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Una de las novedades de la nueva Clasificacion Internacional
de Cefaleas (CIC) es la inclusion de la cefalea numular (CN)
dentro de las cefaleas primarias (en concreto, dentro del
epigrafe «4. Otras cefaleas primarias»)'. En descripciones
previas de series de casos o casos aislados se han descrito
cuadros clinicamente equiparables a CN asociados a lesiones
que refuerzan la hipétesis 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 metabolico o sistémico». Se trata de un conjunto de
entidades metabdlicas o sistémicas que incluyen trastornos
muy heterogéneos, entre ellos, policitemia y sindrome de
hiperviscosidad. Se hace mencion expresa en la CIC a la
necesidad de definir con mas claridad la incidencia y las
caracteristicas este conjunto de cefaleas, pues no estan
suficientemente validadas'.

Se presenta un caso clinicamente equiparable con una
CN, asociado de forma temporal con el diagndstico de
policitemia vera, con resolucion tras iniciar tratamiento
especifico, con disminucion de la hiperviscosidad sanguinea.
Se describen sus caracteristicas clinicas y evolucion, se dis-
cute su relacién con la enfermedad de base y se revisan los
casos secundarios de CN publicados, asi como las caracte-
risticas clinicas descritas de cefalea asociada a policitemia
vera.

Se presenta el caso de un vardn de 31 afos sin ante-
cedentes de interés que acudié a consulta de neurologia
porque desde hacia ano y medio sufria un dolor circunscrito
en 2 zonas redondeadas bien perfiladas y fijas de 2-3cm
de diametro de localizacion parietal derecha, intensidad
leve a moderada y caracter urente, con exacerbaciones
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punzantes. Las molestias presentaban un ritmo diario, con
persistencia durante meses y remisiones de dias a pocas
semanas de duracion. No habia respuesta a analgésicos sim-
ples ni a antiinflamatorios no esteroideos. No existian otros
datos anamnésicos de interés. La exploracion neurologica
y el fondo de ojo fueron normales, la inspeccion visual del
cuero cabelludo no mostro hallazgos patologicos, la palpa-
cion puso de manifiesto una hipersensibilidad dolorosa de
las zonas referidas, sin masas ni irregularidades cutaneas ni
oseas. Ante la persistencia del dolor, habia acudido al Ser-
vicio de Urgencias en 2 ocasiones. En una de ellas se realizo
una tomografia axial computarizada craneal con resultado
normal, incluido estudio con ventana o6sea. En consulta se
aconsejo, para completar estudio, realizar hemograma y
bioquimica de rutina, incluyendo hormonas tiroideas. Se ini-
cié tratamiento con amitriptilina a dosis de 25 mg cada 24 h
durante 3 meses, sin encontrar mejoria significativa.

El hemograma mostro franca poliglobulia y fue deri-
vado a consulta de hematologia. Tras estudio oportuno, fue
diagnosticado de eritrocitosis primaria JAK-2 positiva, con
biopsia medular que mostraba cambios medulares concor-
dantes con sindrome mieloproliferativo cronico del tipo de
policitemia vera. Se tratd con sangrias semanales durante
un mes, con normalizacion del hematocrito, ademas de
tratamiento de mantenimiento con hidroxicarbamida y Peg-
interferon alfa-2. Una biopsia medular de control confirmé
la mejoria de la enfermedad.

En revision posterior (a los 9 meses) en consulta de
neurologia, el paciente refirid que, tras haber iniciado
tratamiento de la policitemia vera, la cefalea acabd des-
apareciendo totalmente: esta mejoria fue percibida tras
realizar las sangrias periodicas el primer mes desde el
diagnostico, sin recaidas tras 9 meses de instauracion de
tratamiento de mantenimiento hematoldgico, durante los
cuales el hematocrito se mantuvo en valores dentro de la
normalidad. Las remisiones del dolor anteriores a las san-
grias habian llegado a semanas de duracion como maximo.
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Como se ha indicado, se cree que la base fisiopato-
logica de la CN es de origen periférico: algunos estudios
algométricos y que miden la sensibilidad dolorosa a la
presion, asi lo sefalan’?. Los casos secundarios apoyan
estos datos: se han descrito antecedentes de traumatismos
craneoencefalicos*?, CN secundaria a lesion localizada en
la calota inespecifica’, otra correspondiente a un aneurisma
fusiforme® y un cuadro clinicamente equiparable a la CN en
pacientes con lesiones en contacto con el diploe interno del
hueso (meningioma)’ o quiste aracnoideo'®. También se ha
descrito un caso asociado a esclerodermia lineal en region
frontal, en el que se sefnala que el dolor provenia de ramas
terminales de los nervios sensoriales epicraneales, englo-
bados en el tejido afectado por la enfermedad'', y otro
asociado a herpes zoster local'?. En el caso de CN asociado
a traumatismo craneoencefalico sin lesion estructural evi-
dente, algunos autores piensan que es mas dudoso asignarle
etiologia traumatica's.

Por otra parte, en la CIC-Ill' no se indican las caracteris-
ticas de la cefalea atribuida a otros trastornos metabolicos
o sistémicos, entre los que se menciona la policitemia
y el sindrome de hiperviscosidad. De hecho, no hay una
caracterizacion de la cefalea asociada a este trastorno.
Se han descrito casos en estos pacientes de cefaleas de
fenotipo migrafnoso (migrafias-like) o incremento de cri-
sis de migraias preexistentes en relacion con aumento del
hematocrito ">, un caso que cursé clinicamente como cefa-
lea en racimos (cluster-like) en un enfermo diagnosticado
de policitemia vera con respuesta a flebotomia'® y otro caso
descrito como cefalea hemicraneal persistente de caracter
pulsatil y lancinante que cedia con la hemodilucion'’. Nin-
guno mostraba las caracteristicas clinicas de este caso, pero
si su resolucion al normalizarse el hematocrito.

En este caso existe un asociacion temporal de policite-
mia vera con la descripcion de una cefalea compatible con
CN, asociacion reforzada por la resolucion de la cefalea tras
iniciar tratamiento de la enfermedad hematologica y la con-
siguiente reduccion de la viscosidad sanguinea. Por lo tanto,
se puede tratar de un caso secundario de CN en relacion
con trastorno sistémico (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 fisiopatoldgica periférica de la CN, que
podria tratarse de 2 procesos paralelos coexistentes en el
tiempo sin nexo causal, pero la desaparicion de la cefalea
tras disminuir la viscosidad sanguinea obliga a no despre-
ciar la hipotesis de la asociacion causal entre los 2 procesos
antes referida. El escaso conocimiento tanto de la fisio-
patologia en el caso de la CN como de la caracterizacion
de la cefalea asociada a la policitemia vera en la actuali-
dad tampoco invitan a despreciar esta hipotesis. Ademas,
el mecanismo fisiopatoldgico en este caso puede deberse a
trastornos de la microcirculacion periférica. Estos trastornos
de la microcirculacion se encuentran documentados en esta
enfermedad: la cefalea en esta enfermedad se relaciona,
junto a otros sintomas, a trastornos microvasculares en los
sindromes mieloproliferativos'®.

Por ultimo, como se ha referido anteriormente, en la
Ultima CIC, se incide en la necesidad de caracterizar mejor
las cefaleas atribuidas a otros desordenes metabdlicos o sis-
témicos, por lo que este caso puede aportar interés anadido
al respecto.
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