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Resumen

B dolor de cabeza es un jugador de pdquer que con frecuencia esconde un as bajo la
manga. Unas veces por la crueldad de la causa, otras por el infortunio y otras tantas por
la impericia del clinico o lo sinuoso del camino asistencial, hay procesos que se manifies-
tan de forma aislada o predominante por un dolor de cabeza cuyas consecuencias pueden
ser catastréficas. Este trabajo presenta un somero pero comprometido andlisis de algu-
nos de los principales motivos de cefalea catastréfica y pretende sensibilizar al lector
sobre la importancia del dolor de cabeza como motivo de consulta y la delgada linea que
puede separar lo banal de lo grave, el protocolo del arte y saber poco de saber demasia-
do.

© 2010 Sociedad Espanola de Neurologia. Publicado por Elsevier Espana, SL. Todos los
derechos reservados.

Catastrophic headache

Abstract

Headache is like a poker player that often hides an ace up its sleeve. Sometimes because
of the cruelty of the cause, other times because of misfortune and still others because of
clinician error or the various steps involved in accessing healthcare, there are processes
that manifest asisolated events or mainly as headache and whose consequences may be
catastrophic. This article provides a brief but committed analysis of some of the main
causes of catastrophic headache and aims to increase awareness of the importance of
headache as a reason for consultation and of the thin line between innocuous and serious
processes, between protocol and art, and between knowing too little and knowing too
much.
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Introduccion

Una mujer de 39 afos acude al servicio de urgencias por una
cefalea de horas de evolucion. Como Unico antecedente,
informa que desde hace afos sufre cefalea episddica, pro-
bablemente una migrafna. La cefalea por la que ahora con-
sulta es sensiblemente distinta a sus episodios previos de
dolor de cabeza. Se trata de una cefalea hemicraneal dere-
cha, pulsatil, moderada-intensa y acompafnada de sensacién
de acorchamiento en el lado izquierdo de la cara, un sinto-
ma hasta entonces desconocido para ella. Recibe trata-
miento con paracetamol intravenoso y, tras unas horas en
urgencias, se le da el alta y vuelve a su casa asintoméatica.
Al dia siguiente sufre un estado de crisis tonico-clénicas y
Ilega a urgencias en una ambulancia medicalizada. Pese alo
Ilamativo de la imagen (fig. 1), y después de haber contro-
lado las crisis, el estado neuroldgico es bueno, con una ex-
ploracién neurolégica en cama anodina, segun reza en su
historia clinica. Sn embargo, sufre un rapido y progresivo
deterioro neuroldgico y finalmente fallece. Este es el para-
digma de la cefalea catastréfica.

Sguiendo la definicion de “catastrofe neurolégica” que
hemos propuesto en la presentacién de este suplemento,
puede hablarse de “cefaleas catastréficas” en aquellas en-
fermedades primariamente neurolégicas o no, manifestadas
inicialmente por cefalea como sintoma aislado o cardinal, cuya
presentacién, manejo o resultado clinico puede ser neurol6-
gicamente catastrofico por los siguientes motivos: gravedad
del proceso, mala praxis, retraso diagndéstico, efectos adver-
sos graves infrecuentes o inesperados de las pruebas com-
plementariasy el tratamiento y, finalmente, mala suerte.

Bl listado de cefaleas potencialmente catastréficas esin-
terminable. Por ello, solo abordaremos los escenarios clini-
€Os que nos parecen mas frecuentes, inolvidables, menos
obvios o dificilmente justificables en caso de catéstrofe.

