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Es un privilegio prologar el presente Manual de Práctica Clínica en Cefaleas, 
cuyas coordinadoras son las Dras. Patricia Pozo-Rosich y Sonia Santos Lasaosa.

Dentro de los objetivos primordiales de la Sociedad Española de Neurología (SEN) 
está la actualización y difusión de nuevos conocimientos, siendo la elaboración 
de recomendaciones uno de los principales mecanismos de difusión, ya que 
ofrecen una visión integral, profunda y novedosa de las diferentes patologías.

Con la edición de este Manual, la cuarta sobre cefaleas —las tres anteriores fue-
ron publicadas en 2006, 2011 y 2015—, el Grupo de Estudio de Cefaleas cumple 
plenamente con el objetivo de actualizar las guías que edita nuestra sociedad. 
En este caso, centrada en una patología de alta prevalencia, que en muchos 
casos es la primera causa de demanda asistencial en nuestras consultas.

Se trata de un trabajo colaborativo muy bien estructurado, en el que han parti-
cipado numerosos neurólogos, ya sea como coeditores, como comité asesor, 
como coordinadores o como autores. La inclusión de una mayoría de autores 
jóvenes representa el cambio que se está produciendo en la Sociedad Española 
de Neurología.

Esta nueva edición vuele a ser un auténtico tratado de cefaleas que permite al 
neurólogo revisar de forma rápida y práctica las recomendaciones para el ma-
nejo de cualquier tipo de cefalea, tanto en relación con el diagnóstico como en 
el manejo de todo tipo de alternativas terapéuticas, todo ello basado en la mejor 
de las evidencias científicas.

En esta nueva edición se recogen todas las novedades terapéuticas, que han 
sido muchas, especialmente en el campo de la prevención de la migraña, con 
la incorporación por vez primera de tratamientos biológicos. Es el inicio de una 
nueva era en el tratamiento de la migraña, ya que, por vez primera, disponemos 
de un tratamiento preventivo diseñado en función de la fisiopatología de la mis-
ma, con una sólida base científica y que, probablemente, tendrá aplicaciones en 
otras cefaleas primarias.

También se ha incorporado un capítulo de gran interés que aborda la práctica 
de los bloqueos como alternativa terapéutica en múltiples cefaleas y algias fa-
ciales; es muy importante que los neurólogos vayan integrando estas técnicas a 
su práctica clínica y asuman un papel más intervencionista en el manejo de los 
pacientes con cefalea. 

Prólogo
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La Junta Directiva de la Sociedad Española de Neurología quiere felicitar a todos 
los que han participado en la confección de este Manual de Práctica Clínica en 
Cefaleas y darles las gracias por el notable esfuerzo realizado.

José Miguel Láinez Andrés
Presidente

Cristina Íñiguez
Vicepresidenta Primera y Responsable del Área Científica

Sociedad Española de Neurología



Hace cinco años que se publicó la tercera edición de la Guía Oficial de Práctica Clí-
nica en Cefaleas. Ahora presentamos el equivalente a la cuarta edición, aunque con 
una modificación, dado que la Sociedad Española de Neurología (SEN) ha variado 
el formato y han pasado a denominarse Manual de Práctica Clínica en Cefaleas.

La actualización del contenido, además, es necesaria. Y lo es, no solo por la pu-
blicación en el año 2018 de la versión definitiva de la tercera edición de la Cla-
sificación Internacional de las Cefaleas (CIC-3) por el Comité de Clasificación 
de las Cefaleas de la International Headache Society (IHS), sino también por la 
aprobación en nuestro país de los anticuerpos monoclonales contra el péptido 
asociado al gen de la calcitonina como tratamiento preventivo de la migraña. 
Además, se han incorporado los principales avances fisiopatológicos, diagnós-
ticos y terapéuticos a lo largo de los diferentes capítulos. 

En esta edición hemos añadido dos capítulos más, totalmente necesarios para 
hacer de esta obra un referente para todos aquellos colegas, neurólogos o no, 
que atienden a pacientes con dolor craneofacial o cervical. Así, el capítulo 10 
está dedicado a la cefalea con uso excesivo de medicación, entidad compleja y 
frecuente, cuyo abordaje no siempre es sencillo. Además, la incorporación de 
diferentes procedimientos como la infiltración con onabotulinumtoxinA y los 
bloqueos anestésicos a nuestra actividad asistencial, hacía necesario un anexo 
con un contenido eminentemente práctico. Muy pocas de las cefaleas y algias 
codificadas en la CIC-3 han escapado al alcance de este tratado; en tal caso, 
remitimos al lector a los tratados de cefaleas y le invitamos a hacernos sugeren-
cias para mejorar futuras ediciones.

En relación con los coordinadores y autores de esta edición, sabemos que son 
todos los que están, pero no están todos los que son. En esta ocasión hemos 
querido incorporar a nuestros colegas más jóvenes, que se han unido a este 
proyecto con ilusión y gran capacidad de trabajo. A todos ellos, gracias por su 
esfuerzo y dedicación. 

Para la elaboración de esta nueva edición se han seguido las recomendaciones de 
la SEN y se ha mantenido la norma revisada de 2004 de la European Federation 
of Neurological Societies al respecto. Los criterios de cada nivel de evidencia y 
grado de recomendación se detallan en las Tablas I, II y III. En caso de ausencia de 
evidencias, se ha seguido la norma de otras sociedades científicas y otras guías 
de la SEN, asignando un criterio de consenso del grupo de estudio, en nuestro caso 
el Grupo de Estudio de Cefaleas de la SEN (grado de recomendación GECSEN). 

Introducción
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Esperamos que esta obra sea de gran ayuda para el médico residente, de aten-
ción primaria, neurólogo clínico y, en definitiva, para todos aquellos profesiona-
les de la salud que, en su día a día, deben tomar decisiones, no siempre fáciles, 
ante un paciente con dolor. Con este propósito nace. Juzgará el lector si lo 
hemos conseguido. 

Finalmente, queremos manifestar nuestra más honda gratitud a todas las perso-
nas y entidades que han colaborado de forma directa o indirecta en el desarrollo 
de este manual: a los editores de la Guía precedente (doctor Ezpeleta y doctora 
Pozo-Rosich), al doctor Láinez y a la doctora Íñiguez, por habernos honrado al 
prologar la obra, a todos los coordinadores de capítulo y a sus autores colabo-
radores, a Esperanza González Perlado, por la autoría y calidad de sus diseños, a 
Ediciones SEN y a Luzán 5, cuya labor en todo el proceso de elaboración ha sido 
extraordinaria, y finalmente a nuestros pacientes, que nos ayudan a mejorar en 
nuestro día a día, y de los que siempre aprendemos. Gracias a todos. 

Patricia Pozo-Rosich, Sonia Santos-Lasaosa
Editoras 

Roberto Belvís, Germán Latorre, Carmen González Oria
Comité Editorial 
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Tabla I. Niveles de evidencia y grados de recomendación para actuaciones terapéuticas

Nivel I

Ensayos clínicos controlados, prospectivos y con evolución ciega realizados sobre población representativa.
Revisiones sistemáticas de ensayos clínicos controlados en población representativa.
En ambos se requieren las siguientes características:
• Muestreo aleatorizado.
• Objetivos claramente definidos.
• Criterios de exclusión/inclusión claramente definidos.
• Adecuado control de pérdidas de seguimiento.
•  Las características basales de los pacientes son explícitas en el texto y equivalentes entre los gru-

pos o las diferencias han sido ajustadas estadísticamente.

Nivel II

Estudios de cohortes prospectivos en una población representativa con evolución ciega que reúne 
los criterios a-e.
Ensayos clínicos controlados, prospectivos y con evolución ciega realizados sobre población re-
presentativa que no cumple alguno de los criterios a-e.

Nivel III
Todos los demás estudios controlados en una población representativa en los que la evolución es 
independiente del tratamiento del paciente.

Nivel IV Estudios no controlados, series de casos, casos aislados u opiniones de expertos.

Grado A
Recomendación definitivamente efectiva, ineficaz o peligrosa. 
Requiere al menos un estudio concluyente de Nivel I o dos estudios convincentes de Nivel II.

Grado B
Recomendación probablemente efectiva, ineficaz o peligrosa. 
Requiere al menos un estudio concluyente de Nivel II o varios estudios de Nivel III.

Grado C
Recomendación posiblemente efectiva, ineficaz o peligrosa.
Requiere al menos dos estudios concluyentes de Nivel III.

GECSEN
Recomendación eventualmente efectiva, ineficaz o peligrosa. 
No reúne los requisitos mínimos para Grado C, pero es una recomendación de consenso por parte 
de los miembros del grupo elaborador de la guía de práctica clínica.

Tabla II. Niveles de evidencia y grados de recomendación para estudios diagnósticos

Nivel I
Estudios prospectivos que incluyan un amplio número de personas con la enfermedad sospechada 
diagnosticada mediante las pruebas esenciales de diagnóstico, en los que los test son aplicados con 
evaluación ciega y con evaluación de resultados según test apropiados de exactitud diagnóstica.

Nivel II

Estudios prospectivos que incluyan un número reducido de personas con la enfermedad sospechada 
diagnosticada mediante las pruebas esenciales de diagnóstico, en los que los test son aplicados con 
evaluación ciega y con evaluación de resultados según test apropiados de exactitud diagnóstica.
Estudios retrospectivos que incluyan un amplio número de personas con la enfermedad sospecha-
da diagnosticada mediante las pruebas esenciales y comparadas con un amplio grupo de control, 
en los que los test son aplicados con evaluación ciega y con evaluación de resultados según test 
apropiados de exactitud diagnóstica.

