misterio.

Se han propuesto mlltiples teorias, asi el incremento de la presion intracraneal que se

produce con la maniobras de Valsalva seria el nexo comun de las tres entidades.

Durante las maniobras de Valsalva se produce un aumento de la presién intratoracica e
intraabdominal, impidiendo un correcto retorno venoso a la auricula derecha. Esto aumenta la
presién venosa central, que se transmitiria a nivel intracraneal a través del sistema venoso
yugular. Se ha demostrado que en los pacientes con cefalea de esfuerzo, la incompetencia de
las venas yugulares se significativamente mayor que en poblacion normal (70% respecto al
30%) (22). Se ha sugerido que los receptores presentes en las paredes de las venas tendrian

una hipersensibilidad a los aumentos de la presion intracraneal. (23)

En un reciente estudio se ha sefialado que hay una mayor frecuencia de pacientes que
presentan una fosa craneal posterior mas estrecha que la poblacién normal, sugiriéndose ésta

como una causa potencial de cefalea en contexto de maniobras de Valsalva (24).

También se ha sugerido que el deterioro en la autorregulacion miogénica, puede ser un
mecanismo central para la cefalea de esfuerzo, lo que causaria una vasodilatacion tras el

ejercicio (25).

La cefalea preorgasmica se trataria de una variante de la cefalea tensional, teniendo en
cuenta que los grupos musculares afectados y las caracteristicas del dolor se corresponden;

sin embargo no hay estudios que demuestren esta Ultima teoria.

La cefalea orgasmica parece tener un origen vascular, asi en un estudio de la
hemodinamica cerebral con Doppler transcraneal con azetazolamida se sugiere una disfunciéon
en la autorregulaciéon del metabolismo cerebrovascular (26, 27). Se ha descritos casos de
cefalea relacionada con la actividad sexual y el sindrome de vasoconstriccion cerebral

reversible (28).



CLINICA

Cefalea tusigena

La cefalea tusigena tiene una forma de presentacion heterogénea, suele comenzar de forma
explosiva tras maniobras de Valsalva aunque también puede ser un dolor sordo o incluso
pulsatil, o en pinchazos, de intensidad moderada a severa desde el inicio. Su duracién suele
ser breve siendo el dolor maximo al inicio y resolviéndose en menos de 30 minutos (criterios
IHSD-II), aunque recientemente se ha descrito que hasta en el 10,8% de los pacientes la
duraciéon es mayor, pudiendo persistir un dolor de menor intensidad (14, 29, 30). La mayor
parte de los pacientes presentan una localizacion bilateral en region occipital, pero también a
nivel frontal, temporal o en el vertex. La asociacion de cuadro vegetativo en forma de nauseas
0 vomitos y la fotofobia o fonofobia son infrecuentes. Los factores precipitantes también son
variados, se han descrito la defecacién, levantar peso, cambio de postura, reir, llorar, gritar,

maniobras de Valsalva, ejercicio y actividad sexual.

Cefalea de esfuerzo

En la definicion de cefalea de esfuerzo, el término esfuerzo, es ambiguo, asi algunos
autores incluyen algunos tipos de maniobras de Valsalva como esfuerzo, y otros so6lo incluyen
aquellas en las que el ejercicio fisico se prolonga en el tiempo (el inicio de la cefalea es mas
progresivo y se prolonga durante mas tiempo) La tendencia es a utilizar este ultimo (5,11).

El dolor suele iniciarse de forma progresiva, durante el ejercicio o tras haber finalizado éste,
de localizacién bilateral y de caracteristicas pulsatiles, también de duracién breve, aunque
puede prolongarse hasta 48 horas (1) como en la cefalea tusigena, la presentacion también es
heterogénea, por lo que la localizacién, duracién, intensidad y forma de presentacion varia de
unos pacientes a otros. (29, 30)

La asociacion con la migrafia es frecuente asi en el estudio Vaga se encontrd que hasta el
46% de los pacientes presentaban cefalea de esfuerzo y migrafia, en otro estudio en
adolescentes taiwaneses se encontré que el 48% de los migrafiosos presentaban también

cefalea de esfuerzo (17, 18, 19).

Cefalea primaria relacionada con la actividad sexual

La cefalea relacionada con la actividad sexual (ya sea durante el coito o la masturbacion)
tiene una localizacién bilateral y occipital, su duracion es variable, desde los 10 minutos hasta
las 6 horas (20, 29, 30, 31). En ocasiones se asocian con nauseas, vOmitos. La asociacion con
otros tipos de cefalea primaria como la migrafia, la cefalea tensional o la cefalea relacionada
con el esfuerzo, también es frecuente (10, 20).

Dentro de los subtipos no se han encontrado diferencias clinicas salvo en la forma de
presentacion, ya que la orgasmica tiene un inicio subito durante el orgasmo y la preorgasmica

presenta un inicio mas progresivo (10, 32, 33).



DIAGNOSTICO

A la hora de establecer el diagndstico de cefalea primaria, hay que descartar causas
secundarias, por lo que es necesario realizar prueba de neuroimagen, preferentemente

resonancia magnética (RM), en los pacientes que sea posible.

Cefalea tusigena

En pacientes con cefalea tusigena, ademas, de cara a completar el diagnéstico, ésta
deberia realizarse con contraste para objetivar realce meningeo en aquellos pacientes con
sospecha de hipotension licuoral. También se recomienda estudio angiografico intracraneal
para descartar malformaciones arteriovenosas o aneurismas. En aquellos pacientes que
presentan sintomas neuroldgicos con RM normal y estudio de vasos intracraneales normal, se
puede completar estudio con ecografia de troncos supradrticos para descartar estenosis
carotidea (29).

Cefalea de esfuerzo

La evaluacion de los pacientes con cefalea de esfuerzo deberian ser estudiados con RM y
angioresonancia (ARM). Especialmente si desarrollan sintomas neurolégicos, nauseas o
vomitos, la cefalea persiste durante horas o debuta por encima de los 40 afos. Si el desarrollo
de la sintomas es brusco, hay sintomatologia neuroldgica, o disminucién del nivel de
consciencia, es necesaria una evaluacion urgente de cara a descartar Hemorragia
subaracnoidea. Si se desarrollan sintomas adrenérgicos desproporcionados, es recomendable

completar estudio con metanefrinas en orina de cara a descartar feocromocitoma (29).