Criterios de alarma, médicos alarmados
y el cuento de Pedro y el lobo

Los criterios de alarma, las consabidas red flags, son tan
conocidos que, quiza por ello, pueden ser objeto de abuso
tanto por exceso como por defecto. Muchos médicos no se
sienten cédmodos ante pacientes con sintomas “menores’
como cefalea y vértigo e incluso una potencial isquemia
cerebral focal transitoria de presentacién atipica, ya que
en tales casos existe la posibilidad de una causa “siniestra”
que no siempre es facil identificar y el diagnéstico diferen-
cial puede y suele ser muy amplio™. Ademas, no son pocos
los que se sienten incémodos al solicitar pruebas comple-
mentarias que con mayor probabilidad seran normales, aca-
so por temer un demérito en su prestigio ante sus colegas
clinicos y radiélogos. ¢.-e pido una TC? ;Opto directamente
por una RM? Jngreso a este paciente?Por el contrario, exis-
ten otros profesionales que, amparados en su experiencia,
se sienten mas seguros a la hora de no indicar pruebas com-
plementarias en pacientes con posibles criterios de alarma
que no consideran tales. Tanto el exceso como el defecto
pueden ser motivo de que un paciente con cefalea pueda
terminar en catastrofe neurolégica. En este sentido, la vir-
tud de tomar siempre la decisiéon correcta no esta en los
libros, en los protocolos ni en las guias de préctica clinica;
se trata, probablemente, de un raro don.

Un primer paso para acercarse a este ideal puede ser, a
nuestro juicio, redefinir los criterios de alarma (tabla 1).
Poner en el mismo listado “cefalea intensa, de comienzo
subito”, el principal criterio de alarma, junto a criterios
poco precisos y sujetos a una gran subjetividad interpreta-
tiva como “nauseas y vomitos no explicables por una cefa-
lea primaria (migrafa) ni por una enfermedad sistémica”,
puede explicar las posturas extremas mencionadas en el
parrafo anterior y sus riesgos. La propuesta que hacemos

Figura 1 Las imagenes 1, 2 y 3 co-
rresponden a 3 cortes consecutivos de
la tomografia computarizada craneal
sin contraste realizada al ingreso. Se
observa un sangrado subaracnoideo sil-
viano derecho con formacion de una
coleccion hemética en fosa temporal
anterior y en el espacio subdural ale-
dano. La imagen 4 corresponde al es-
tudio angiotomogréfico realizado a
continuaciéon que demuestra un aneu-
risma en la bifurcacion de la arteria
cerebral media derecha (flecha larga).
En las imagenes 5 y 6, obtenidas a las
16 h del primer estudio, se observa un
aumento del desplazamiento de la li-
nea media y areas de isquemia en te-
rritorios anterior y posterior (flechas
cortas) debido probablemente a her-
niacién subfalciana y uncal derechas.
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Tabla1 Criterios de alarma de las cefaleas

Cefalea intensa de comienzo subito
Empeoramiento reciente de una cefalea crénica
Cefalea de frecuencia o intensidad creciente
Localizacién unilateral estricta (excepto cefalea en
racimos, cefalea hemicranea paroxistica, neuralgia
occipital, neuralgia del trigémino, cefalea hemicranea
continua y otras cefaleas primarias unilaterales)
Cefalea con manifestaciones acompanantes:
Trastorno de conducta o del comportamiento
Crisis epilépticas
Alteracion neurolégica focal
Papiledema
Fiebre
Nauseas y vomitos inexplicables por una cefalea
primaria (migrana) ni por una enfermedad sistémica
Presencia de signos meningeos
Cefalea precipitada por un esfuerzo fisico, tos o cambio
postural
Cefalea de caracteristicas atipicas
Cefalea rebelde a un tratamiento teéricamente correcto
Cefalea en edades extremas de la vida
Cefalea de presentacién predominantemente nocturna
Cefalea en pacientes oncol6gicos o inmunodeprimidos

Sintomas y signos de alarma que pueden considerarse
indicativos de una posible cefalea secundaria. Fuente:
“Actitud Diagnéstica y Terapéutica en la Cefalea,
Recomendaciones 2006” y “ Guia Cficial para el Diagndstico y
Tratamiento de las Cefaleas”; Grupo de Estudio de Cefaleas
de la Sociedad Espafiola de Neurologia®®.

desde aqui es redefinir estos criterios, diferenciando entre
verdaderos “criterios de alarma” y “criterios de pruden-

cla .
Gravedad del proceso

Por motivos docentes, dividiremos los factores que pueden
determinar que una cefalea sea catastroéfica en: gravedad
del proceso, mala praxisy retraso diagnéstico, efectos ad-
versos graves infrecuentes o inesperados de las pruebas
complementarias, efectos adversos graves infrecuentes o
inesperados del tratamiento y, finalmente, mala suerte
(fig. 2).