Nivel III
Estudios retrospectivos en los que los grupos de casos y controles son reducidos y los test son 
aplicados de manera ciega.

Nivel IV
Diseños donde los test no son aplicados de manera ciega.
Evidencias provenientes de opiniones de expertos o de series descriptivas de casos (sin controles).

Grado A
Test útil o no útil.
Requiere al menos un estudio concluyente de Nivel I o dos estudios convincentes de Nivel II.

Grado B
Test probablemente útil o no útil.
Requiere al menos un estudio concluyente de Nivel II o varios estudios de Nivel III.

Grado C
Test posiblemente útil o no útil.
Requiere al menos dos estudios concluyentes de Nivel III.

GECSEN
Test eventualmente útil o no útil.
No reúne los requisitos mínimos para Grado C, pero es una recomendación de consenso por parte 
de los miembros del grupo elaborador de la guía de práctica clínica.
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Tabla III. Niveles de evidencia y grados de recomendación para estudios pronósticos

Nivel I

Revisión sistemática (con homogeneidad) de estudios de cohortes de inicio. Regla de decisión 
clínica validada en diferentes poblaciones.
Estudio de cohortes de inicio individual con ≥80 % de seguimiento. Regla de decisión clínica vali-
dada en una única población.
Series de casos todos o ninguno.

Nivel II

Revisión sistemática (con homogeneidad) de estudios de cohortes retrospectivos o grupos de con-
trol no tratados en ensayos clínicos controlados aleatorizados.
Estudio de cohortes retrospectivo o seguimiento del grupo de pacientes de control no tratados en 
un ensayo clínico controlado aleatorizado.
Derivación de reglas de decisión clínica o validación en muestras fraccionadas.
Investigación de resultados finales.

Nivel III No se considera Nivel III para artículos de pronóstico.

Nivel IV
Series de casos, estudios de cohortes de baja calidad.
Opinión de expertos sin abordaje crítico explícito o basada en la fisiología, en la investigación bá-
sica o en principios básicos.

Grado A
Pronóstico definitivo.
Requiere al menos un estudio concluyente de Nivel I o dos estudios convincentes de Nivel II.

Grado B
Pronóstico probable.
Requiere al menos un estudio concluyente de Nivel II o varios estudios de Nivel III.

Grado C No hay Grado C en estudios pronósticos.

GECSEN
Pronóstico posible.
No reúne los requisitos mínimos para Grado C, pero es un pronóstico de consenso por parte de los 
miembros del grupo elaborador de la guía de práctica clínica.
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EPIDEMIOLOGÍA DE LAS CEFALEAS

Introducción

La realización de estudios epidemiológicos en cefalea plantea considerables 
problemas metodológicos, especialmente en las cefaleas primarias1, ya que, al 
no existir un marcador biológico o de neuroimagen que permita diferenciar las 
distintas entidades, el diagnóstico sigue siendo estrictamente clínico. Además, 
las cefaleas primarias en su presentación clínica son transitorias, episódicas y 
fenomenológicamente variables, con lo cual se incrementa la complejidad del 
problema. Por otra parte, la historia natural de las cefaleas primarias sigue sien-
do poco conocida en la actualidad, aunque en los últimos años se han empe-
zado a conocer algunos datos de los estudios poblacionales. Otros problemas 
añadidos vienen determinados por el método de realización de la entrevista o el 
período que se considera para la prevalencia.

Al uso de metodologías muy diferentes se une la dificultad derivada de no dis-
poner de unos criterios diagnósticos comunes hasta la publicación de la prime-
ra clasificación de la Internacional Headache Society (IHS)2. Dichos criterios, por 
su diseño, parecían apropiados para poder utilizarlos en un cuestionario estruc-
turado para realizar estudios que abarcaran grandes poblaciones. Sin embargo, 
a pesar de que han supuesto un avance muy significativo y han permitido com-
parar mejor y aproximar más las cifras de prevalencia en diferentes poblaciones, 
particularmente para la migraña, siguen siendo un instrumento con sensibilidad 
y especificidad limitadas cuando se utilizan en cuestionarios realizados por los 
pacientes o por entrevistadores.

En 2004 se publicó una nueva edición de la clasificación de la IHS3, en la que 
no se modificaron sensiblemente los criterios de clasificación de las cefaleas 
primarias, salvo para la migraña crónica (MC), que quedó incluida en esta cla-
sificación como una complicación de la migraña. Utilizando estos criterios 
se realizaron nuevos estudios epidemiológicos que no encontraron diferen-
cias sustanciales con los anteriores en la prevalencia de las cefaleas primarias. 
Esta segunda edición de la clasificación introdujo cambios mucho más signi-
ficativos en el grupo de cefaleas secundarias, pero existen muy pocos datos 
epidemiológicos de las mismas para establecer comparaciones. En la tercera 
edición de la clasificación de la IHC (ICHD-III) de 2018 la MC se reconoce 
como una entidad diferenciada, como un tipo de migraña, aunque su defini-
ción no ha variado sensiblemente respecto a la previa para determinar cambios 
en su epidemiología4. No existen nuevos datos epidemiológicos tras la publica-
ción de esta última revisión.
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Prevalencia de la cefalea

A pesar de las discrepancias entre diferentes series, cuando se analiza la cefalea 
como síntoma, independientemente de su intensidad, la prevalencia es muy alta 
en todos los estudios publicados. De hecho, en nuestro medio, la cefalea cons-
tituye el primer motivo de consulta de los pacientes que requieren asistencia 
neurológica en las consultas de neurología5.

En los estudios poblacionales, las cifras de prevalencia de la cefalea observadas 
en los países de la órbita occidental oscilan entre 73-89% en población mas-
culina y entre 92-99% en la femenina. En un estudio de ámbito nacional, con 
entrevistas a 2.231 individuos estratificados por edad y comunidad autónoma, 
un 74% refirieron padecer o haber padecido dolores de cabeza a lo largo de su 
vida, con una distribución por sexos del 69% para los varones y del 79% para las 
mujeres6. En un trabajo de revisión de los estudios epidemiológicos realizados 
en Europa se estimó la prevalencia de la cefalea en general en el 51%, un 14% 
para la migraña y un 4% para las cefaleas crónicas (≥ 15 días al mes)7.

No obstante, lo que resulta más importante para el clínico es conocer la prevalencia 
de los diferentes tipos de cefalea. Tras la introducción de los primeros criterios diag-
nósticos de la IHS proliferaron los estudios de prevalencia de las cefaleas, especial-
mente en los países occidentales. Sin embargo, la mayoría de ellos están dedicados 
prácticamente de modo monográfico a la migraña y/o cefalea tensional8. Uno de 
los pocos estudios que analizan la prevalencia global de las cefaleas sintomáticas y 
no sintomáticas, realizado en Dinamarca sobre 740 pacientes con cefalea, mostró 
que determinados tipos de cefalea, como la cefalea punzante idiopática o la cefa-
lea por estímulos fríos y otras cefaleas, son más prevalentes en los pacientes con 
migraña, lo que sugiere que la existencia de susceptibilidad genética a padecer mi-
graña determina una mayor sensibilidad a padecer otro tipo de cefaleas9. Se trata de 
un estudio poblacional modélico que incluye todos los tipos de cefaleas primarias y 
secundarias; las cifras de prevalencia de los distintos tipos de cefalea se detallan en 
la Tabla I; desafortunadamente, no se ha vuelto a realizar un estudio similar desde 
entonces. En una revisión más reciente y exhaustiva de los estudios de prevalencia 
de las cefaleas en Europa, al evaluar las diferentes cefaleas primarias, la prevalencia 
para la cefalea tensional fue del 60%, para la migraña del 15%, para la cefalea en 
racimos del 0,2-0,3% y para las cefaleas crónicas del 4%, con posible cefalea por 
abuso de medicación en un 1-2%10. En un estudio más reciente realizado en 8.271 
parti cipantes de nueve países europeos mediante un cuestionario estructurado, 
se obtuvo una prevalencia en el año anterior de cefalea en general en el 78,6%, de 
migraña en el 35,3%, de cefalea de tensión en el 38,2%, de cefalea durante más de 
15 días al mes en el 7,2% y de probable cefalea por abuso de medicación en el 3,1%11. 
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En cuanto a la migraña, las cifras de prevalencia en los países occidentales en 
los que se han realizado estudios tras la aparición de los criterios de la IHS han 
sido bastante uniformes, variando entre un 10% y un 16%, con un predominio 
en mujeres de 2-3/18. No obstante, siguen existiendo diferencias condicionadas 
por el método, la población en estudio, la edad o el período de tiempo inclui-
do12,13. Todos los trabajos señalan una mayor prevalencia de migraña en muje-
res, que viene a ser más del doble de la que existe en varones. En nuestro medio, 
realizamos un estudio de estas características en 1992, obteniendo unas cifras 

Tabla I. Prevalencia de cefaleas primarias y secundarias en un estudio poblacional9

Cefaleas primarias

Migraña sin aura 9%

Migraña con aura 6%

Cefalea de tensión episódica 63%

Cefalea de tensión crónica 3%

Cefalea punzante idiopática 2%

Cefalea por compresión externa 4%

Cefalea por estímulos fríos 15%

Cefalea benigna de la tos 1%

Cefalea por ejercicio físico 1%

Cefalea asociada con actividad sexual 1%

Cefaleas sintomáticas

Cefalea por resaca 72%

Cefalea por fiebre 63%

Cefalea asociada a traumatismo craneal 4%

Cefalea asociada a trastornos vasculares 1%

Cefalea asociada a trastorno intracraneal de origen no vascular 0,5%

Cefalea por ingesta o supresión de sustancias 3%

Cefalea asociada a alteraciones metabólicas (ayuno sin hipoglucemia) 22% (19%)

Cefalea asociada a alteraciones en la nariz o los senos 15%

Cefalea asociada a alteraciones oculares  3%

Cefalea asociada alteraciones de los oídos  0,5%

Neuralgias craneales 0,5%
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de prevalencia de migraña del 7% para los varones y del 16% para las mujeres6. 
Un estudio posterior confirmó cifras muy similares14. En la Tabla II se expone la 
prevalencia de la migraña por sexo y grupos de edad obtenida en el estudio de 
Láinez et al.6. La distribución de la migraña en nuestra población es muy similar 
a la de la mayoría de los países de nuestro entorno.