Cefalea relacionada con la actividad sexual

En el caso de la cefalea relacionada con la actividad sexual, especialmente la tipo Il u
orgadsmica, dadas sus caracteristicas explosivas, es necesario descartar HSA, mas aun si han
desarrollado sintomas neuroldgicos, disminucion del nivel de consciencia o rigidez de nuca. La
prueba de eleccién varia en funcion del tiempo de evolucion de la cefalea, TC craneal y
puncién lumbar si procede durante las primeras horas-dias. Si han pasado dias-semanas RM
con gadoliniob ARM vy/o puncién lumbar. Si se desarrollan sintomas adrenérgicos

desproporcionados, la evaluacién de metanefrinas en orina es también recomendable (29).
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CRITERIOS DIAGNOSTICOS

A la hora del diagndéstico la IHS tiene una serie de criterios para cada una de ellas (1)

Cefalea tusigena primaria

A) Cefalea que cumple los criterios By C

B) Comienzo subito, durando desde 1 segundo hasta 30 minutos

C) Precipitada u ocurre solo en asociacion a la tos, esfuerzos y/o maniobras de Valsalva

D) No atribuible a otra causa

Cefalea de esfuerzo primaria

A) Cefalea pulsatil que cumple los criterios By C
B) Duracion desde 5 minutos hasta 48 horas
C) Precipitada u ocurre solo durante o después del ejercicio fisico

D) No atribuible a otra causa

Cefalea relacionada con la actividad sexual

1. Cefalea preorgasmica

A) Dolor sordo en cabeza y cuello asociado con contraccion de los musculos del cuello y/o

mandibula que cumple el criterio B

B) Ocurre durante la actividad sexual y aumenta con la excitacion sexual

C) No atribuible a otra causa

2. Cefalea orgasmica
A) Cefalea repentina, severa (“explosiva”) que cumple el criterio B
B) Ocurre durante el orgasmo

C) No atribuible a otra causa

11



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Cefalea tusigena

Dentro del diagndstico diferencial la primera causa a descartar son lesiones de fosa
posterior, en concreto la malformacién del Arnold Chiari tipo I, en el estudio de Pascual et al
hasta el 58,8% de los pacientes presentaban lesién de fosa posterior (80% malformacién de
Arnold Chiari tipo 1) Ademas; en ese mismo estudio se estudian las diferencias en la forma de
presentacion (12). La cefalea tusigena secundaria debuta antes, sobre los 44 afios de media, la
duracion es mayor (de segundos a dias) y se relaciona con sintomas de fosa posterior en la
mayor parte de los casos en alguno de ellos con siringomielia asociada. En dicha serie, los
pacientes no respondian al tratamiento con Indometacina Sin embargo la respuesta a dicho
farmaco en las causas secundarias a Arnold Chiari también esta descrita (34). La cefalea
tusigena unilateral estd descrita en casos de estenosis carotidea (35, 36). Aneurismas
intracraneales también se asocian a cefalea tusigena (37). La deplecién de LCR también se

asocia a cefalea provocada por la tos. (38) Tabla 1

Respecto al diagnéstico diferencial con las otras cefaleas objeto de revision de este trabajo.
La cefalea de esfuerzo se presenta en edades més tempranas, tiene caracteristicas pulsétiles,

se elicita por esfuerzos mas prolongados y su duraciéon es mayor

Tabla 1: Causas de Cefalea tusigena secundaria

Malformacion de Arnold Chiari tipo |
Deplecion de liquido cefaloraquideo (Hipotension licuoral)
Meningioma de fosa posterior o fosa media
Meduloblastoma

Pinealoma

Adenoma cromofobo

Quiste aracnoideo

Platibasia

Impresion basilar

Hematoma subdural

Tumor cerebral primario no especificado
Metastasis cerebrales

Estenosis Carotidea

Aneurisma intracraneal

12



Cefalea de esfuerzo

Dentro del diagndstico diferencial de la cefalea de esfuerzo se incluyen las lesiones

ocupantes de espacio, tanto de fosa posterior como hemisféricas.

Otra de las patologias a descartar es la hemorragia subaracnoidea. En la serie de Pascual
(11) de un total de 12 casos de cefalea sintomatica, 10 eran secundarios a HSA, presentando
un inicio brusca, en 4 casos se asociaba diplopia y en algun caso y con nauseas y vomitos. Se
recomienda por tanto la evaluacion con TC craneal y puncion lumbar en los casos
seleccionados. Un caso era secundario a pansinusitis y otro por metastasis cerebrales. Otras
patologias causantes de cefalea durante el ejercicio fisico fueron malformaciones
arteriovenosas, lesiones que impedian la circulacion del liquido cefaloraquideo (como quistes
coloides del Il ventriculo). (15,29) También se ha descrito la cefalea en relaciéon a patologia

cardiaca y a feocromocitoma (39). (Tabla 2)

Tabla 2: Causas cefalea de esfuerzo secundaria

Hemorragia subaracnoidea
Malformacion arteriovenosa
Tumor intracraneal

Quiste coloide Il ventriculo
Cardiopatia isquémica
Feocromocitoma

Sinusitis

Cefalea relacionada con la actividad sexual

El principal diagnoéstico diferencial de la cefalea relacionada con la actividad sexual es la
hemorragia subaraconidea secundaria a rotura de aneurisma intracraneal, o bien de una
malformacion arteriovenosa (40, 41). La mayor parte estan asociada a la cefalea orgasmica.

Del 3,8 al 12% de las hemorragias subaracnoideas estan provocadas durante el coito.

También se han descritos ictus isquémicos, meningitis, encefalitis (42), Hemorragia
secundaria a tumor intracraneal, feocromocitoma (43). Estrechamientos segmentarios de las
arterias también se han relacionado (44) También se plantea el diagnostico diferencial con
isquémica miocéardica, en aquellos pacientes con patologia coronaria, ya que esta se puede

producir durante el coito y ser referida como cefalea (45).

El uso de ciertos farmacos se ha relacionado asi, la amiodarona (46), anticonceptivos orales
(47), pseudoephedrina (40), cannabis (47).
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Otras patologias no neurolégicas pueden provocar cefalea durante el coito como el
glaucoma, mixedema, anemia, enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC), hipoglicemia,

Enfermedad de Cushing, sinusitis (8), oclusion de aorta abdominal (48) (Tabla 3).

Tabla 3: Causas de Cefalearelacionada con la actividad sexual secundarias

Hemorragia subaracnoidea

Malformacion arteriovenosa

Aneurisma intracraneal

Hemorragia secundaria a sangrado de tumor intracraneal

Ictus isquémico

Meningitis, encefalitis

Estrechamiento de arterias intracraneales

Feocromocitoma

Cardiopatia isquémica

Farmacologica (efedrina, anticonceptivos orales, amiodarona, cannabis)

Otras: Enfermedad de Cushing, anemia, EPOC, hipoglicemia...
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TRATAMIENTO

Cefalea tusigena primaria

Mathew, establecié la dosis efectiva en 150mg a dia en un estudio a doble ciego (49), la
dosis habitual se encuentra entre 50 a 200 mg por dia. El mecanismo de accién supuesto es a
través de la disminucién de la presion intracraneal. (50, 51) La duracién del tratamiento varia
en funcién del paciente, desde 6 meses a 4 afios con periodos de descanso para constatar la
efectividad del tratamiento. Se puede realizar tandas de 2-3 meses con un periodo de
descanso (12). La respuesta al tratamiento es peor en aquellos pacientes menores de los 50
afios respecto a los mayores (14).

