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IMÁGENES EN PEDIATRÍA

Cefalea trigémino-autonómica  secundaria  pediátrica:

la rareza  existe

Paediatric  secondary  trigeminal  autonomic  cephalalgia:  while  rare,  it  exists
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Las  cefaleas  trigémino-autonómicas  (CTA)  son un grupo  de
cefaleas  primarias  infrecuentes  caracterizadas  por  dolor
unilateral  localizado  en  la región  inervada  por  el  trigémino,
asociado  a  síntomas  autonómicos  craneales  homolaterales
destacados,  de  acuerdo  con la definición  de  la Clasificación
Internacional  de  las  Cefaleas.1 La  CTA  se ha  descrito  muy
raramente  en la población  pediátrica,  y  la  falta  de cono-
cimiento  al respecto  puede  llevar  a un diagnóstico  erróneo
y  a  retraso  en el  tratamiento.  Con  mucha  menor  frecuen-
cia,  una  lesión  subyacente  puede  causar  síntomas  de CTA,
algo  que  no  se diferencia  con facilidad  y  cuyo  reconoci-
miento  resulta  de  vital  importancia,  ya  que  puede  afectar
el  tratamiento  y  la evolución  del paciente.2,3 En  este artí-
culo  presentamos  dos  casos  en  dos  varones  de  seis  y  ocho
años,  ambos  con  neurofibromatosis  tipo  1  (NF1),  que  empe-
zaron  a  sufrir  cefaleas  unilaterales  recurrentes  de  corta
duración  asociadas  a  manifestaciones  autonómicas  homola-
terales,  tales como inyección  conjuntival,  lagrimeo,  ptosis
y  rinorrea  (fig.  1).  En  ambos  casos,  la  resonancia  magnética
realzada  con  contraste  evidenció  la  presencia  de  gliomas
pontinomedulares  de  bajo  grado  (figs.  2  y  3). El primer  caso
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Figura  1 Rasgos  autonómicos  craneales  prominentes  (pto-
sis, inyección  conjuntival,  lagrimeo  y  rinorrea),  lateralizados
y homolaterales  a  la  cefalea.

respondió  favorablemente  al  tratamiento  con indometacina,
lo  que  en  combinación  con  la  corta duración  de  los  ataques
(<  30  minutos)  llevó  al diagnóstico  presuntivo  de hemicrá-
nea  paroxística  crónica  sintomática.  En  el  segundo  caso,  con
ataques  de cefalea  en  racimos  de  unas dos  o tres  horas
de  duración  que  ocurrían  desde  una  vez cada  par de días
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Figura  2  Resonancia  magnética  craneal  que  muestra  un glioma  pontinomedular  de bajo  grado  en  el lado  derecho  (flecha)  afectando
al núcleo  sensorial  del nervio  trigémino  (caso  1).  A:  coronal  T2;  B:  sagital  T2.

Figura  3  Resonancia  magnética  con  contraste  que  muestra  un  glioma  pontinomedular  de  bajo  grado  en  el lado  izquierdo  (flecha)
afectando al  núcleo  sensorial  del nervio  trigémino,  sin  y  con  contraste  con  gadolinio  (caso  2).  A:  coronal  T2;  B:  Axial  T2-FLAIR;  C:
sagital T1  post-gadolinio.

hasta  ocho  veces  al  día,  el  paciente  fue  tratado  con  quimio-
terapia,  radioterapia  y  resección  quirúrgica,  con  evolución
favorable.  Estos  dos  casos  demuestran  que, aunque  es  extre-
madamente  infrecuente,  una  presentación  clínica  «clásica»

no  descarta  la  presencia  de  un trastorno  causal  subya-
cente.  En  términos  prácticos,  ya  se  conocía  la  asociación
de lesiones  ocupantes  de  espacio  en  la región  hipotalámico-
hipofisaria  con las CTA,  pero  los  casos  presentados  subrayan
la importancia  que  puede  tener  el  núcleo/sistema  vascu-
lar  trigémino  en la  fisiopatología  de  estas  entidades.4 La
comprensión  e interpretación  de  los  mecanismos  subyacen-
tes  requiere  conocimientos  de  neuroanatomía,  y  se  ha de
realizar  sistemáticamente  una  evaluación  incluyendo  neu-
roimagen  a  cualquier  paciente  diagnosticado  de  NF1  que
presente  síntomas  indicativos  de  CTA.
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