Un subgrupo de pacientes con migraña evoluciona a MC con la aparición de 
cefalea al menos 15 días al mes, incluyendo al menos 8 días/mes en los cuales 
la cefalea y los síntomas asociados corresponden a ataques de migraña4. La 
prevalencia estimada en población general de MC varía entre el 0,9% y el 5,1% 
según diferentes estudios, aunque la mayoría se sitúan en la horquilla del 2-3%. 
De forma evolutiva, el 2,5-3% de los pacientes que padecen una migraña episó-
dica (ME) desarrollan anualmente una MC15,16.

Evolución de la prevalencia de la cefalea

Hasta la publicación de los criterios de la IHS resultaba muy difícil realizar com-
paraciones entre los diferentes estudios para saber si realmente los cambios 
sociales podrían estar determinando alguna variación en las cifras de preva-
lencia de las cefaleas primarias. Se han realizado estudios comparativos en la 

Tabla II. Prevalencia de la migraña en la población española de 16 a 25 años 
por sexo6

Grupo de 
edades

Población 
total

(%) Población 
migraña

Total 
población 
hombres

(%) Población 
migraña 
hombres

Total 
población 
mujeres

(%) Población 
migraña 
mujeres

De 16 a 19 años 2.628.902 4 118.302 1.341.325 4 53.653 1.287.577 5 64.379

De 20 a 24 años 3.205.781 13 414.432 1.631.882 9 146.69 1.573.899 17 267.563

De 25 a 29 años 2.920.450 14 407.789 1.473.656 10 147.366 1.446.794 18 260.423

De 30 a 34 años 2.544.151 15 368.153 1.278.887 9 115.100 1.265.264 20 253.053

De 35 a 39 años 2.444.962 14 329.954 1.223.535 8 97.883 1.221.427 19 232.071

De 40 a 44 años 2.243.428 13 314.156 1.121.109 7 78.478 1.122.319 21 235.687

De 45 a 49 años 2.018.942 13 264.111 995.730 7 69.701 1.023.212 19 194.410

De 50 a 54 años 2.319.903 13 303.644 1.139.386 8 91.151 1.180.517 18 212.493

De 55 a 59 años 2.205.063 13 268.083 1.067.776 7 74.744 1.137.287 17 193.339

De 60 a 65 años 2.301.567 10 237.710 1.087.843 4 43.514 1.213.724 16 194.196

TOTAL 24.833.149 12 3.026.072 12.361.129 7 918.458 12.472.020 17 2.107.613
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misma población en diversos países, en la mayoría de los casos por el mismo 
grupo investigador, entre el inicio de la década de 1990 y la primera década 
del siglo xxi. 

Francia ha sido uno de los países que más datos ha aportado en este sentido, 
ya que cuenta con dos grandes estudios poblacionales separados por un pe-
ríodo de 10 años (1990 a 1999), en los que se ha observado que no ha habido 
variaciones sustanciales en la prevalencia global de la migraña17. En nuestro país, 
las cifras de prevalencia no han cambiado en un período de 20 años6,14. En los 
estudios realizados en Dinamarca, con 12 años de diferencia, tampoco variaron 
significativamente; este estudio tiene el interés añadido de valorar la incidencia 
de migraña y cefalea tensional en el período de seguimiento de la cohorte. La 
tasa de incidencia para migraña fue de 8,1/1.000 (relación hombre/mujer 1:6) y 
para cefalea tensional frecuente de 14,2/1.000 (relación hombre/mujer 1:3)18. En 
Estados Unidos, donde también se dispone de datos comparativos entre las dos 
décadas, no se han encontrado diferencias significativas en la prevalencia de la 
migraña19. En un estudio realizado para valorar a nivel global las consecuencias 
de la migraña y la cefalea tensional20, que utiliza datos de 195 países y que com-
para la evolución entre 1990 y 2016, no hay variaciones significativas en las tasas 
de prevalencia de estas cefaleas.

Historia natural de la cefalea y factores de cronificación

En el paciente con cefalea, esta presenta tres tipos de evolución natural. Se 
puede producir la remisión de las crisis a lo largo del tiempo, la persistencia con 
relativa estabilidad y la progresión de la enfermedad con cronificación del dolor. 

Uno de los problemas que se ha puesto de relieve en los últimos años es la ele-
vada prevalencia de los distintos tipos de cefalea crónica a nivel poblacional, en 
especial de la MC. Este término se incluyó por primera vez en la segunda edi-
ción de la clasificación de las cefaleas de la Sociedad Internacional de Cefaleas 
(ICHD-II) de 2004 como una complicación de la migraña3,21, y en la clasificación 
del 2018 (ICHD-III) se considera como un tipo de migraña4. Junto con la cefalea 
tensional crónica, la cefalea diaria persistente de reciente comienzo y la hemi-
cránea continua, la MC es uno de los tipos de cefaleas crónicas que incluía el 
término previo de cefalea crónica diaria22. 

Como se ha señalado anteriormente, en torno a un 3% de los pacientes con ME 
evolucionan anualmente a una MC. En la consulta de cefaleas de un hospital 
terciario, un tercio de las personas con diagnóstico de migraña a lo largo de un 
período de 4 años presentan MC, con una proporción de mujeres de 5/115,16,23-27. 
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Es fundamental conocer los factores que pueden influir en la cronificación de la 
cefalea, lo que permitirá analizar mejor los mecanismos implicados en la perpe-
tuación del dolor, así como actuar sobre ellos para modificar su curso evolutivo. 
Existen factores de riesgo no modificables, modificables y otros factores co-
mórbidos15. Los factores de riesgo no modificables incluyen la edad avanzada, el 
sexo femenino, la raza caucásica, el bajo nivel cultural/socioeconómico, el an-
tecedente de traumatismo craneoencefálico y la predisposición genética15,28-30. 

Resulta de especial interés conocer los factores potencialmente modificables 
que, por tanto, son susceptibles de ser corregidos por nuestra intervención. 
Incluyen la frecuencia de ataques (más de 10 días de cefalea al mes), la obe-
sidad (el aumento del índice de masa corporal incrementa la frecuencia e 
intensidad de las crisis), el abuso de medicación, los trastornos afectivos, y la 
existencia de roncopatía y síndrome de apnea del sueño15,31,32. 

Por último, dentro de los factores comórbidos que pueden intervenir en la cro-
nificación de la cefalea se consideran la presencia de alodinia cutánea, el fo-
ramen oval permeable, la presencia de otros procesos dolorosos y de estados 
protrombóticos o proinflamatorios24,31,32. 

La influencia del abuso de medicación en el desarrollo de la MC ha sido con-
trovertida. El abuso es un importante factor de riesgo para la cronificación de la 
migraña, pero no es condición necesaria ni suficiente para la misma. En ocasio-
nes, el abuso de medicación es más consecuencia que causa del dolor crónico, 
que no necesariamente revierte tras la retirada de los fármacos27,30,33. Cuando 
se suspenden los fármacos sintomáticos, solo un 45% de los pacientes vuelve a 
una forma episódica de migraña.

Las migrañas son el tipo de cefalea que con más frecuencia deviene en abuso de 
medicación, y los opiáceos y barbitúricos, la cafeína y los triptanes son los fármacos 
que más típicamente, y en un menor tiempo, favorecen la cronificación de la cefa-
lea. La prevalencia de la MC con abuso de medicación es importante, y oscila entre 
un 0,7% y un 1,7%, porcentaje mayor en mujeres en la cuarta-quinta década de la 
vida15,26. En la MC con abuso de medicación puede haber, como en otras situaciones 
de abuso de fármacos, ciertas alteraciones neurobiológicas, incluyendo las vías de 
modulación de la motivación y la recompensa, hasta el punto de cumplir criterios 
de dependencia. Otro matiz fisiopatológico es que la MC con abuso presenta mayor 
sensibilización central y, por tanto, mayor frecuencia de alodinia que la ME15,30,33.

Los factores de riesgo para la MC suelen coexistir. La obesidad se asocia con 
frecuencia al síndrome de apnea del sueño. Los sujetos con sobrepeso tienen 
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tres veces más probabilidad de desarrollar una MC, mientras que en los obesos 
el riesgo de cronificación es cinco veces mayor31,32,34,35.

La asociación entre MC y depresión parece ser bidireccional, de modo que la 
depresión sería un factor de riesgo y, a su vez, consecuencia de la MC. Aunque 
el riesgo de sufrir depresión es mayor en la MC que en la ME, cuando la depre-
sión está presente en la ME se comporta como un predictor de MC. Por otro 
lado, el riesgo de padecer MC se incrementa con la gravedad e intensidad de 
los síntomas depresivos. En consecuencia, se considera que la depresión es un 
factor de riesgo de progresión a MC de primer orden15,31,32.