La acetazolamida a dosis de 1125-2000 mg por dia ha sido descrita como efectiva (52).
Otros tratamientos que han sido utilizados son el naproxeno, ergotamina, dihidroergotamina
endovenosa, y fenelzina (50), el propanolol también ha sido descrito como efectivo en algunos
casos (53)

El drenaje de liquido cefaloraquideo se puede tener en cuenta como segunda eleccion,
cuando otras terapias han fracasado (54). El uso de Topiramato también se ha propuesto dado

su mecanismo de accién inhibitorio de la anhidrasa carbdnica (29)

Cefalea de esfuerzo primaria

El tratamiento de la cefalea de esfuerzo primaria esta encaminado a ser preventivo, dada la
corta duracion de este. No existe un consenso a la hora del tratamiento de este tipo de cefalea,
siendo recomendado un manejo no farmacologico; evitando los ambientes himedos y calidos,
ademas de hidratacion previa al ejercicio.

Dentro del tratamiento farmacoldgico aparte de la indometacina a dosis de 25-150mg (49,
51) incluye paracetamol, u otro tipo de antinflamatorio no esteroideo. En caso de presentar
cefalea con rasgos de migrafa, se ha propuesto el uso de antimigrafiosos como triptanes.

El uso preventivo de B bloqueantes también ha sido descrito como efectivo, propanolol o
nadolol a dosis de 1-2mg/kg peso y dia (11, 12).

El periodo de tratamiento propuesto es de 2 a 6 meses

Cefalea primaria relacionada con la actividad sexual

Las medidas no farmacolégicas pueden ser usadas para evitar este tipo de cefalea Evitar la
actividad sexual durante los periodos de mayor incidencia o adoptar un rol pasivo pueden
evitarla (54).

La indometacina es el tratamiento farmacoldgico de eleccién, a dosis de 25-225 mg/dia o
25mg/8horas (12, 23)

Se han descrito tratamiento preventivo como los Betabloqueantes, propanolol, metoprolol, y
bisoprolol a dosis de 1-2mg kg/peso y dia (12).

El periodo de tratamiento propuesto es de 2 a 6 meses (12)
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PRONOSTICO

El prondstico de estas tres entidades, una vez descartadas patologias concomitantes, es en

general bueno.

El curso de la cefalea tusigena primaria normalmente es autolimitado. La respuesta a
indometacina normalmente es buena, a pesar de esto en un periodo de 6 a 2 afios cesa la

sintomatologia aunque no respondan a ésta.(13). La recurrencia es rara.

Aquellos pacientes que no respondian a indometacina tenian un peor prondstico durante el

seguimiento.

Los pacientes con cefalea de esfuerzo normalmente presentan un periodo de actividad
durante la primera etapa de la vida. Sin embargo algunos pacientes pueden presentarlas

durante mas de 30 afios (16).

La cefalea relacionada con la actividad sexual se presenta en brotes o en curso crénico (>1
afio) hasta en 33%-50% de los pacientes, sin embargo hasta el 69% de éstos presentan

remisién durante el seguimiento a largo plazo (20).
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MATERIAL Y METODOS

Estudio retrospectivo descriptivo de pacientes que consultaron por cefalea provocada por la
tos u otras maniobras de Valsalva, el esfuerzo fisico, o en relaciéon con la actividad sexual,
durante los 5 afios 2006-2010 en la Unidad de Cefaleas del servicio de Neurologia del Hospital

de la Santa Creu i Sant Pau.

Los pacientes contaban con una historia clinica, exploracion neurolégica y general
detallada. Se evaluaron aquellos pacientes que contaban con prueba de neuroimagen, (RM en

la mayor parte de los casos) excluyendo a aquellos pacientes que no se le habia realizado.

Se dividieron a los pacientes en funcion del tipo de cefalea y dentro de estas se
subdividieron en un origen primario o secundario. Se registro un grupo de pacientes con mas

de un desencadenante.

Se analizaron aspectos demograficos, edad de inicio, sexo. Las variables clinicas que se
registraron fueron los desencadenantes, la forma de inicio, la topografia del dolor, la duracién
de los sintomas, la aparicion de sintomas acompafiantes, la asociaciébn con otros tipos de

cefalea primaria.
Se detallaron los hallazgos anormales en la exploracién neurolégica

Se registraron los hallazgos en la prueba de neuroimagen (TC o RM y angioRM) asi como
en las analiticas realizadas en determinados casos o los resultados de la puncién lumbar en los

casos que esta se realizo.

En aquellos pacientes que hicieron seguimiento se evaluo la eficacia de los tratamientos
realizados

Se compararon las variables en los distintos tipos de cefalea entre si, asi como las formas

primarias respecto a las secundarias.
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RESULTADOS

Un total de 60 pacientes consultaron por cefalea en relacién con la tos, maniobras de Valsalva,

ejercicio fisico o la actividad sexual, durante el periodo evaluado.

Se excluyeron 10 pacientes a los que no se les habia realizado prueba de neuroimagen. Se
realizo RM a 32 pacientes, completandose con ARM en 6 pacientes. 18 pacientes fueron

evaluados con TC craneal simple.
De los 50 pacientes evaluados, el 58% eran varones y 42% de mujeres (Gréfico 1).
La edad media de la muestra era 49,56% (rango 12-83).

En 13 (26%) pacientes se encontré una causa secundaria, en los 37 (74%) restantes no se

hayo una causa subyacente (Grafico 2).

= Cefalea primaria 74%
OCefalea secundaria 26%

= Hombre 58%
OMujer 42%

Gréfico 1 Gréfico 2
Proporcion hombre-mujer Propocion Primaria-Secundaria

El motivo de consulta fue cefalea provocada por la tos, en 25 pacientes (50%), ejercicio fisico
en 15 (30%) y en relacién la actividad sexual 10 (20%) (Grafico 3).

Dentro de las cefaleas tusigenas, de los 25 pacientes, 17 (68%) eran primarias y 8 (32%)
secundarias. En el grupo de cefaleas de esfuerzo, de 15 pacientes, 12 eran primarios (80%) y 3
sintomaticos (20%). De 10 pacientes con cefalea relacionada con la actividad sexual, 8 (80%)

eran primarios y 2 (20%) secundarios (Grafico 4).

100% - 100% - ® Primaria B Secundaria
75% - 75% -
50% - 50% -
25% - 250
0% - T T 1 0% A
Tusigena  Esfuerzo  Sexual Tusigena Esfuerzo Sexual
Grafico 3 Porcentaje por tipo cefalea Grafico 4 Proporcién primarias-secundarias
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Cefalea tusigena

De los 25 pacientes que consultaron por cefalea tusigena, en 17 pacientes (68%) no se
encontr6 causa subyacente, mientras 8 pacientes (32%) tenia una lesion estructural que

justificaba la sintomatologia.
Cefalea tusigena primaria

De los 17 pacientes con cefalea tusigena primaria, 9 (53%) eran mujeres y 8 (47%) varones. La

media de edad era de 59,23 afios (rango 47-76 afios).

Los precipitantes de la cefalea eran la tos en el 94% de los casos, estornudo 52%, cambio
postural 47%, levantar peso 29%, maniobras de Valsalva 23%. En un paciente la cefalea
disminuia con el decubito. En 2 de los pacientes los sintomas comenzaron en contexto de un

resfriado.
El inicio de los sintomas fue explosivo en 6 de los pacientes (35%).

