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Una  de  las  novedades  de  la  nueva  Clasificación  Internacional
de Cefaleas  (CIC)  es la  inclusión  de  la  cefalea  numular  (CN)
dentro  de  las  cefaleas  primarias  (en concreto,  dentro  del
epígrafe  «4.  Otras  cefaleas  primarias»)1.  En  descripciones
previas  de  series  de  casos  o  casos  aislados  se han  descrito
cuadros  clínicamente  equiparables  a CN  asociados  a lesiones
que  refuerzan  la hipótesis  de  su  origen  periférico.

Por  otra  parte,  en el  apéndice  (A10.8.2)  de  la  nueva  CIC,
se  ha  incluido  el  apartado:  «Cefalea  atribuida  a otro  tras-
torno  metabólico  o  sistémico».  Se  trata de  un  conjunto  de
entidades  metabólicas  o  sistémicas  que  incluyen  trastornos
muy  heterogéneos,  entre  ellos,  policitemia  y  síndrome  de
hiperviscosidad.  Se  hace mención  expresa  en la  CIC  a  la
necesidad  de  definir  con más  claridad  la incidencia  y las
características  este  conjunto  de  cefaleas,  pues  no  están
suficientemente  validadas1.

Se  presenta  un  caso  clínicamente  equiparable  con  una
CN,  asociado  de  forma  temporal  con  el  diagnóstico  de
policitemia  vera,  con resolución  tras  iniciar  tratamiento
específico,  con  disminución  de  la hiperviscosidad  sanguínea.

Se  describen  sus  características  clínicas  y  evolución,  se  dis-
cute  su  relación  con la  enfermedad  de  base  y se revisan los
casos  secundarios  de  CN publicados,  así  como  las  caracte-
rísticas  clínicas  descritas  de  cefalea  asociada  a  policitemia

vera.

Se  presenta  el  caso de  un varón  de  31  años  sin  ante-
cedentes  de  interés  que  acudió  a consulta  de  neurología
porque  desde  hacía  año  y medio  sufría  un dolor  circunscrito
en  2 zonas  redondeadas  bien perfiladas  y  fijas  de 2-3  cm
de  diámetro  de  localización  parietal  derecha,  intensidad
leve  a  moderada  y  carácter  urente,  con exacerbaciones
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punzantes.  Las  molestias  presentaban  un ritmo diario,  con
persistencia  durante  meses  y remisiones  de días  a pocas
semanas  de duración.  No  había respuesta  a  analgésicos  sim-
ples  ni a  antiinflamatorios  no  esteroideos.  No  existían  otros
datos  anamnésicos  de interés.  La  exploración  neurológica
y el  fondo  de ojo  fueron  normales,  la  inspección  visual  del
cuero  cabelludo  no  mostró  hallazgos  patológicos,  la  palpa-
ción  puso  de manifiesto  una  hipersensibilidad  dolorosa  de
las  zonas  referidas,  sin  masas  ni irregularidades  cutáneas  ni
óseas.  Ante  la persistencia  del dolor,  había acudido  al Ser-
vicio  de  Urgencias  en  2 ocasiones.  En  una  de  ellas  se realizó
una  tomografía  axial  computarizada  craneal  con  resultado
normal,  incluido  estudio  con ventana  ósea.  En consulta  se
aconsejó,  para  completar  estudio,  realizar  hemograma  y
bioquímica  de rutina,  incluyendo  hormonas  tiroideas.  Se  ini-
ció  tratamiento  con  amitriptilina  a dosis  de 25  mg  cada 24  h
durante  3  meses,  sin  encontrar  mejoría  significativa.

El  hemograma  mostró  franca  poliglobulia  y  fue  deri-
vado  a consulta  de hematología.  Tras  estudio  oportuno,  fue
diagnosticado  de eritrocitosis  primaria  JAK-2  positiva,  con
biopsia  medular  que  mostraba  cambios  medulares  concor-
dantes  con síndrome  mieloproliferativo  crónico  del tipo  de
policitemia  vera.  Se trató  con sangrías  semanales  durante
un  mes,  con  normalización  del hematocrito,  además  de
tratamiento  de  mantenimiento  con hidroxicarbamida  y  Peg-
interferón  alfa-2.  Una  biopsia  medular  de control  confirmó
la  mejoría  de la  enfermedad.