Una enfermedad grave, potencialmente mortal u origi-
nalmente mortal puede presentarse con una cefalea. Fién-
sese, por ejemplo, en un aneurisma que se inicia con una
hemorragia subaracnoidea (HSA) masiva y coma, una cefa-
lea de reciente comienzo debida a una infiltracién tumoral
leptomeningea de prondstico fatal, una apoplejia hipofisa-
ria en el seno de un tumor oligosintomatico que deja al
paciente ciego y otras atrocidades del destino.

En estos casos es fundamental ofrecer una informacion
impecable al paciente y su entorno. Cualquier resquicio de
incertidumbre puede ser interpretado como una duda diag-
nésticay, en el peor de los casos, como un clavo ardiendo al
que agarrarse vanamente.

Gravedad
/ del proceso \
A

Retraso
diagnéstico

\ 4

Mala praxis |-

1

Efectos adversos graves
infrecuentes o inesperados

Efectos adversos graves
infrecuentes o inesperados de
las pruebas complementarias del tratamiento

N [ L

Figura 2 Factores potencialmente determinantes de cefalea
catastroéfica, con frecuencia interrelacionados. La distancia en-
tre la gravedad del proceso y la mala suerte y entre la mala
praxisy el retraso diagnéstico puede ser inexistente.

Y

Mala
suerte

Mala praxisy retraso diagnostico

Estosfactores con frecuencia son indistinguibles. Sus causas
son variadas y las refleja magistralmente Alberca en este
mismo suplemento.

Nunca se insistira lo suficiente en la importancia de una
adecuada anamnesis y exploracion fisica. La neurologia
(mensaje para los neurdlogos jévenes) comienza donde ter-
mina la resonancia, y aun se podria ser mas severo en esta
afirmacion.

La correcta interpretacion de los datos de la historia cli-
nica, los criterios de alarma y de prudencia y los criterios
diagnosticos aceptados por todos’ es el primer y mas impor-
tante paso en todo paciente que consulte por cefalea. En
realidad, cuando se hace una correcta anamnesis seguida
de una buena exploracién fisica y un juicioso uso de las
pruebas complementarias, se consigue “criterio” para diag-
nosticar. La aplicacién de los manidos criterios diagnosticos’
viene después. Anteponer el protocolo y el amparo de una
sociedad cientifica a la realidad clinica anula la creatividad
diagnostica (pocos pacientes son “de libro” y ninguno “tipo
test”) y es una actitud no exenta de riesgos.

No hace mucho, preguntabamos a un grupo de residentes
cual de los siguientes métodos era el mas adecuado para
valorar el fondo de ojo de un paciente con cefalea: micros-
copio, telescopio, periscopio, estetoscopio, oftalmoscopio
u oftalmélogo. Ninguna de las opciones obtuvo el 100%de
las respuestas. La neurologia no es una ciencia sencilla,
pero hay cosas muy dificiles de justificar, como no detectar
una asimetria de reflejos, pasar por alto un papiledema,
descartar una hemianopsia pero no una cuadrantanopsia,
no explorar los signos frontalesy extrapiramidales o no con-
siderar sutiles caidas de un parpado o alteraciones pupila-
res (fig. 3), entre muchas otras situaciones.