La duracién de los sintomas fue de segundos en el 47% de los pacientes, minutos en 17% y en
el 29% de los pacientes la duracién era variable, pudiendo prolongarse durante horas. En un

paciente, le llego a durar 2 dias.

La localizacién fue hemicraneal en 8 pacientes (47%) y bilateral en 9 (53%). La localizaban a
nivel frontal 14 pacientes (82%), asociando dolor a nivel parietal en 2 pacientes y temporal en
otros 2. El dolor era referido a nivel del vertex en 1 paciente (5%) y holocraneal en 1 paciente

(5%). Ningun paciente refierio dolor a nivel nucal.

Respecto el tipo de dolor, 4 pacientes describieron el dolor como punzante, 3 como opresivo y

2 como pulsatil.

Un paciente presentaba hiperalgesia del cuero cabelludo durante los episodios, otro acufenos y

otro un ligero lagrimeo.

Los sintomas eran casi diarios en 6 de los pacientes, 2 de ellos cursaron en brotes de 1 mes de

duracion.

La asociacién con otro tipo de cefalea primaria era frecuente, 5 (29%) de los pacientes tenian

antecedentes de migrafa
La exploracion neuroldgica fue normal en todos los pacientes

No habia alteraciones en las pruebas de neuroimagen, En 9 pacientes se realizo RM con ARM

en 1y en 8 pacientes se les evalué con TC simple.

Se realizo tratamiento con Indometacina a 15 de los pacientes (88%). De los 11 pacientes que

hicieron seguimiento, 9 (81%) mejoraron sus sintomas, a dosis de 25mg hasta 150mg/dia. Dos
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tuvieron una respuesta parcial, afiadiéndose propanolol 40 mg con mejoria. 2 pacientes
describian igual de efectivo el ibuprofeno que la Indometacina, en un paciente el paracetamol

conseguia aliviar el dolor.

Cefalea tusigena secundaria

De los 8 pacientes con cefalea tusigena secundaria, 4 (50%) eran varones y 4 (50%) mujeres.

La edad media de presentacion fueron 57 afios (rango 47-83 afios)

Dentro de los factores precipitantes el 100% estaba en relacion a tos, con cambios posturales
50%, esfuerzos minimos 25%, gritar 25% en un paciente se lo desencadenaba reirse, otro

estornudar, masticar rpido. En uno de los pacientes el dolor comenzo6 tras un proceso catarral.
El inicio fue explosivo en 4 (50%) pacientes.

La duracién de los sintomas fue segundos en 1 paciente (12,5%), minutos en 5 (75%) y de mas

de una hora en 1 paciente (12,5%)

La localizacion fue frontal bilateral en 4 pacientes (50%) nucal en 3 (37,5%), y holocraneal en 1
(12,5%)

Las caracteristicas de la cefalea fueron pulsatiles en 1 paciente y opresiva en 2.

En 2 pacientes presentaban sintomas neurolégicos asociados (25%) mareo en ambos. Ataxia y

diplopia en uno de ellos. Un paciente presentaba vomito.
En 3 pacientes habia antecedentes de cefalea de caracteristicas migrafiosas (37,5%).

La exploraciébn neurolégica fue patolégica en 3 pacientes (37,5%). 2 pacientes (25%)
presentaban ataxia de la marcha, Un paciente presentaba nistagmus depresor con skew. Otro

voz escandida. El tercer paciente presentaba borramiento de papila.

La etiologia fue Arnold Chiari en 5 pacientes (62,5%), Uno enfermedad de Moya-Moya, otro

meningioma frontal izquierdo, otro hiperplasia de la arteria basilar.

Se realizo tratamiento con Indometacina en 7 pacientes, siendo efectivo en 2 de ellos (En uno
dosis de 75mg/dia y otro 75mg/12hr) en otro fue también efectivo, pero hubo que suspenderlo
por antecedente de hemorragia digestiva (37,5%). En un paciente fue efectiva la intervencion
quirargica, otros tratamientos que se probaron sin encontrarse efectividad fueron atenolol,
azetazolamida, gabapentina, baclofeno. Un paciente fue exitus debido a multiples hemorragias

secundarias a Enfermedad de Moya-Moya.
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Q 56 Valsalva, defecar Explosiva Horas

Holocraneal Normal RM+ARM Primaria

1

Toser, agacharse, minimos

3 3 58 esfuerzos Minutos Frontal derecha Pulsatil Normal Primaria Nadolol Si
Hiperalgesia cuero Indometacina,
5 1) 62 Toser, agacharse Segundos Frontal Opresiva cabelludo Normal TC Primaria Nadolol Si

7 Q 74 Tos, estornudos Horas Frontal izquierda  Punzante Ligero lagrimeo Normal TC Primaria Indometacina
2 dias Frontal Normal Primaria Indometacina
Tos, estornudos Segundos Frontal derecha Normal Primaria Indometacina Si

Minutos a 2 Indometacina,
a7 Tos, estornudo, Valsalva Explosiva horas Frontotemporal Normal Primaria Nadolol Parcial

3
N O S (S W

Tos, esfuerzos minimos, Frontoparietal Migrafia
3 49 agacharse Segundos izquierda Punzante con aura Normal TC Primaria Indometacina

13

15

17 3 65 Tos Explosiva  Segundos Frontal izquierda Normal Primaria Indometacina
Hiperplasia
arteria
19 3 63 Tos, Valsalva, agacharse Minutos Frontal Migrafia Normal RM+ARM basilar Indometacina Si

Tos, agacharse, masticar Atenolol,
rapido, gritar, cambios de Arnold Indometacina,
postura. Segundos Frontal Normal RM Chiari azetazolamida, No

21 @ 66

Arnold
23 3 47 Tos Explosiva  Segundos Nucal Opresiva Migrafia Normal Chiari Indometacina
Borramiento Meningioma
Explosiva >1hora Frontal Opresiva Mareo de papila RM frontal Cirugia

Tabla 1 Descripcién de la muestra de Cefaleas tusigenas primarias y secundarias )1



Cefalea de esfuerzo

Del total de 15 pacientes que consultaron por cefalea en relacién con el esfuerzo, 12 (80%)

eran primarios y 3 (20%) sintométicos.

Cefalea de esfuerzo primaria

De los 12 pacientes diagnosticados de cefalea en relacion con el esfuerzo el 67% eran varones

y el 33% mujeres. La edad media de presentacion fue de 46,4 afios

Los desencadenantes fueron el ejercicio fisico continuado en el 100% de los casos, siendo
estos diversos, tanto en el tipo correr, entrenar en gimnasio, nadar, como en la intensidad (en
un paciente le ocurria tanto al correr como al masticar). En 7 pacientes (58,3%) presentaban
también cefalea relacionada con la actividad sexual, y en 3 (25%) de estos pacientes con
desencadenante sexual, también presentaron episodios de cefalea en relacion con la tos, uno

con maniobras de Valsalva.

El inicio fue explosivo en 4 pacientes (33%) en 5 (42%) el comienzo es progresivo aumentando

la intensidad con el ejercicio.