Tipos de repercusión de la cefalea

El método clásico de la epidemiología para determinar las consecuencias de una 
enfermedad es medir la morbimortalidad. Sin embargo, existe una serie de en-
fermedades que no producen un aumento de la mortalidad ni secuelas físicas en 
la mayoría de los casos y, a pesar de ello, conllevan un importante menoscabo 
en la salud del paciente que las sufre en función de su recurrencia. En este grupo 
se encuentran las cefaleas primarias. Por ello, en los últimos años se han desa-
rrollado varias iniciativas para concienciar de que el dolor de cabeza no es solo 
una molestia para algunas personas, sino que también implica la generalización 
del sufrimiento y la pérdida de oportunidades para los pacientes, sus familias y un 
alto coste para la sociedad36,37. Las crisis de cefalea, especialmente los síntomas 
de la migraña (cefalea, malestar, náuseas, vómitos, intolerancia a la luz, olores 
o sonidos, entre otros), producen una importante limitación en la actividad de 
quien las sufre, obligando a reducirla en más del 50% de las ocasiones y precisan-
do de reposo en cama hasta en el 20-30% de los casos36. Estas crisis provocan un 
gran impacto en el funcionamiento diario del paciente, tanto en aspectos físicos, 
emocionales y sociales, como con la familia, trabajo y relaciones sociales. El es-
tudio CaMEO (Chronic Migraine Epidemiology and Outcomes) permitió analizar 
mejor la influencia de la migraña en estos aspectos38,39. Algunos pacientes pre-
sentan ansiedad anticipatoria, es decir, miedo constante a que sobrevengan nue-
vas crisis y a las limitaciones que estas determinan, lo cual repercute en su estado 
de ánimo, generando mayor ansiedad y agravando la enfermedad38. E incluso 
podrían determinar limitaciones en la educación o en el desarrollo profesional 
por su inicio precoz, en muchos casos en la infancia o la adolescencia. 

Las cefaleas primarias tienen una gran variabilidad interindividual con diferen-
cias significativas entre quienes las sufren, pudiendo oscilar entre una cefalea 
ocasional mínimamente discapacitante en algunos pacientes, hasta crisis re-
petidas y frecuentes de gran intensidad en otros. Por ello, para cuantificar su 
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repercusión a todos los niveles es muy importante utilizar otro tipo de medidas, 
además de la clásica de prevalencia (Tabla III).

En la migraña, el coste es dependiente de la frecuencia de las crisis, la discapa-
cidad que produce y la comorbilidad asociada. Existe cada vez mayor interés en 
evaluar su impacto en la calidad de vida del enfermo y el coste asociado que 
determina tanto en el paciente como en la sociedad.

Algunos parámetros son difíciles de cuantificar, si bien se ha avanzado de manera 
notable intentando evaluar objetivamente estos otros modos de repercusión de 
las cefaleas primarias, dependientes de su cronicidad y su recurrencia. En diferen-
tes estudios se ha demostrado el elevado impacto personal de los distintos tipos 
de cefaleas, lo que debería repercutir en las políticas de salud40. Donde se han 
conocido datos más relevantes ha sido en el campo de la migraña, especialmen-
te en su repercusión en la calidad de vida del paciente y en la cuantificación del 
impacto económico en la sociedad. Este tipo de medidas, junto con los datos ge-
nerales de prevalencia, permiten cuantificar mejor la carga global de las cefaleas 
primarias para la sociedad y para la persona que las sufre. Toda esta información 
es muy importante para planificar los recursos sanitarios entre los diferentes pro-
cesos. También queremos señalar que se han descrito algunos posibles benefi-
cios en los pacientes migrañosos; parece que la enfermedad puede afectarlos de 
forma positiva, mejorando su resiliencia y capacidad para afrontar dificultades41. 

Tabla III. Repercusión de la migraña a nivel individual y costes económicos para 
la sociedad

Impacto de la migraña

Individual

A corto plazo Crisis: estado de bienestar. Funcionamiento general

A largo plazo Rendimiento escolar

Éxito y productividad en el trabajo

Bienestar mental

Relaciones familiares

Relaciones sociales

Impacto económico

Costes directos

Costes indirectos
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Repercusión económica de la cefalea

Las cefaleas primarias, y en especial la migraña, no solo suponen una carga 
de sufrimiento humano, sino también un coste económico para la sociedad y 
el individuo. La determinación de estos costes es muy interesante, además de 
para optimizar la asignación de recursos de forma racional, para establecer es-
trategias preventivas apropiadas y seleccionar los pacientes susceptibles de los 
diferentes tratamientos de forma eficiente.

Según un reciente estudio20, la migraña tiene un enorme impacto socioeconó-
mico, siendo la sexta patología más prevalente en el mundo y la segunda causa 
de discapacidad. Es especialmente relevante en mujeres jóvenes y de mediana 
edad, y no se limita a países o grupos de elevada capacidad económica. 

En España, la padecen más de 4 millones de personas, con una prevalencia del 
12%, de la que el 80% son mujeres37; de estos, un millón sufren la forma crónica 
y más de 3 millones la episódica.

Existen tres tipos de técnicas principales, que intentan cuantificar el coste de 
una enfermedad y expresarlo en términos monetarios (análisis coste-benefi-
cio): los métodos de capital humano (human capital), los de preferencias re-
veladas y los de disponibilidad o voluntad de pagar [willingness to pay (que 
indica básicamente la cantidad que estaríamos dispuestos a pagar para evitar 
la enfermedad)]. Los primeros (realmente los más usados en la práctica) miden 
los costes en términos del efecto en el flujo de cosas y servicios: permiten 
medir los costes directos, incluyendo el valor de los recursos utilizados en los 
cuidados médicos, tales como diagnóstico, tratamiento, medicación y rehabi-
litación; los costes indirectos se miden en términos de valor de la pérdida de 
producción, que puede ser atribuida a la morbilidad y mortalidad asociadas a la 
dolencia que estemos considerando.

Desde el punto de vista de la economía normativa42, el procedimiento de cálcu-
lo de costes es algo más complejo: 

 ◗  Por un lado, habría que valorar los costes directos en asistencia sanitaria: 
costes de pacientes hospitalizados, de asistencia en servicios de urgencia 
hospitalarios y extrahospitalarios, de asistencia ambulatoria y costes de los 
medicamentos utilizados, así como de procedimientos diagnósticos. Existen 
también costes directos no sanitarios, fundamentalmente derivados de trata-
mientos y actividades fuera del sistema sanitario: acupuntura, osteopatía, die-
tas específicas, terapias emocionales, entrenamientos físicos específicos, etc. 
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En un estudio nacional de reciente publicación37 se han estimado estos cos-
tes en unas cifras nada desdeñables: 3.847,29 euros de coste directo sanita-
rio por cada paciente con MC y 964,19 euros en el caso de pacientes con ME. 
En estos costes directos sanitarios, el apartado más relevante corresponde 
a la hospitalización, que supone 1.873,88 euros por paciente/año en MC, 
mientras que en la ME la cantidad más elevada corresponde al uso de los 
servicios de urgencia, con 296,17 euros promedio. En cuanto a los costes 
directos asumidos por los pacientes (etiquetados en algunos estudios como 
no sanitarios), las cantidades también son significativas: 1.657,96 euros pro-
medio en la migraña MC y 878,04 euros en pacientes con ME; en ambos 
tipos de migraña, el coste de los tratamientos preventivos, asumidos por el 
paciente, significa la partida más onerosa: 515,64 euros paciente/año en MC 
y 282,48 euros en ME. Este estudio tiene la limitación de que está basado en 
un cuestionario web, por lo que no es de base poblacional y probablemente 
representa al grupo de pacientes más afectados por la migraña.

 ◗  Por otro lado, tenemos que analizar los costes indirectos, la “pérdida de 
output”, de los que la disminución de la productividad sería el más importan-
te, como ya hemos comentado. En estos costes hay que incluir el “presen-
tismo laboral”, especialmente relevante en los migrañosos que, a diferencia 
de otras patologías, acuden frecuentemente a trabajar estando enfermos, 
lo que condiciona una productividad laboral por debajo del 50% de la habi-
tual43. En nuestro país37, esta pérdida de productividad, en el mismo estudio 
que comentamos previamente, se estima en 7.464,83 euros por paciente/
año en MC, mientras que para la episódica el valor se sitúa en 3.199,15 euros, 
estimados en el año 2017. El capítulo más importante corresponde a la pér-
dida de productividad de estos pacientes, mientras trabajan, esto es, el pre-
sentismo, que implica pérdidas de 5.878,37 euros/paciente/año en MC y 
2.856,67 en ME. Hay que recordar que casi el 64% de los pacientes con MC 
reconocen que la enfermedad había afectado a su eficiencia laboral20, sien-
do este coste superior a los derivados de bajas laborales.

 ◗  Pagos de Seguridad Social: aunque algunos autores los incluyen en costes 
indirectos, desde el punto de vista normativo, tienen relevancia propia para 
ser considerados en un apartado independiente. Aquí nos centraríamos 
fundamentalmente en los gastos por incapacidad temporal derivados; en 
el estudio español comentado37, en torno al 35% de los pacientes con MC 
habían solicitado baja laboral por este motivo en los 12 meses previos, fren-
te al 16% de los pacientes con ME. Si lo traducimos a días de baja laboral 
por año, en promedio, los pacientes con MC pierden 14,6 días al año, frente 
a los pacientes con ME, en los que la cifra se sitúa en 2,6. Habría que incluir 
los gastos derivados de mortalidad y/o jubilación temprana, probablemente 
infraponderados. 
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 ◗  Valor añadido a la enfermedad: estamos ante un tema controvertido por sus 
connotaciones morales, tanto en esta como en otras patologías. En el caso 
de la cefalea, desde el punto de vista exclusivamente económico stricto 
sensu, habría que valorar los beneficios económicos que produce la en-
fermedad, fundamentalmente en la generación de puestos de trabajo que 
supone: personal sanitario, industria farmacéutica, investigadores, etc.