COtros contextos cuya impecabilidad, inmediatez o pre-
mura diagndstica “se le suponen” a un neurélogo son, por
ejemplo, la arteritis de células gigantes, la trombosis de
senos venosos intracraneales, cualquier tipo de lesion ocu-
pante de espacio, las meningoencefalitis, y sobre todos los
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Figura 3 Ala izquierda, la fatal “Judith I” de Gustav Klimt
(1862-1918). Obsérvese la sensual caida de parpados (especial-
mente el derecho) de la decapitadora de Holofernes (1901; Ga-
leria Belvedere, Viena). Ala derecha, asimetria pupilar en la
obra “ Dama con turbante negro”, de Albert Lynch (1851-1912);
Museo “Mufioz Sola” de Arte Moderno, Tudela (Navarra); con
permiso del Servicio de Museos del Gobierno de Navarra y el
propietario de la obra.

demas, la HSA no traumatica. La mala aplicacién de los co-
nocimientos médicos actualesy el retraso en el diagnostico
pueden tener consecuencias catastroficas, con graves défi-
cit neuroldgicos de por vida e incluso una muerte que po-
dria haberse evitado. La mayoria de |las cefaleas siniestras
pueden tener buen pronéstico si se sospechan, demuestran
y tratan a tiempo®.

B diagnostico precoz de la HSA sigue siendo un problema
sin aparente solucion. En 2000, Edlow y Caplan analizaron 4
series de HSA en |las que la proporcidn de pacientes inicial-
mente mal diagnosticados fue constantemente alta, entre
el 28 y el 51% aproximadamente 1 de cada 3 pacientes
(220/ 685) en conjunto®®'2, Los motivos, soberbiamente de-
sarrollados por estos autores y mencionados por Alberca en
este suplemento, pertenecen a 3 categorias de problemas:
mala interpretacion clinica, mala indicacién e interpreta-
cion radioldgica, y mala indicacion e interpretacion de la
puncién lumbar2. En una serie mas reciente, de 56 pacien-
tes inicialmente mal diagnosticados (56/482; 129, en el
73%n0 se hizo TCcraneal, en el 16%se malinterpretaron los
resultados de la TC o la puncion lumbar y en el 7%una TC
normal no se siguié de puncion lumbar™. De la comparacion
entre los 56 casos mal diagnosticados frente a los 426 co-
rrectamente diagnosticados, destacan a nuestro juicio 2
datos: el 31%de los casos mal diagnosticados habian sufrido
cefaleas “centinela” (fig. 4) frente al 15%de los correcta-
mente diagnosticados (odds ratio [OR] no ajustada: 2,7;
intervalo de confianza [IC] del 95% 1,4-4,9) y el 50%de los
casos mal diagnosticados tenian aneurismas derechos fren-
te al 22%de los correctamente diagnosticados (OR no ajus-
tada: 3,6; IC del 95% 2,0-6,4). En esta misma serie, los
diagnosticos erroneos mas frecuentes fueron migrana y ce-
falea de tipo tension (36%). H retraso diagnostico mediano
en la mayoria de las series se mueve entre los 4y los 6 dias,

Figura 4 Dos casos de hemorragia subaracnoidea. |zquierda:
cefalea “centinela” 4 dias antes de la catastrofe. Derecha: po-
cos dias antes del sangrado sufrié un cuadro compatible con
accidente isquémico transitorio. En ambos casos, una tomogra-
fia computarizada simple realizada a tiempo hubiera descu-
bierto los aneurismas (flechas), basilar distal en el caso de la
izquierday en bifurcacion de la cerebral media en el caso de la
derecha.

con un amplio rango entre los 0 y los 180 dias>®™. La HSA
puede manifestarse de maneras muy exéticas y confundir
inicialmente al clinico'*'®, pero, en general, el retraso diag-
néstico cabe atribuirlo a fallos en la cadena asistencial mas
que a sus veleidosos sintomas.

Otra entidad potencialmente catastrofica que puede tar-
dar en ser diagnosticada es la trombosis de senos venosos
intracraneales. Al igual que la HSA, puede manifestarse de
manera variopinta (el autor ha atendido casos que se inicia-
ron con hemorragia lobar, hipertension intracraneal aisla-
da, infarto cerebral de aparente origen arterial, cefalea
tusigena y por maniobras de Valsalva, accidente isquémico
transitorio de repeticion, hemiparesia alternante, cefalea
en estallido, etc.). También aqui, el desconocimiento de las
formas menos frecuentes de presentacién y la mala inter-
pretacién de la neuroimagen inicial pueden tener conse-
cuencias catastréficas. Smilares consideraciones pueden
hacerse con otros procesos definitivamente catastréficos si
no se diagnostican a tiempo, como las meningoencefalitis
infecciosas o inflamatorias, las vasculitis cerebrales, el lin-
foma cerebral primario del sistema nervioso central o la
arteritis de células gigantes, por poner unos ejemplos.