La duracion es de minutos en 4 pacientes (33%), horas en 8 (66%). En uno de los pacientes si
abandonaba el ejercicio en los primeros minutos, el dolor cedia, si continuaba, le duraba

durante horas

La localizacién fue frontal en 4 casos (33%) nucal en 2 pacientes (17%), hemicraneal en 2

pacientes (17%) y holocraneal en 2 pacientes (17%).

El dolor fue descrito como pulsétil en 6 pacientes 50% opresivo en otros 4 (33%) y punzante en
1(8%)

En tres pacientes (25%) hubo sintomas acompafiantes, un paciente presento parestesias

peribucales izquierdas otro mareo y el tercero vision borrosa.
Tres pacientes (25%) presentaban antecedentes de cefalea tensional y 1 de migrafa

La exploracién neurolégica fue normal salvo en un paciente que presentaba arreflexia braquial

y paresia de cinturas secundaria a distrofia muscular Emery- Dreifuss.

Se realizo RM a 8 pacientes, en un paciente se completé con ARM (en el paciente con

parestesias peribucales), en 4 se completo el estudio con TC craneal simple

Se realizo tratamiento con Indometacina en 5 pacientes, en 3 de los 4 pacientes que realizaron
controles posteriores, fue efectivo (75%), en 1 no. Las dosis fueron de 25mg/12hr a 75
mg/12hr. Un paciente encontrd efectivo tomar la medicacion previa al ejercicio. En 5 pacientes
se realiz6 tratamiento con Nadolol a dosis de 40mg/dia siendo efectivo en uno, en dos

parcialmente, un paciente no respondio y otro no realizé seguimiento. Un paciente respondio a
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ibuprofeno, otro no hizo seguimiento. Un paciente respondié a rizatriptan. En un paciente se

realizé tratamiento con corticoides a dosis medias y paroxetina sin mejoria.

Cefalea de esfuerzo secundaria

De los 3 pacientes con cefalea de esfuerzo secundaria, 2 eran varones y 1 mujer, La edad

media de presentacion fue de 19,6 afios (rango 12-34 afios).

El desencadenante era el ejercicio fisico en los tres pacientes, cediendo con el reposo. Un
paciente solo lo presentaba con ejercicio fisico intenso (media maratén). No se describian otros

desencadenantes.

La forma de inicio de los sintomas fue progresiva en 2 pacientes

La duracién de los sintomas se prolongaba durante horas en los 3 pacientes.
Dos pacientes localizaban el dolor como holocraneal y uno hemicraneal.

El dolor era de tipo opresivo en los tres pacientes, un paciente lo describia también como

pulsatil.

En dos pacientes presentaban sintomas neurolégicos asociados, mareo en los dos pacientes,
con sensacion de inestabilidad, un paciente presentaba diplopia con paresia de hemicuerpo

derecho y otro disfagia
Los pacientes no tenian antecedentes de otro tipo de cefalea

La exploracién neuroldgica fue patolégica en dos de los pacientes. Un paciente afecto de
Arnold Chiari con siringomielia asociada presentaba arreflexia braquial e hipoestesia disociada.
Otro paciente con Arnold Chiari presentaba paresia del VI par craneal, Paresia braquial

derecha y Nistagmus horizontal.
El tercer paciente tenia una exploracion neurolégica normal.

En los tres pacientes se complet6 el estudio con RM, mostrando malformacién de Arnold Chiari
tipo | en 2 pacientes. Uno de ellos asociaba Siringomielia. El tercer paciente presentaba lesion
ocupante de espacio a nivel de asta ventricular occipital, que planteaba el diagnostico
diferencial entre oligodendroglioma, malformacién arteriovenosa y cavernoma. En un

seguimiento a 5 afios no se registro modificacién en el tamafio de la lesion.

El tratamiento fue la intervencién quirdrgica en los pacientes con Arnold Chiari, siendo esta
efectiva. El tercer paciente disminuyo su actividad fisica cesando los sintomas. La

Indometacina previo al ejercicio en dosis de 75 mg era efectiva como preventiva.
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Ejercicio, relacion sexual,
tos

Subir escaleras

3
--

Esfuerzos fisicos,relacién

52 sexual, agacharse

Correr, relacion sexual

Explosiva

Progresiva

Progresiva

Horas

Minutos

Horas

Horas

Orbito-Frontal

izquierda

Pulsatil

Opresiva

Opresiva

Vision borrosa

Normal

Primaria

Primaria

Primaria

Primaria

Nadolol,

Indometaci

ina,

corticoides Parcial

Nadolol Parcial

Indometacina Si

Esfuerzos importantes o
minimos, caminar

Ejercicio

Ejercicio

Explosiva

Minutos

Horas

Horas

Frontal

Frontal

Holocraneal

Pulsatil

Pulsatil

Opresiva

Mareo

Mareo, disfagia

Distrofia  Arreflexia braquial,
muscular ~ paresia de cinturas

Migrafia Normal

Arreflexia braquial,
hipoestesia
disociada

RM

Primaria

Primaria

Arnold Chiari,

siringomielia

Indometacina

Nadolol,

ibuprofeno

Cirugia

Mareo, Paresia Vlpar,
diplopia, braquial dcha,
15 3 13 Ejercicio Progresiva Horas Hemicraneal  Opresiva paresia dcha nistagmus RM Arnold Chiari Cirugia Si

Si

Tabla 2 Descripcién de la muestra de Cefaleas de esfuerzo primarias y secundarias
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Cefalea relacionada con la actividad sexual

De los 10 pacientes que consultaron por cefalea en relacion con la actividad sexual, 8 (80%)

fueron primarios y 2 (20%) fueron sintomaticos
Cefalea relacionada con la actividad sexual primaria

De los 8 pacientes con cefalea sexual primaria, 5 (62,5%) eran varones y 3 (37,5%) mujeres.
La edad media de presentacion fue de 41,5 afios (rango 26-61). Esta diferia en funcion de

hombre 38 afios (rango 25-45) o mujer 56,3 afios (rango 43-61).

5 pacientes (62,5%) presentaban cefalea preorgasmica (tipo 1) y 3 (37,5%) pacientes cefalea
orgasmica (tipo I1). Un paciente la presentaba con la masturbacién. Un paciente describia que

si no tenia ganas, la presentaba con mas frecuencia.

El inicio de los sintomas fue explosivo en 3 pacientes (37,5%), progresivo en 3 (37,5%) y agudo
en 2 (25%).

La duracién de los sintomas fue de segundos en un paciente, minutos en 4 pacientes (50%), de

horas en 2 pacientes (25%), en un paciente le duro todo un dia.

La localizacién de los sintomas fue hemicraneal en 3 pacientes (37,5%). Frontal en 2 pacientes

(25%), Holocraneal en 1, bitemporal en 1 y nucal en 1.

Las caracteristicas fueron pulsétiles en 3 pacientes (37,5%) opresiva en 3 (37,5%), opresiva-

pulsatil en 1 y punzante 1.

2 pacientes (25%) presentaron sintomatologia neuroldgica. En uno hubo adormecimiento de un

brazo, en otro mareo y nauseas.
3 pacientes (37,5%) tenian antecedente de migrafia y 1 de cefalea tensional.
La exploracion neurolégica fue normal en todos los pacientes.