 ◗  Costes intangibles: estos son de difícil evaluación, ya que supone incluir los 
costes económicos que se producen en el entorno (compañeros de traba-
jo, familiares, etc.). Como ejemplo de estos: la pérdida de productividad en 
el entorno profesional del paciente (compañeros de trabajo) o los gastos 
añadidos en la unidad familiar, así como los relacionados con el dolor, la 
ansiedad y el impacto emocional en cualquiera de estos entornos. Debido a 
esta dificultad, no disponemos de cifras fiables en este apartado, pero no es 
descabellado pensar que no son desdeñables.

Teniendo en cuenta solo los costes directos, los indirectos y la pérdida de produc-
tividad laboral, sin entrar a valorar el resto de los costes, que implica una dificultad 
mayor y una menor fiabilidad, según los datos de esta investigación37, los cos-
tes totales en España, en 2017, por paciente/año ascendieron a 12.970,08 euros 
para MC y 5.041,38 para ME.

Si se analizan cifras procedentes de estudios en nuestro entorno, bien europeo, 
bien occidental, se observan muchos puntos de encuentro con respecto a los 
datos nacionales, aunque las diferencias metodológicas entre ellos son un obs-
táculo difícil de salvar a la hora de extraer conclusiones.

En un estudio sueco de 201944 se llega a conclusiones similares, si bien los cos-
tes son más elevados, probablemente por el mayor nivel de vida de los países 
escandinavos. En esta investigación, el coste de los pacientes con ME asciende 
a 5.000 euros anuales de promedio, mientras que el de pacientes con MC se 
dispara hasta 24.000 euros, si bien es cierto que se refiere fundamentalmente a 
los pacientes con cefalea casi diaria, dentro de los MC. 

En un trabajo desarrollado en los países bálticos45, los costes absolutos son muy 
inferiores, entre 700 y 800 euros por paciente migrañoso (no distinguen bien 
entre MC y ME, lo cual dificulta la extrapolación a otros estudios), probable-
mente por el inferior nivel de vida, si lo comparamos con nuestro país, aunque 
los costes relativos no son nada desdeñables, ya que corresponden al 0,35% del 
producto interior bruto (PIB) en Lituania, y al 0,42 en Letonia, porcentualmente 
superiores a los publicados previamente en nuestro país.
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En Estados Unidos, en una encuesta de publicación reciente46 se ha estimado 
el coste total promedio en pacientes con MC en 8.243 dólares (costes directos 
médicos: 4.943 dólares de media; costes indirectos-productividad: 3.300 dó-
lares). En los pacientes con ME, de forma similar a otros países, los costes son 
inferiores, en torno a la tercera parte de los costes de la MC (costes directos 
médicos: 1.705 dólares de media; costes indirectos-productividad: 943 dólares). 
A diferencia de otros estudios, los costes médicos directos suponen la mayoría 
del gasto (60% en la MC y 64,3% en la ME); de ellos, fundamentalmente desta-
can los gastos farmacéuticos [3.925 dólares promedio en MC (80%) y 1.196 de 
media en ME (79%)].

Los resultados obtenidos en otro trabajo norteamericano47 permiten establecer 
una relación lineal entre el número de días de migraña mensuales y el núme-
ro de días de absentismo y/o presentismo. De tal forma que, para 8 días de mi-
graña mensuales, los trabajadores sufren 0,95 días de promedio de absentismo 
(197,52 dólares promedio de pérdida) y 2,34 de presentismo (242,86 dólares pro-
medio de pérdida). Estas cifras se disparan para aquellos que sufren 18 días de mi-
graña mensuales, con 1,86 días de promedio de absentismo (387,25 dólares pro-
medio de pérdida) y 5,18 de presentismo (538,81 dólares de promedio de pérdida).

Además de múltiples estudios de casos, como los comentados previamente, 
disponemos de recientes estudios comparados que muestran resultados con-
gruentes con los estudios de casos. La ventaja de este tipo de estudios es que 
metodológicamente son homogéneos, de modo que permiten comparar datos 
de países sin sesgos inasumibles. En un trabajo de este tipo48, aunque limitado 
fundamentalmente al estudio de los costes directos, hemos podido comparar 
nuestro país con otros del entorno europeo; los costes directos más elevados 
corresponden a Reino Unido (3.718,44 euros de promedio), seguido de España 
(2.660,80), Italia (2.648,12), Francia (1.579,00) y Alemania (1.495,20). Sin embar-
go, dentro de los costes directos sí hay variabilidad, ya que, mientras que en 
Reino Unido predomina el gasto en procedimientos y en Alemania el gasto en 
visitas sanitarias, en el resto de los países predomina el gasto en medicación. 
Los costes para ME son claramente menores, oscilando, en estos cinco países, 
entre los 1.092,48 euros promedio de España y los 486,28 euros de Francia. 
Como podemos observar, los costes directos estimados en nuestro país son 
netamente inferiores a los calculados en el estudio nacional referido al inicio37, 
aunque ello puede deberse al proceso de selección de casos.

Por otra parte, en Europa, a diferencia de Estados Unidos, los costes indirectos 
suelen superar a los directos49; en torno al 70% de los costes totales fueron 
costes indirectos, bien por absentismo o bien por pérdida de productividad. Los 
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costes directos relacionados con consultas, ingresos, pruebas diagnósticas o 
tratamientos suponían menos del 30% de los costes totales.

Estos datos de pérdida de productividad dependen relativamente del género11. 
En Europa se acepta que, debido a la migraña, se pierde un día de trabajo por 
cada mes, tanto en mujeres como en hombres. Sin embargo, en cuanto al traba-
jo casero, se pierden dos días por mes en mujeres, y uno mensual en hombres. 
Estos datos no dejan de reflejar diferencias de género que debemos superar.

A partir de estas cifras y de los salarios medios por niveles profesionales se pue-
den calcular los costes indirectos de la migraña en cada uno de los países e 
intentar una aproximación macroeconómica. En la anterior edición de esta guía 
estimábamos unas pérdidas de más de 20 millones de jornadas laborales al año, 
lo que se traducía en unos 2.000 millones de euros, en cifras redondas, que 
en términos de PIB supone en torno al 0,2%, cifras parecidas a las de países de 
nuestro entorno50,51, aunque ya hemos visto que hay países con mucha mayor 
repercusión macro45. Sin embargo, si volcamos los datos de costes individuales 
comentados al inicio de este apartado37 sobre el total de la población migrañosa 
en España, estimada en, al menos, 4 millones de personas (uno de MC y 3 de 
ME), la repercusión total sobre el PIB podría ser mucho mayor de la estimada. 
Este ejercicio presenta problemas metodológicos derivados de las limitacio-
nes del estudio, pero, qué duda cabe, nos hace plantear la posibilidad de que 
los cálculos anteriormente consolidados pueden infraestimar la repercusión del 
coste sobre el PIB.

El hecho de que los costes económicos sean fundamentalmente indirectos 
permite, al menos desde el punto de vista teórico, establecer la posibilidad de 
aumentar los directos con el objetivo de reducir aquellos y, de forma global, 
reducir el coste global de la enfermedad.

En nuestro medio tenemos datos desde la década de 199052,53 y, como hemos 
comentado anteriormente, más recientemente se ha llevado a cabo un estudio 
online37 que hace pensar que los costos económicos de las cefaleas son im-
portantes, especialmente en el caso de la MC. Sin embargo, no se han realiza-
do progresos en demostrar cómo la intervención terapéutica puede modificar 
esta situación54. Por ello, los diferentes países, reguladores políticos, provisores 
sanitarios y profesionales, deberían aunar esfuerzos para mejorar la atención 
integral a la patología y, por ende, disminuir sus costes inherentes, que, como 
hemos visto en este apartado, tienen una considerable repercusión económica. 
Por el contrario, los individuos que la padecen muestran una importante resi-
liencia y una elevada capacidad de convivir con su patología41. Este hecho, muy 
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positivo desde el punto de vista personal, familiar y social, no lo es tanto desde 
el económico, ya que puede influir negativamente, aumentando el presentismo 
y elevando de manera notoria los costes indirectos.

Repercusión de la cefalea en la calidad de vida

Este aspecto ha sido uno de los más profundamente estudiados en las últimas 
décadas en relación con las cefaleas primarias, habiendo generado un interés 
creciente por sus implicaciones en el óptimo manejo de los pacientes que las 
sufren. En este sentido, la cefalea ha participado de un movimiento general de 
incorporación progresiva de las medidas de calidad de vida a la práctica clínica 
y la investigación.

Los estudios de calidad de vida en los pacientes con cefalea pueden ser de uti-
lidad desde diferentes perspectivas. En primer lugar, constituyen un método útil 
para valorar la repercusión que tiene la enfermedad en la vida cotidiana del que 
la padece. Se han utilizado para comparar al paciente migrañoso con individuos 
sin migraña u observar los cambios que aparecen en pacientes con ME y cró-
nica55,56. Por otra parte, pueden emplearse como medida de resultados en los 
ensayos clínicos o en la práctica habitual57-59. La utilización de los instrumentos 
de medida de calidad de vida en los pacientes con cefalea ha seguido una pro-
gresión a lo largo de estos años, pasando de ser discriminativa a evaluativa, y en 
la actualidad intenta utilizarse como predictiva. Inicialmente se utilizaron para 
comparar los pacientes con cefalea con la población general y con afectados 
por otras enfermedades crónicas. Posteriormente se emplearon para evaluar 
los efectos del tratamiento y también como posibles predictores de respuesta 
al tratamiento.

Por otro lado, en algunos estudios se ha demostrado que los pacientes con migra-
ña que se preocupan por conocer su enfermedad y participan en programas edu-
cativos y de desarrollo de habilidades para el manejo de su enfermedad, reducen 
el impacto que el dolor de cabeza origina en sus parámetros de calidad de vida60.