Hay diagnésticos que deberian estar “prohibidos” al neu-
rélogo en formacion, como la histeria, la cefalea en trueno
primaria y la cefalea “de tipo tensién”. Estos diagndsticos
son arenas movedizas y fuente de inguinales meteduras de
pata (lo afirmamos por experiencia). De estas 3 entidades,
el autor tiene una especial ojeriza por la cefalea “de tipo
tensiéon” (si, las comillas son peyorativas), un “cajo6n desas-
tre” que con relativa frecuencia esconde las peores viven-
cias y las mejores lecciones de la carrera de un neur6logo.

Finalmente, una llamada al importantisimo concepto de
“frecuencia”’. En la consulta externa de neurologia es me-
nos probable que Ileguen cefaleas secundarias graves; sin



50

D. Ezpeleta

embargo, la cosa cambia cuando el ambito asistencial es el
de urgencias, donde el dolor de cabeza es, probablemente,
el motivo de consulta mas frecuente'”'® y la probabilidad de
cefaleas secundarias potencialmente catastréficas es alta'®,
asi como los errores diagnésticos. Seguimos sin comprender
la tendencia de muchos profesionales a emitir diagnésticos
extravagantes sin asumir que lo mas frecuente es lo més
probable. B “poder de la anécdota” y otros tics diagnésti-
cos, afortunadamente, suelen mejorar con el tiempo.

Efectos adversos graves infrecuentes o inesperados
de las pruebas complementarias

“Todas las mafianas lo mismo. Al terminar de desayunar se
encerraba en el bafio y trataba con todas sus fuerzas de
evacuar el pipi; contraia los abdominales tanto que del es-
fuerzo sentia un pinchazo en la cabeza y le parecia que los
0jos se le salian de las 6rbitas, como la pulpa de una uva al
aplastarla.” Esto puede leerse en la espléndida novela La
soledad de los niimeros primos, del fisico Paolo Giordano®.
S un paciente acude a urgencias relatando una historia si-
milar: jqué prueba le hariamos primero? ;Qué podria pasar
si se le practica una puncion lumbar? ;Y si tiene una malfor-
macién de Chiari? No puede haber mayor catastrofe que
la provocada por una prueba diagnéstica mal indicada
(fig. 5).

Las pruebas diagndsticas que pueden ser necesarias para
el diagnéstico definitivo de una cefalea son variadas, desde
ninguna (poner “a prueba” a un paciente no deja de ser una
prueba) hasta la biopsia cerebromeningea. S invita al lec-
tor a que consulte el Iacido articulo de Arias “Catastrofes
derivadas de las técnicas complementarias de diagndstico
neuroloégico”, publicado en este mismo suplemento.

Haremos mencion a una entidad probablemente no des-
crita pero que, a nuestro juicio, es cada vez mas frecuen-

Figura5 Tomografia computarizada (TC) craneal de una mu-
jer joven a la que se descubri6 un “papiledema” en una revi-
sion oftalmolégica rutinaria. No tenia clinica neurolégica algu-
na ni déficit visual. B clinico que interpret6 la imagen en el
contexto de la paciente determiné que padecia drusas calcifi-
cadas (flecha) en |la cabeza de ambos nervios épticos y no se
hicieron mas pruebas neurolégicas, evitdndose la realizacién
de una puncion lumbar. Izquierda: TC craneal sin contraste;
derecha: detalle del area orbitaria izquierda.