En 5 pacientes se realizo estudio con RM, completandose con ARM en 2. En 3 pacientes se
hizo estudio con TC simple. En un paciente se realizo puncién lumbar que resulto normal y en

otro estudio de mentanefrinas en orina que resulto negativo.

Se inicio tratamiento con Indometacina en 5 pacientes (62,5%) a dosis de 25mg/d hasta
75mg/12hr. Fue eficaz en 3 pacientes, en el otro paciente eficacia parcial, el quinto paciente no
realizo seguimiento. El Nadolol se utilizé en 2 pacientes con eficacia en 1. El Naproxeno fue Uutil

en un paciente y el atenolol se inicio en un paciente pero que no realizo seguimiento.
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Cefalea relacionada con la actividad sexual secundaria

2 pacientes presentaron cefalea sintomatica, ambos varones con edades de 29 y 38 afios

(media 33,5 afios)
Desencadenadas por la actividad sexual y en uno de ellos también por la autoestimulacién.

El inicio de los sintomas era agudo con el coito en un paciente y explosivo durante el orgasmo

en otro.

La duracién de los sintomas era de horas en un paciente y de minutos en otro.
La localizacion fue frontal en un paciente y nucal en otro.

Un paciente referia caracteristicas pulsatiles y otro punzantes.

Los pacientes no presentaban sintomas acompafiantes, no tenian historia de cefalea previa y

la exploracion neuroldgica fue normal.

El estudio se completo con RM en un paciente, mostrando malformacion de Arnold Chiari tipo |

y en otro con TC craneal simple, mostrando un quiste aracnoideo cerebeloso.

Se inicio tratamiento con Indometacina a dosis de 25mg y 50mg, pero los pacientes no

realizaron seguimiento.
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Indometacina,
Coito, orgasmo Progresiva  Minutos Holocraneal Pulsatil Migrafia Normal Primaria Nadolol Parcial

Progresiva Horas Hemicraneal Pulsatil Primaria Nadolol

Q Coito Progresiva  Minutos Hemicraneal Pulsatil Migrafia Normal RM+ARM Primaria Indometacina Si

Coito, orgasmo Agudo Minutos Frontal Opresiva Normal Primaria Indometacina Si

Coital, Quiste
masturbacion, aracnoideo
) 29 orgasmo Agudo Minutos Nucal Punzante Normal TC cerebeloso Indometacina

Tabla 3 Descripcion de la muestra de Cefalea relacionada con la activad sexual primarias y secundarias
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DISCUSION

Las cefaleas provocadas por la tos, el ejercicio fisico o la actividad sexual son entidades
poco frecuentes si se comparan con el resto de cefaleas, presentando aproximadamente el 1%
de la poblacion, y si se compara con el 20% que representa la migrafia, segun estudios
epidemiolégicos (13), Pascual en la descripcion de su muestra, comportan el 1,5% de las
consultas neuroldgicas en una unidad de cefaleas (12). Son pocas las descripciones de
muestras de pacientes con estas entidades, con datos contradictorios entre ellas.

Permaneciendo la fisiopatologia aun, desconocida.

El objetivo de este trabajo es aportar la descripcion de una muestra de pacientes, para
intentar definir aspectos demograficos, las caracteristicas clinicas y los rasgos diferenciales de
esta patologia. También se han valorado las diferencias clinicas, por anamnesis y exploracién
de las formas primarias sobre las secundarias, intentando ayudar al clinico con estas en su
diagnostico diferencial. También se exponen los tratamientos utilizados, su grado de respuesta

tanto en las formas primarias como en los casos sintomaticos.

Son multiples las limitaciones de este estudio, la primera de ellas, que se han evaluado
retrospectivamente las historias clinicas de los pacientes que consultaron por cefalea
relacionada con cualquiera de las tres entidades. En la mayor parte de los casos, las variables
clinicas que se han abordado, se encontraban reflejadas en la historia, aunque no en todos.
Otra de las limitaciones fueron las pruebas radiolégicas que se realizaron, si bien 32 pacientes
(64%) la evaluacién se hizo con RM, completandose con ARM en 6 (12%). Hubo 18 pacientes
(36%) que fue evaluado con TC simple, de estos 3 fueron diagnosticados como secundarios.
Pascual en sus respectivas series de 1996 (estudio retrospectivo) (11) y 2008 (estudio
prospectivo con protocolo de RM craneocervical) (12), encontré diferencias en el porcentaje de
casos diagnosticados de cefalea tusigena secundaria 42% respecto a 60%, aunque no asi en
el total de la muestra (41% respecto a 45%). Si se valoran solo los pacientes evaluados con
RM, en nuestra muestra, de 32 pacientes, 10 son sintomaticos, lo que representa el 31% de lo
evaluados con esta técnica. En la muestra total de 50 pacientes 13 eran sintomaticos,
representado un 26%, por lo que solo habria una diferencia del 5% en nuestro caso. Otra
limitacion fue la perdida de pacientes para valorar el eficacia del tratamiento, la frecuencia de
los episodios asi como la conclusién del estudio etiol6gico, ya que de una muestra inicial de 60
pacientes, finalmente solo 50 fueron estudiados con técnica radiolégica para descartar causas

secundarias.

En nuestra muestra, el 50% de los pacientes presentaba cefalea tusigena, en 30% por
cefalea de esfuerzo y el 20% por cefalea relacionada con la actividad sexual. Llama la atenciéon
que 7 (47%) de los pacientes con cefalea de esfuerzo, presentaran también cefalea
relacionada con la actividad sexual, y que en 2 (13%) de estos pacientes también estuviera

provocada por la tos. Estos hallazgos van en sintonia con los de Silbert (10) en cuya serie
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hasta el 40% de los pacientes presentaban un desencadenante mixto, sin embargo el

desencadenante tusigena no habia sido descrito.

Esto nos sugiere que las tres entidades compartirian un mecanismo fisiopatolégico comun.
El hecho de que se manifiesten con distintos desencadenantes podria ser debido a un distinto
umbral de provocacion. Asi esfuerzos minimos y breves, como toser podrian provocar dolor en
pacientes con un umbral menor y esfuerzos mas intensos como el ejercicio fisico o la actividad

sexual, produciria cefalea en pacientes con un umbral mayor.

Sin embargo, hay rasgos caracteristicos de cada cefalea que irian en contra de esta teoria.
La edad de presentacion por ejemplo; difiere siendo en las tusigena los 59 afios, en relacién al
esfuerzo 46 afios, y sexual 41 afios (Grafico 5). La edad de presentacion de las formas

secundarias adelanta a las primarias en los tres casos.
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Grafico 5 Edad de debut de las cefaleas primarias y secundarias

La proporcion hombre mujer también es distinta, en la cefalea tusigena, estan a la par, sin
embargo tanto en las cefalea de esfuerzo como en la relacionada con la actividad sexual hay
un predominio masculino de 2 a 1, en contra de otras series publicadas donde la cefalea de

esfuerzo predomina en mujeres (Grafico 6)

100% -~
80%
60% -
40% - ® Hombre

Mujer
20% -
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Grafico 6 Relacion hombre-mujer en las cefaleas primarias
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La duracién de los sintomas también varia en funcién del tipo de cefalea, mientras que en la
cefalea tusigena lo mas frecuentes es que sea de segundos, el dolor en las cefaleas de

esfuerzo y coital se prolonga durante minutos u horas (Grafico 7).
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Grafico 7 duracion de los sintomas en las cefaleas primarias

La aparicidon de sintomas neuroldgicos es posible en las cefaleas primarias, siendo estos
minimos, obligando a buscar con mas ahinco una causa secundaria, ya que en estas es mas

frecuente y son sintomas neuroldgicos de mayor envergadura.