Para valorar la calidad de vida se utilizan dos tipos fundamentales de instru-
mentos: los genéricos y los específicos de una determinada enfermedad. Los 
instrumentos de calidad de vida genéricos aplican escalas que valoran la ca-
lidad de vida respecto a un número de actividades fundamentalmente dentro 
de los dominios físico, social, psicológico y conductual. Están diseñados para 
valorar poblaciones generales y permiten establecer comparaciones entre pa-
cientes con diferentes enfermedades. Los instrumentos generales, al permitir 
diferenciar mejor entre poblaciones, facilitan la realización de los ajustes por 
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edad, sexo o condiciones asociadas. Los instrumentos específicos reflejan me-
jor las limitaciones y restricciones específicas de una determinada enfermedad 
y probablemente son más sensibles para valorar el efecto del tratamiento en los 
estudios longitudinales, para comparar diferentes tratamientos en una determi-
nada enfermedad o para evaluar variaciones en las percepciones de calidad de 
vida en el curso de esta. Cada vez existen más datos a favor para considerar que 
el ideal sería utilizar una combinación de ambas aproximaciones, manteniendo 
una parte central de cuestiones de índole general y añadiendo algunas pregun-
tas específicas en relación con la entidad que estemos valorando61.

Valoración de la calidad de vida con cuestionarios generales

Existen muchos cuestionarios generales, diseñados para medir la repercusión 
general de la salud, que se han empleado para evaluar el impacto de la cefalea 
en la calidad de vida de quienes la padecen. Cuestionarios como el MSEP (Minor 
Symptoms Evaluation Profile), el SSAP (Subjective Symptoms Assesment Profile), 
el NPH (Nothingan Profile Health), el SIP (Sickness Impact Profile), el GWBI (Ge-
neral Well-Being Index), el EuroQol (Euro Quality of Life), el MOS SF-36 (Medical 
Outcomes Study Short Form36 Item Health Survey), el MOS SF-20 de 20 ítems, 
el WHODAS-2 (WHO Disability Assessment Scale) o las COOP/WONCA charts, 
se han empleado en diversos estudios que intentaban evaluar la calidad de vida 
en pacientes con diferentes formas de cefaleas primarias61.

El instrumento más utilizado en los pacientes con cefalea ha sido, sin duda, el 
SF-3662,63. Es un cuestionario derivado del MOS SF-36, del que existe una versión 
validada en español. Comprende 36 ítems que se distribuyen en tres apartados: es-
tado funcional (función física: 10 ítems; limitaciones por problemas físicos: 4 ítems; 
actividad emocional: 3 ítems; actividad social: 2 ítems), bienestar (salud mental: 
5 ítems; vitalidad: 4 ítems; dolor corporal: 2 ítems) y salud global (percepciones de 
salud: 6 ítems). En general, valora la capacidad del individuo para realizar activida-
des físicas, limitación en las actividades de la vida diaria, asociación de trastornos 
emocionales, limitación en sus actividades sociales, estado general de humor, can-
sancio o presencia de dolor y una serie de ítems sobre el estado general de salud. 

Existe una versión más abreviada de 20 ítems que ha sido utilizada en algunos 
estudios. Con el SF-36 se han encontrado diferencias significativas en todos los 
dominios del cuestionario entre los migrañosos y los sanos, tanto en estudios de 
base poblacional o poblacional restringida como en las series clínicas62. Incluso 
cuando se ajustan los resultados de los estudios en función de la comorbilidad, 
particularmente para la depresión, las diferencias con la población control si-
guen siendo significativas63, lo que confirma que la migraña per se es una condi-
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ción suficiente para reducir la calidad de vida del paciente. Bakar et al. publicaron 
una revisión sistemática de los estudios que miden la calidad de vida en las cefa-
leas primarias sin criterios de abuso de medicación y con exclusión de aquellos 
estudios dirigidos a analizar la eficacia de un tratamiento, mostrando resultados 
superponibles64. En particular, los dominios del SF-36 más marcadamente afec-
tados por la migraña son los de función física, función emocional, dolor corporal 
y función social. Con el SF-36 también se han realizado estudios comparativos 
de repercusión en la calidad de vida entre la migraña y otros trastornos crónicos, 
encontrando puntuaciones inferiores en los migrañosos al compararlos con pa-
cientes afectados de hipertensión, diabetes, cardiopatía isquémica, osteoartritis 
o asma63,65, si bien la puntuación fue superior frente a la obtenida en pacientes 
con dolor musculoesquelético crónico o en adolescentes con fibromialgia65,66.

En nuestro medio, por iniciativa del Grupo de Estudio de Cefaleas de la Socie-
dad Española de Neurología, en 1997 se realizó un estudio multicéntrico para 
determinar la calidad de vida de los migrañosos remitidos a las unidades de 
cefaleas62. El estudio se llevó a cabo en siete hospitales españoles con unidades 
especializadas de cefaleas. Se incluyó a un total de 305 pacientes migrañosos 
que se compararon con un grupo de 105 sanos y 108 pacientes diabéticos, 
emparejados por edad y sexo. A todos los pacientes y controles se les pasó un 
cuestionario general de salud para descartar otras enfermedades crónicas, el 
SF-36 y el test de Hamilton para la depresión; al grupo de migrañosos también 
el MSQoL. En nuestra experiencia, tanto diabéticos como migrañosos obtuvie-
ron menores puntuaciones que los sanos en todos los dominios medidos por 
el cuestionario (Figura 1). Al comparar ambos grupos de pacientes se observó 
cómo los migrañosos ven reducida de un modo significativo su calidad de vida 
respecto a los diabéticos en aspectos tan importantes como las limitaciones por 
problemas físicos, el dolor corporal y la función social. Únicamente se registró 
una respuesta peor en los diabéticos acerca del estado general de salud. No 
hubo diferencias entre ambos grupos en cuanto a función física, vitalidad, limi-
taciones de la actividad por problemas emocionales y salud mental en general62.

En relación con otras cefaleas primarias, Bakar et al. también encuentran una 
reducción significativa en la puntuación global del SF-36 en pacientes con ce-
falea tipo tensión, cefalea en racimos y cefalea crónica diaria64. Sin embargo, los 
dominios implicados y el grado de afectación varían en función del tipo de ce-
falea, la frecuencia de presentación, el tipo de síntomas asociados y la presencia 
de posibles comorbilidades64. Según De Malone et al., el estrés producido por 
la aparición de crisis de migraña frecuentes puede favorecer el desarrollo de 
comorbilidades médicas y psicológicas que contribuyen al incremento de la 
discapacidad del paciente migrañoso67. 
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En otra revisión sistemática de los principales estudios que miden la calidad de 
vida en pacientes con cefalea, Lanteri-Minet et al.68 determinan que los pacien-
tes con cefalea crónica diaria y abuso de medicación se asocian siempre con 
una puntuación inferior en los parámetros de medición de la calidad de vida 
en comparación con los grupos de pacientes con cefalea episódica y aquellos 
que no presentaban criterios de abuso de medicación. La presencia de cefalea 
crónica diaria se asocia de forma consistente con una mayor discapacidad y 
pérdida de productividad, un mayor número de consultas médicas, hospitali-
zaciones y mayores costes económicos directos que los pacientes con cefalea 
episódica. Los resultados de esta revisión destacan el detrimento de los pará-
metros de calidad de vida y la naturaleza discapacitante de la cefalea crónica 
diaria, y, en particular, de los pacientes con MC con abuso de medicación y su 
impacto negativo en la productividad laboral en comparación con otras formas 
más episódicas de dolor de cabeza68. Basándose en los resultados obtenidos, 
algunos autores han propuesto posibles factores predictores de calidad de vida, 
entre los que se encuentran la intensidad del dolor, la duración y frecuencia de 
los episodios, la presencia de síntomas migrañosos, en particular las náuseas, y 
la comorbilidad con otras condiciones de dolor crónico o con la depresión64,69.

Salud 
mental 

***

Estado 
general 
de salud 

***

Actividad 
social 

*

Problema 
físico 
***

Problema 
emocional

***

Dolor 
físico

*

Vitalidad
***

Estado 
físico
***

Figura 1. Puntuaciones en el SF-36 en un grupo de pacientes migrañosos españoles 
comparados con un grupo control de individuos sanos y un grupo de diabéticos62.

*Diferencias significativas entre migrañosos y sanos.
**Diferencias significativas entre migrañosos y diabéticos.

Diabéticos Sanos Migrañosos
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Valoración de la calidad de vida con cuestionarios específicos

La repercusión de la cefalea en la calidad de vida ha sido un tema extensa-
mente abordado en los pacientes migrañosos, mientras que existe un número 
más limitado de estudios sobre otras cefaleas primarias. Por dicho motivo, los 
instrumentos específicos se han diseñado originalmente para su uso en migra-
ña, pudiendo mostrar limitaciones en cuanto a la sensibilidad de detección del 
verdadero impacto en la calidad de vida en otras cefaleas. Los cuestionarios 
específicos más empleados en los ensayos clínicos y en estudios longitudinales 
para valorar este aspecto son el MIDAS (Migraine Disability Assessment), el HIT-6 
(Headache Impact Test questionnaire), aunque ambos miden especialmente la 
discapacidad global, y el MSQ (Migraine Specific quality of life Questionnaire). 