En  revisión  posterior  (a los  9  meses)  en  consulta  de
neurología,  el  paciente  refirió  que,  tras  haber  iniciado
tratamiento  de la  policitemia  vera, la  cefalea  acabó  des-
apareciendo  totalmente:  esta  mejoría  fue  percibida  tras
realizar  las  sangrías  periódicas  el  primer  mes desde  el
diagnóstico,  sin recaídas  tras  9  meses  de  instauración  de
tratamiento  de mantenimiento  hematológico,  durante  los
cuales  el  hematocrito  se  mantuvo  en valores  dentro  de  la
normalidad.  Las  remisiones  del  dolor  anteriores  a  las  san-
grías  habían  llegado  a semanas  de duración  como  máximo.

https://doi.org/10.1016/j.neurop.2021.03.008
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Como  se  ha  indicado,  se cree  que  la base  fisiopato-
lógica  de  la  CN  es  de  origen  periférico:  algunos  estudios
algométricos  y  que  miden  la sensibilidad  dolorosa  a  la
presión,  así lo señalan2,3. Los  casos  secundarios  apoyan
estos  datos:  se  han  descrito  antecedentes  de  traumatismos
craneoencefálicos4-6,  CN  secundaria  a  lesión localizada  en
la calota  inespecífica7,  otra  correspondiente  a  un aneurisma
fusiforme8 y un cuadro  clínicamente  equiparable  a  la  CN  en
pacientes  con  lesiones  en  contacto  con el  díploe  interno  del
hueso  (meningioma)9 o  quiste  aracnoideo10.  También  se ha
descrito  un  caso  asociado  a  esclerodermia  lineal  en  región
frontal,  en  el  que  se señala  que  el  dolor  provenía  de  ramas
terminales  de  los  nervios  sensoriales  epicraneales,  englo-
bados  en  el  tejido  afectado  por  la  enfermedad11, y otro
asociado  a  herpes  zóster  local12.  En  el  caso de  CN  asociado
a  traumatismo  craneoencefálico  sin  lesión  estructural  evi-
dente,  algunos  autores  piensan  que  es  más  dudoso  asignarle
etiología  traumática13.

Por  otra  parte,  en la  ClC-III1 no  se indican  las  caracterís-
ticas  de  la  cefalea  atribuida  a  otros  trastornos  metabólicos
o  sistémicos,  entre  los  que  se  menciona  la  policitemia
y  el  síndrome  de  hiperviscosidad.  De hecho,  no  hay  una
caracterización  de  la  cefalea  asociada  a este  trastorno.
Se han  descrito  casos  en  estos  pacientes  de  cefaleas  de
fenotipo  migrañoso  (migrañas-like)  o  incremento  de  cri-
sis de  migrañas preexistentes  en  relación  con aumento  del
hematocrito14,15, un caso  que  cursó  clínicamente  como  cefa-
lea  en  racimos  (cluster-like) en un enfermo  diagnosticado
de  policitemia  vera  con  respuesta  a flebotomía16 y  otro  caso
descrito  como  cefalea  hemicraneal  persistente  de  carácter
pulsátil  y  lancinante  que  cedía  con  la hemodilución17.  Nin-
guno  mostraba  las  características  clínicas de  este  caso,  pero
sí  su resolución  al normalizarse  el  hematocrito.

En  este  caso  existe  un asociación  temporal  de  policite-
mia  vera  con  la  descripción  de  una  cefalea  compatible  con
CN,  asociación  reforzada  por  la  resolución  de  la cefalea  tras
iniciar  tratamiento  de  la  enfermedad  hematológica  y la  con-
siguiente  reducción  de  la  viscosidad  sanguínea.  Por  lo tanto,
se puede  tratar  de  un  caso  secundario  de  CN  en  relación
con  trastorno  sístémico  (policitemia  vera/hiperviscosidad),
con  fenotipo  de  CN, diferente  a lo descrito  hasta  ahora  en
la  literatura.  Es  posible,  si  tenemos  en  cuenta  lo que  se
cree  sobre  la base  fisiopatológica  periférica  de  la CN, que
podría  tratarse  de  2 procesos  paralelos  coexistentes  en  el
tiempo  sin  nexo  causal,  pero  la desaparición  de  la  cefalea
tras  disminuir  la  viscosidad  sanguínea  obliga  a no  despre-
ciar  la  hipótesis  de  la  asociación  causal  entre  los 2  procesos
antes  referida.  El  escaso  conocimiento  tanto  de  la  fisio-
patología  en  el  caso de  la  CN como  de  la  caracterización
de  la  cefalea  asociada  a la policitemia  vera  en la  actuali-
dad  tampoco  invitan  a  despreciar  esta  hipótesis.  Además,
el  mecanismo  fisiopatológico  en  este  caso  puede  deberse  a
trastornos  de  la  microcirculación  periférica.  Estos  trastornos
de la  microcirculación  se  encuentran  documentados  en esta
enfermedad:  la  cefalea  en  esta enfermedad  se relaciona,
junto  a  otros  síntomas,  a trastornos  microvasculares  en los
síndromes  mieloproliferativos18.

Por  último,  como  se  ha referido  anteriormente,  en  la
última  CIC,  se  incide  en la necesidad  de  caracterizar  mejor
las cefaleas  atribuidas  a  otros  desórdenes  metabólicos  o  sis-
témicos,  por  lo que  este  caso puede  aportar  interés  añadido
al  respecto.
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