La respuesta a Indometacina es un elemento comun en los tres tipos de cefalea, pero en
nuestra experiencia no puede ser usado como criterio de exclusién de una causa secundaria,

ya que éstas también pueden responder a esta medicacion.

Cefalea tusigena

La cefalea tusigena primaria presenta una edad media de debut de 59 afios, (rango 46-76
afos) comparando con el comienzo de las formas secundarias, en nuestra muestra 57 afios
(rango 47-83) no se encuentran grandes diferencias. Esta discrepancia en la edad de debut de
las formas secundarias (44 afios de media en la serie de Pascual (12)) puede ser debida a un
paciente que fue diagnosticado de un meningioma frontal con 83 afios a raiz de presentar
cefalea tusigena, si no se tuviera en cuenta este paciente, la edad media descenderia a los 53
afios. Por tanto en nuestra experiencia, la edad no puede ser utilizada como criterio para
distinguir formas primarias de secundarias, ya que si bien; los pacientes suelen tener un peffil
de edad menor en las formas secundarias, el debut en edades mas tardias también podria

relacionarse con lesiones estructurales.

El sexo no fue una caracteristica diferencial entre las formas primarias y secundarias. En
nuestra muestra hubo equidad tanto en formas primarias (53% mujeres respecto a 47% de
varones), como secundarias (50%-50%). Esto contrasta con las series publicadas en las que se
encuentra un predominio masculino, y esta en sintonia con la serie de Pascual publicada en
2008 (12).
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Los desencadenantes en ambas formas fueron idénticos, siendo la tos el principal

desencadenante, seguido cambios posturales y maniobras de Valsalva.

El inicio de la sintomatologia descrito en la serie fue explosivo en ambas formas, con el

limitante de que no en todos los pacientes estaba descrito.

En nuestra experiencia la duraciéon de los sintomas tampoco seria una caracteristica
diferencial, ya que si bien las formas primarias tienden a durar segundos (47% respecto a
37%), la prolongacion durante minutos era mas frecuente en las secundarias (50% respecto a
12%). Sin embargo las formas primarias podian prolongarse durante horas (35% respecto 8%)

e incluso dias. (Gréfico 8)
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Grafico 8 Duracion cefalea primaria vs secundaria

La localizacion de la cefalea nos puede poner en la pista de si se trata de una forma
primaria o secundaria, asi en la mayor parte de las formas primarias se topografia a nivel
frontal 82% respecto al 50% de las secundarias. La localizacion nucal, en nuestra experiencia
es caracteristica de las formas sintomaticas, 37,5% de los pacientes referian el dolor a ese
nivel, sin embargo ninguna de las formas primarias lo tenia. En otras series descritas la
localizacion nucal también es caracteristica de las formas secundarias, sin embargo: no es

exclusiva. (12) (Grafico 9)
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Grafico 9 Topografia cefalea primaria vs secundaria
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Las caracteristicas del dolor fueron heterogéneas, encontrandose reflejadas solo en la mitad
de las historias clinicas, 9 de los pacientes con cefalea primaria y 3 de los sintomaticos, lo que
limita la valoracion de los datos. Se describian como pulsatiles en 22% de primarias (2
pacientes de un total de 9) respecto a 33% (1 paciente de 3). Opresiva en 33% de los primarios
(3 pacientes) respecto a 66% (2 pacientes) el resto de las formas primarias tenian
caracteristicas punzantes (44%, 4 pacientes) en los pacientes con formas secundarias no se
describia esta caracteristica. La valoracion de estos resultados es complicada, debido a la falta

de datos en la historia clinica.

Una rasgo diferenciador importante de las formas primarias respecto a las secundarias, lo
encontramos en la presencia de sintomatologia acompafiante en la cefalea. Mientras que en
nuestra muestra estan descritos hallazgos poco relevantes como lagrimeo, hipersensibilidad
del cuero cabelludo o acufenos en las formas primarias, en las formas secundarias hasta el
37,5% de nuestra muestra presentaba semiologia de fosa posterior, incluyendo mareo, ataxia y
diplopia. Ademas, en la exploracion también encontramos hallazgos patoldgicos hasta en el
37,5% de las formas secundarias, siendo la exploracion en las formas primarias

completamente normal.

La etiologia de las formas secundarias fue debida a la Malformacién de Arnold Chiari en el
62,5% de los casos, en lineas con otras publicaciones. Artropatias como la rara enfermedad de
Moya-Moya o la hiperplasia de la arteria basilar también se encontraron como causa. A
destacar el debut con 83 afios de un meningioma frontal diagnosticado a raiz de cefalea
provocada por la tos. Lesiones a nivel de fosa posterior deben ser por tanto descartadas,
aunque en nuestra serie se han objetivado que vasculopatias también pueden ser causante de
cefalea tusigena, por lo que la evaluacion con ARM o angioTC puede estar justificada de cara a

completar el diagnostico diferencial.

m Arnold Chiari

OOtras

El tratamiento realizado de eleccién en los pacientes con cefalea tusigena primaria fue la
Indometacina, con una respuesta comprobada en el 81%, otros tratamientos utilizados fueron
los Beta-bloqueantes con menor tasa de eficacia, y puntualmente otros AINES. Del total de 17
pacientes solo 11 hicieron seguimiento lo que limita la valoracion de la respuesta. Dentro del
grupo de cefaleas secundarias hubo 3 pacientes que respondieron al tratamiento con
Indometacina (37,5%), por lo que en nuestra opinién, la respuesta a esta medicacion no
descarta que se trate de una forma primaria, en contra de los hallazgos de Pascual (12) y en

sintonia con Ertsey (34).
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Cefalea de Esfuerzo

En nuestra experiencia la edad de comienzo entre las formas primarias 46 afios (rango 30-
64) difiere en 20 afios aproximadamente respecto a las sintomaticas 25 afios (rango 12-34), por
lo que el debut con cefalea de esfuerzo a edades tempranas, adolescencia estaria ligado a la
presencia de una alteracion estructural, sin embargo; en el estudio de cefalea de esfuerzo entre
la poblacion adolescente Taiwanesa, hasta el 30,4% de estos presentaban cefalea de esfuezo.
(18). En nuestra serie, hay una predominancia de varones con una proporcion 2 a 1 respecto a
mujeres, nuestros hallazgos van en contra de algunas series publicadas, pero en sintonia con

la serie de Pascual.