Su uso en combinación con otros cuestionarios de índole general como el SF-36 
ha demostrado ser de gran utilidad, con una elevada sensibilidad en cuanto a la 
evaluación del potencial beneficio terapéutico de un tratamiento en pacientes mi-
grañosos o con cefalea crónica diaria70. El MSQ2.1, versión abreviada del MSQ, se 
ha validado  recientemente para su aplicación en la práctica clínica en pacientes 
con ME y MC, y ha mostrado diferencias significativas entre ambas formas, con 
puntuaciones inferiores para todos los dominios en esta última. También se ha 
propuesto el CHQQ (Comprehensive Headache-related Quality of life Question-
narie), un cuestionario específico que evalúa el impacto de la cefalea en las funcio-
nes física, mental y social mediante un total de 23 ítems. Este test demuestra tener 
unas propiedades psicométricas adecuadas para medir el impacto sobre la calidad 
de vida en la migraña, así como en la cefalea tipo tensión episódica y crónica71.

Otro instrumento muy utilizado para evaluar las necesidades provocadas por 
la cefalea es el HANA (Headache Needs Assessment), que mide el impacto de la 
cefalea en siete dominios de la vida72. Las personas con MC presentan unas 
mayores necesidades provocadas por la enfermedad, respecto a aquellos que 
sufren ME37. Según diferentes estudios, la frecuencia de las crisis es uno de los 
principales determinantes de la calidad de vida de los pacientes migrañosos73,74.

En el Atlas de Migraña en España, más del 50% de los migrañosos presentaba un 
grado de discapacidad grave o muy grave, medida a través de la escala MIDAS, 
siendo la discapacidad muy grave para casi el 70% de los pacientes con MC37.

Valoración de la discapacidad mediante YLD y DALY

Otra manera de abordar el problema es utilizar el sistema de la Organización 
Mundial de la Salud (OMS), que toma como parámetro de medida los años ajus-
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tados de vida con discapacidad (DALY) y los años de vida saludable perdidos 
por discapacidad (YLD)75. Datos de la OMS publicados en el Global Burden of 
Disease Study (GBD) 2010 mostraron que la migraña era responsable del 2,9% 
del total de DALY atribuidos a una enfermedad específica, ocupando el octavo 
puesto entre las enfermedades más discapacitantes76. En una revisión posterior, 
en el GBD 2013, se observa un aumento significativo de los YLD en relación con 
la cefalea por abuso de medicación77.

En la última oleada del GBD20 se equiparan YLD y DALY (ya que las cefaleas pri-
marias no producen mortalidad) y se incluye la cefalea con abuso de analgésicos 
como una complicación de la migraña y de la cefalea tensional, y no como enti-
dad independiente. En dicho estudio20 se estimó que casi 3.000 millones de per-
sonas tenían migraña o cefalea tensional en el año 2016: 1.890 millones cefalea 
tensional y 1.040 millones migraña. Sin embargo, debido a que la migraña tiene 
un peso mucho mayor en la discapacidad, se calculó que en 2016 la migraña cau-
só en el mundo 45,1 millones de YLD y la cefalea tensional 7,2 millones. 

A nivel mundial78, en 2016 las enfermedades neurológicas fueron la causa prin-
cipal de DALY y la segunda causa principal de muertes. Cuando se valora la 
carga de la migraña en el contexto de todas las enfermedades neurológicas 
vemos que ocupa en todas las regiones del mundo, junto con las enfermedades 
cerebrovasculares, el primer o segundo lugar en el ranking de DALY atribuidos 
a las dolencias neurológicas; si sumáramos los atribuidos a la cefalea tensional 
ocuparían el primer lugar73. Dentro del global de enfermedades, las cefaleas 
constituyen la segunda causa de discapacidad entre las 235 dolencias analiza-
das en el período 1990-2017 en 195 países79.

CLASIFICACIóN DE LAS CEFALEAS

Clasificar adecuadamente las enfermedades es un hecho esencial para la buena 
práctica clínica, ya que permite una comunicación adecuada entre los clíni-
cos, genera estadísticas de morbilidad y mortalidad, ayuda a establecer pautas 
pronósticas y terapéuticas y es imprescindible para dilucidar la etiología de una 
enfermedad. 

Históricamente, la clasificación de las cefaleas probablemente se originó de la 
necesidad de diferenciar entre diversos tratamientos específicos. Conocemos, 
por las inscripciones babilónicas y egipcias, que la trepanación no estaba siem-
pre indicada y que también podían realizarse invocaciones para expulsar a los 
demonios. La primera clasificación conocida proviene de Areteus de Capadocia, 
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que en el primer siglo de nuestra era ya diferencia las cefaleas primarias en 
función de la duración, localización y severidad, esbozando las bases de todas 
las clasificaciones posteriores, incluso la de la IHS. La primera clasificación de 
utilización generalizada fue la del Ad Hoc Comité del National Institute of Neu-
rological Diseases and Blindnness.

El problema que plantean todas las clasificaciones es el de la validación, al no 
estar bien definido el patrón de referencia (gold standard). La causa de dichas di-
ficultades radica en que el diagnóstico de una entidad clínica, como la migraña u 
otro tipo de cefalea, consiste en el reconocimiento de un conjunto de elementos 
constituyentes: conjunto de variables que están aparentemente asociadas con 
intensidad y frecuencia variables, pero acerca de cuya interdependencia causal o 
patogenética solo se pueden establecer conjeturas, y no hechos probados.

La clasificación del Ad Hoc Comité tenía importantes limitaciones, por lo que 
la IHS y el grupo de cefaleas de la World Federation of Neurology plantearon 
elaborar una nueva clasificación que fue publicada en Cephalalgia en 19882. La 
publicación de esta clasificación fue crucial en el enorme avance científico que 
se produjo en el campo de la cefalea a partir de los años 90 del siglo pasado 
y que ha continuado en el actual; ha demostrado su utilidad en estudios epi-
demiológicos y clínicos y ha sido la base para la realización de los numerosos 
ensayos clínicos multicéntricos y multinacionales, que han sido determinantes 
en el estudio de nuevas estrategias en el tratamiento de las cefaleas. 

Esta clasificación dividía a las cefaleas en dos grandes grupos: primarias y secun-
darias. Para cada uno de los tipos de cefalea existían diferentes subgrupos y se 
podía llegar a un nivel de clasificación de hasta cuatro dígitos, lo que permitía 
una utilización simple o compleja en función del medio en que la estuviéramos 
utilizando. En el manejo de la misma es importante recordar que no se clasifi-
can pacientes, sino cefaleas, por lo que cada paciente recibe un diagnóstico para 
cada forma distinta de cefalea que presenta. Esto lleva a que, en ocasiones, no 
sea posible clasificar todos los episodios de cefalea de cada uno de los pacientes. 
El objetivo es clasificar la forma más importante de cefalea y quizás una o, a lo sumo, 
dos formas más. Los pacientes siempre presentan una serie de episodios que, por 
razones de memoria, de tratamiento, etc., no pueden ser clasificados formalmen-
te. Esto no debe obsesionarnos y debemos recordar que, además de los criterios 
diagnósticos operativos, son muy importantes un juicio claro y el sentido común. 

A comienzos del año 2004 se publicó una nueva versión3, con una filosofía 
general similar a la de la clasificación de las enfermedades psiquiátricas (Ma-
nual diagnóstico y estadístico de los trastornos mentales, 4.ª edición), que, en 
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su definición nosológica, guardan notables similitudes con las cefaleas; como 
concepto global en la definición de las entidades primó la especificidad de los 
criterios sobre la sensibilidad. Esta nueva versión mantuvo una estructura si-
milar a la primera e introdujo cambios solo en aquellos casos en que hubiera 
evidencia de estos. Quizás su extensión la haga muy exhaustiva para la práctica 
general. Es obvio que se trata de un instrumento diseñado fundamentalmente 
para la investigación. Sin embargo, su uso cotidiano no es tan complejo, ya que 
la codificación consta de un máximo de cuatro dígitos, y ello permite utilizarla 
con diferentes niveles de sofisticación. En la práctica diaria se pueden emplear 
diagnósticos con uno o dos dígitos, mientras que en los centros especializados 
se recurrirá a los diagnósticos de cuatro dígitos. 

En la segunda versión de la clasificación se intentó de manera especial resolver 
el problema de la clasificación de las cefaleas crónicas frecuentes introducien-
do el concepto de MC. Inicialmente, se levantó una gran polémica, lo que llevó 
a publicar unos nuevos criterios para esta entidad que reflejaran mejor la prác-
tica clínica en este grupo de pacientes, definiendo mejor el concepto y criterios 
de abuso de medicación21,80. 

En dicha versión se mejoró bastante la clasificación de las cefaleas secundarias, 
siendo el apartado que más reformas sufrió; uno de los aspectos importantes 
de la primera versión de la clasificación era que la relación etiológica entre las 
diferentes entidades y la cefalea que originan no se establecía estrictamente, ya 
que todos los apartados se enunciaban como cefalea asociada a los diferentes 
trastornos. Una manera de solventar este problema era definir la cefalea con una 
relación causal más estrecha, por lo que los apartados, en la segunda versión, 
pasaron a denominarse cefalea atribuida a los diferentes trastornos o entidades 
clínicas. Otro aspecto importante que quedó clarificado es la distinción entre 
primaria y secundaria en los casos frecuentísimos en los que la cefalea secunda-
ria cumple criterios clínicos de una de las primarias como la tensional o la migra-
ña. En estos casos se considera que si la cefalea con características de tensional, 
migraña o en racimos aparece en relación estrecha con una causa determinada 
(traumatismo, tóxicos, etc.), debe clasificarse solo como secundaria (por ejem-
plo, en el paciente que desarrolla una migraña después de un traumatismo se 
clasificaría como cefalea postraumática y recibe un solo diagnóstico). 