te. Imaginemos a una persona que consulta por cefalea
cronica refractaria en un dmbito ambulatorio. Pese a las
caracteristicas benignas de su enfermedad (larga evolu-
cién, ausencia de sintomasy signos de alarma y prudencia,
periodos espontaneos de mejoria y exploracion sistémicay
neuroldgica normal), exige que se le haga una prueba de
imagen. Explica que tiene miedo a padecer un tumor cere-
bral y que dicha incertidumbre aumenta sus sintomas an-
siosos y depresivos, también crénicos. E médico, que co-
noce la bibliografia al respecto?® y asegura al paciente que
“no tendra nada”, solicita una prueba de neuroimagen. Lo
mas probable es que el resultado sea normal, pero pueden
aflorar hallazgos como “atrofia cerebral desproporcionada
para la edad del paciente” y alteraciones estructurales be-
nignas significativas aunque ajenas al dolor de cabeza (fig.
6). B modo de explicar un hallazgo radiolégico a un pa-
ciente como el que ilustra este ejemplo puede tener con-
secuencias catastroficas si no se hace bien, afadiendo a su
patoldgica incertidumbre una nueva espada de Damocles.
En efecto, las “catastrofes neurolégicas por una mala in-
formacién” también existen.

Efectos adversos graves infrecuentes o inesperados
del tratamiento

Las posibilidades de tratamiento farmacolégico de las cefa-
leas son amplisimas. Ademas, hay remedios herbales utili-
zados en ocasiones por los pacientes con cefaleas cuyos
agentes farmacol égicos pueden interactuar con, por ejem-
plo, anticonceptivos oralesy catalizar embarazos no desea-
dos. Este epigrafe justificaria perfectamente un articulo
aparte. Mencionaremos sucintamente algunos efectos se-
cundarios potencialmente catastroficos de los tratamientos
sintomaticos agudos y preventivos utilizados en las cefaleas
mas frecuentes: hemorragia digestiva alta por antiinflama-
torios no esteroideos; complicaciones vasculares por ergéti-
cos y excepcionalmente por triptanes; aumento exagerado
de peso por flunarizina y amitriptilina; desencadenamiento
de un glaucoma agudo de angulo estrecho por amitriptilina;
psicosis agudas por neuromoduladores; depresién aguda

Figura 6 Posibles hallazgos radiol6gicos en pacientes con ce-
falea primaria. Una mala informacioén al paciente de las carac-
teristicas benignas del hallazgo puede tener consecuencias psi-
colégicamente catastréficas. Izquierda: cavum vergae dilatado;
derecha: quiste aracnoideo interopercular izquierdo.
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Figura 7 Toxicidad dermatolégica atribuida a lamotrigina. Se
trata de una paciente que recibié este farmaco para el control
de una neuralgia del trigémino refractaria a oxcarbazepina. La
paciente quedé asintomatica, pero desafortunadamente desa-
rroll6 una erupcion cuténea que le afecté a brazos, piernasy
especialmente al tronco. Su comentario mas sorprendente fue
el siguiente: “Al menos no me ha afectado a la cara”. La foto-
grafia muestra el aspecto de sus antebrazos varias semanas
después del comienzo de los sintomas.

grave por flunarizina y topiramato; encefalopatia hipera-
moniémica por &cido valproico; bloqueo auriculoventricular,
sincope y traumatismo craneoencefalico grave por betablo-
queadores; crisis de broncospasmo por betabloqueadores;
sindrome de secrecion inadecuada de hormona antidiuréti-
ca por carbamazepina, oxcarbazepina e inhibidores de la
recaptacion de la serotonina, con hiponatremia que puede
ser grave y sus consecuencias; necrolisis epidérmica, sin-
drome de Sevens-Johnson y otras dermopatias por lamotri-
gina (fig. 7); necrosis aséptica de la cabeza del fémur por
corticoidesy un largo etcétera.

Mala suerte

Pacientes aojados; la fuerza del destino; lo injusto, lo in-
merecido, lo gratuito. Hay casos primariamente desafortu-
nados por la gravedad del origen de su cefalea, por ser una
anécdota estadistica, por no poder acceder a un neurélogo,
por todos estos motivosy por ninguno.

No es malo sufrir y crecer con estas calamidades de la
cefalea, de la neurologia, de la medicina. La empatia asis-
tencial también lo es existencial y nos define.

Las cefaleas catastréficas son el mejor reflejo de nues-
tras innumerables limitaciones.
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