Un punto a destacar, como ya se menciono fueron los desencadenantes de la cefalea de
esfuerzo, y su interrelacion con los otros 2 tipos de cefalea analizados, de los 12 pacientes con
formas primarias 5 presentaban cefalea sexual (42% de las cefaleas de esfuerzo) y otros 2
pacientes referian también desencadenante sexual y con la tos (26%), por lo que en nuestra
experiencia, el 58% muestra combinacidon de cefalea de esfuerzo y sexual, sugiriendo ser
espectros de una misma entidad. Si tomamos la muestra total, el 19% de los pacientes

presenta combinacion de desencadenantes (Grafico 10).

m Tusigena 46%
OCoital 21%
m Esfuerzo 14%

O Esfuerzo+coital 14%

OEsfuerzo+Coital+Tusigena 5%

Grafico 10 Proporcion de cefaleas con mas de un desencadente

Respecto a la forma de comienzo de los sintomas, los pacientes con cefalea de esfuerzo
sintomética, presentaban un inicio progresivo con el ejercicio, sin embargo las formas
primarias, presentaban un comienzo progresivo en 5 pacientes, y explosivo en 4. La
localizacion de la cefalea también diferia, siendo topografiada a nivel frontal en el 33% de los
pacientes, mientras que en los pacientes sintomaticos el dolor se describia como holocraneal
en 2. Aunque habia pacientes en ambos grupos que referian el dolor como hemicraneal, por lo

gue la topografia del dolor no se podria tener en cuenta de cara al diagndstico diferencial.

Los sintomas fueron descritos como pulsatiles en el 50% de las formas primarias, y opresivo
en el 33%, segun la definicion de la IHS las caracteristicas del dolor en la cefalea de esfuerzo

son pulsétiles (1), sin embargo, en nuestra experiencia, solo la mitad de los pacientes
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describian el dolor como pulsatil. En las formas secundarias, todos los pacientes describian el

dolor como opresivo, pero hubo un paciente que también lo presentaba como pulsatil.

La duracién de los sintomas era de horas en todos los pacientes con formas secundarias,
respecto a la variabilidad de las formas primarias en la que 1/3 de los pacientes era de minutos

y 2/3 de horas.

En las cefaleas de esfuerzo primarias, no es descartable la aparicién de sintomatologia
neurolégica, en nuestro caso 2 pacientes (17%) presentaron sintomas, esto obliga a hacer un
estudio mas exhaustivo, con RM + ARM, ya que dentro de los casos sintomaticos 2 de ellos
(66%) también presentaron sintomatologia neurolégica de fosa posterior, sin embargo la

exploracion fue normal en los casos primarios y anormal en los secundarios.

La respuesta al tratamiento con Indometacina se comprobd tanto en el grupo de pacientes
con cefalea primaria, aunque no en todos como en cefalea secundaria, donde un caso
respondié completamente a Indometacina, por lo que la respuesta a esta no deberia ser

tampoco utilizada como factor diferenciador.

Cefalea relacionada con la actividad sexual

En nuestra muestra, habia un predominio de varones respecto a mujeres 70% a 30%, que
concuerda con series publicadas previamente. Llama la atencién que en nuestra serie la edad
de presentacién de hombres respecto a mujeres difiere, presentdndose en estos mas
precozmente 34,7 afios (rango 26-45) respecto a 52 (rango 40-61). La edad de presentacion de
las formas secundarias precedia en 12 afios a las formas primarias en nuestra serie, aunque el
rango es lo suficientemente amplio en las formas primarias como para utilizarlo como criterio

diferencial.
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Gréafico 11 Edad de inicio de las cefalea sexual primaria
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Dada la muestra tan pequefia de cefaleas secundarias es dificil intentar discernir elementos
diferenciadores entre ambas, destacar que las cefaleas primarias se pueden asociar a
sintomatologia neurolégica (en un caso de nuestra serie) obligando a hacer un estudio
detallado, el tipo de dolor suele tener caracteristicas pulsatiles en el 50% de los pacientes, y
de topografia hemicraneal en 1/3. La duracion variable, y que se puede prolongar hasta un dia.
La asociacion con otros tipos de cefalea es frecuente, 1/3 tenia antecedentes de migrafia. Ya
se ha comentado la asociacién con la cefalea de esfuerzo, pudiendo la cefalea relacionada con
la actividad sexual una forma de cefalea de esfuerzo, en aquellos pacientes que realizan una

vida més sedentaria.

El tratamiento con Indometacina es efectivo en la mayoria de los casos, y no tenemos
experiencia, por falta de seguimiento si en las formas secundarias esta también hubiera sido

efectiva.
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CONCLUSIONES

Las cefaleas provocadas compartirian un mecanismo fisiopatol6gico, que aun hoy se

desconoce, pudiendo tratarse espectros de una misma patologia.

Es necesaria la correcta evaluacion mediante técnica de neuroimagen para descartar
causas secundarias, ya que a pesar de que hay ciertos datos demograficos y semiolégicos que
nos orientan a un origen primario, dada la potencial gravedad de una lesion estructural, obliga a
descartarla.

La cefalea tusigena primaria debuta mas tardiamente que la secundaria, pero la edad
avanzada no descarta una lesion subyacente, La duracion del dolor es de segundos en
comparacion con la secundaria que dura mas tiempo, la topografia del dolor a nivel nucal es
sugerente de lesién estructural, la mayor parte de las veces a nivel de fosa posterior,
secundaria a malformacion de Arnold Chiari. Los antecedentes de otras cefaleas primarias no
son infrecuentes. La exploracién neurolégica es normal en las formas primarias y minima
sintomatologia neurolégica puede ser descrita, en comparaciéon con las formas secundarias,
donde suele haber sintomatologia de fosa posterior y la exploraciéon neurolégica puede ser
patologica. La respuesta a Indometacina se puede dar tanto en formas primarias como

secundarias, por lo que no deberia ser utilizado como criterio diferenciador.

La cefalea relacionada con el ejercicio fisico debuta en la quinta década de la vida, con un
predominio en varones, las formas primarias anteceden en mas de una década a las primarias,
siendo muy sugestivo de lesion estructural la aparicién durante la adolescencia. Es muy
frecuente la asociacion con otro tipo de desencadenantes como la actividad sexual y también
con la tos, lo que va a favor de que se trate del espectro de una misma patologia. La duracién
de los sintomas se puede prolongar durante horas, presentando un dolor de tipo pulsatil,
también pueden presentar sintomatologia neurolégica y la asociacion con migrafia es

frecuente. La respuesta a Indometacina se da tanto en formas primarias como en secundarias.

La cefalea relacionada con la actividad sexual se desarrolla en la sexta década, con un
predominio de hombres, esta debuta més de una década antes en hombres que en mujeres.
Se puede desarrollar durante el coito o comenzar de forma subita con el orgasmo, también
durante la masturbacién, el dolor se puede prolongar durante minutos a horas, y también puede
aparecer sintomatologia neuroldgica, la asociacién con otros tipos de cefaleas como la migrafia

no es infrecuente. Como las otras dos entidades, responde al tratamiento con Indometacina.
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