En los casos en los que exista una cefalea primaria previa que empeore cla-
ramente con una causa secundaria, el paciente puede clasificarse en los dos 
epígrafes: la primaria que ya presentaba y la secundaria que haya originado el 
empeoramiento (por ejemplo, paciente migrañoso con baja frecuencia de crisis 
que tras un traumatismo empeora sensiblemente se clasificaría como migraña 
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sin aura y como cefalea postraumática). Aunque esta debe ser una decisión clí-
nica, las razones que llevan a establecer los dos diagnósticos son: una relación 
temporal estricta entre el empeoramiento y el desencadenante, un marcado em-
peoramiento de la cefalea primaria, la evidencia que la causa desencadenante 
puede agravar la cefalea primaria y la remisión o mejoría tras desaparecer esta.

También se introdujo un apéndice donde se incluyeron más de 20 entidades 
que no estaban bien definidas en lo publicado hasta ese momento, con la su-
gerencia de realizar una investigación de campo para mejorar futuras ediciones 
de la clasificación.

La segunda versión de la clasificación mejoró la primera, pero seguía planteando 
problemas en algunas entidades, y de forma particular en la MC21 dentro de las 
primarias; en las secundarias el concepto de remisión del dolor tras la desapari-
ción de la causa tampoco era aplicable a algunas entidades, por lo que se propuso 
su modificación81. En 2013 se publicó una versión beta de la ICHD-III, que final-
mente se siguió de la versión definitiva en 20184. El objetivo de publicar una ver-
sión beta fue intentar hacer estudios de campo para testar los criterios de algunas 
entidades. Esta tercera versión de la clasificación, que aparece 30 años después 
de la primera, ha mantenido la estructura de la primera y ha ido cambiando los 
criterios en función de la evidencia publicada. Uno de los hitos más importantes 
es que, por vez primera, aparece una cefalea primaria (algunas formas de migraña 
hemipléjica familiar) que puede ser diagnosticada en base a un estudio genético. 

Con respecto a las clasificaciones anteriores se han producido una serie de 
cambios. Así, entre las cefaleas primarias cabe destacar: 

 ◗  Migraña:
 – Se debe descartar un accidente isquémico transitorio en pacientes con 
migraña con aura. 
 – La migraña tipo basilar ha pasado a denominarse migraña con aura del 
troncoencéfalo.
 – La migraña hemipléjica familiar se ha subdividido en tipo 1, tipo 2, tipo 3 y 
otros tipos en relación con la demostración de mutaciones causales en los 
genes CACNA1A, ATP1A2 y SNC1A o su ausencia. 
 – La migraña retiniana es ahora un subtipo de migraña con aura.
 – La MC se considera un subtipo de migraña. Además, su diagnóstico y el de 
cefalea por abuso de medicación no son excluyentes. 

 ◗  Cefaleas trigémino-autonómicas: 
 – En la cefalea en racimos la inquietud o agitación ha pasado a considerarse 
un criterio mayor. 
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 – Se diferencian dos subtipos de cefaleas neuralgiformes unilaterales de 
breve duración: SUNCT, con inyección conjuntival y lagrimeo, y SUNA, 
con síntomas autonómicos craneales que presenta solo uno o ninguno de 
los síntomas de inyección conjuntival y lagrimeo.
 – La cefalea hemicránea en la nueva versión se engloba dentro las cefaleas 
trigémino-autonónicas. 

En cuanto a las cefaleas secundarias, los criterios diagnósticos ya no precisan la 
remisión o mejora del trastorno causal subyacente antes de formalizar el diag-
nóstico. Existe un criterio A (presencia de la cefalea), criterio B (presencia del tras-
torno causal) y criterio C (prueba de la etiopatogenia). Para los procesos agudos, 
una relación temporal estrecha entre el inicio de la cefalea y el comienzo del pre-
sunto trastorno causal suele ser suficiente. En todos los casos se debe comprobar 
el último criterio (sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3).

Por último, en el tercer bloque destaca la desaparición de las neuralgias de ra-
mas terminales del trigémino. Se ha incorporado el síndrome oculosimpático 
paratrigeminal (de Raeder) para referirse a los dolores en la distribución del te-
rritorio de la primera y en ocasiones segunda rama del trigémino asociados a 
síndrome de Horner homolateral en relación con patología carotídea o de la 
fosa craneal media.

No es previsible que se realice una nueva versión hasta dentro de 10-15 años; es 
importante recordar que la clasificación es un instrumento dinámico y que de-
bemos seguir profundizando, mediante estudios de campo, en la mejoría de los 
criterios diagnósticos de las diferentes cefaleas primarias y secundarias. Uno de 
los debates más apasionantes continúa siendo el umbral que distingue la MC de la 
episódica. Se ha demostrado que los pacientes con ME de alta frecuencia (más de 
10 días de cefalea al mes) se comportan clínicamente de modo muy similar a los 
afectos de MC y tienen unas consecuencias en discapacidad muy similares82. Este 
es un buen ejemplo de la necesidad de estudios que permitan introducir cambios 
en los criterios diagnósticos para que la clasificación refleje mejor la práctica clínica.
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FISIOPATOLOGÍA

Migraña

El conocimiento de la fisiopatología de la migraña está en continuo cambio. Por 
ello, la propuesta de este texto es exponer el conocimiento actual contestando 
a tres preguntas: ¿por qué a mí?, ¿por qué así, aquí y tanto? y ¿por qué ahora?

Genética. ¿Por qué a mí?

Sufrir ataques recurrentes de migraña puede tener una predisposición ge-
nética. Los estudios de genética de la migraña se iniciaron en la década de 
1990 con estudios de ligamiento en familias afectadas de migraña hemipléjica 
familiar (MHF) (Figura 1) o de arteriopatía cerebral autosómica dominante 
con infartos subcorticales y leucoencefalopatía (CADASIL). En la actualidad se 
conocen tres mutaciones que definen un fenotipo de MHF, aunque aproxima-
damente el 30% de los pacientes con síntomas clínicos no tienen ninguna de 
las mutaciones conocidas1.

MHF-1
Gen CACNA1A

Cav2.1 Ca2+ 

Ganancia 
de función

Canal sodio

Pérdida 
de función

Subunidad a2 
Bomba Na+/K+ ATPasa dependiente

Pérdida de función

MHF-2
Gen ATP1A2

Depresión cortical propagada 

↑ Glu/ ↑ K+

MHF-3
Gen SCN1A

Figura 1. Estudio de ligamiento en familias afectadas de migraña hemipléjica familiar (MHF).
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Los tres tipos son:

 ◗  MHF tipo 1 (47%): se han descrito mutaciones en el gen CACNA1A, en el 
cromosoma 19p13, que codifica para la subunidad a1 del canal de calcio 
dependiente de voltaje tipo P/Q. Dicha mutación genera una ganancia de la 
función presináptica (aumento del glutamato presináptico) por un aumento 
de la recaptación del calcio neuronal con una menor despolarización. En un 
50% de los casos existe una asociación con la ataxia cerebelosa. En muchos 
pacientes hay un traumatismo craneoencefálico como desencadenante.

 ◗  MHF tipo 2 (23%): la mutación se sitúa en el gen ATP1A2, que codifica para 
una adenosina-trifosfatasa de la bomba sodio/potasio, situado en el cromo-
soma 1q23.2. El incremento del potasio extracelular reduce o inactiva los 
transportadores astrocíticos del glutamato y aumenta el glutamato sináptico.

 ◗  MHF tipo 3 (1%): la alteración genética se localiza en el cromosoma 2q24. Este da 
lugar a una mutación sin sentido (Q1489K) Gln1489Lys en el gen SCN1A del canal 
de sodio dependiente de voltaje, que provoca una pérdida de la función del canal 
de Na+ y despolarizaciones con liberación de glutamato (inactivación rápida).

Además, hay formas de MHF típica no relacionadas con mutaciones en los ge-
nes descritos de la MHF, dado que se han publicado casos que podrían estar 
asociados a un hipotético MHF tipo 4 en el cromosoma 14 o los posibles MHF 
tipo 5 (SLC4A4) y MHF tipo 6 (SLC1A3), e incluso se prevé descubrir más genes.

Los estudios GWAS (estudios de asociación del genoma) permiten analizar un 
millón de polimorfismos (SNP) a la vez en la población de estudio versus una 
población control. Hasta la fecha, se han publicado varios estudios GWAS que 
han identificado marcadores genéticos asociados a migraña y dos metaanálisis2. 
En este último se incluyeron 59.674 pacientes y 316.078 controles, identificando 
38 locus asociados a migraña involucrados en la migración neuronal y la regu-
lación sináptica3 entre otras funciones.

Aura y depresión cortical propagada. ¿Por qué así?

La depresión cortical propagada (DCP) es una onda de despolarización neuro-
nal y glial que se propaga lentamente por la corteza cerebral a una velocidad de 
2,5-5 mm/s, y se sigue de una supresión sostenida de la actividad neuronal espon-
tánea. Se acompaña de cambios en el calibre vascular y el flujo sanguíneo (una fase 
inicial de hiperemia cortical de pocos minutos de duración seguida de una fase de 
hipoperfusión más larga) y cambios en el metabolismo energético (liberación 
de mediadores químicos al espacio extra y perivascular, como potasio, protones, 
prostaglandinas, neurotransmisores excitatorios como glutamato y óxido nítrico).
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La DCP constituye el sustrato fisiopatológico del aura de la migraña4. Durante la 
DCP se producen cambios corticales como la liberación de adenosín trifosfato 
y glutamato por parte de las neuronas, células gliales o vasculares, activación 
de metaloproteinasas que rompen la barrera hematoencefálica y que permiten 
que los mediadores químicos activen las terminales trigeminales que rodean los 
vasos meníngeos, desencadenando así el dolor migrañoso5. Existe evidencia en 
modelos animales sobre la capacidad de la DCP de activar directamente y de 
forma mantenida más del 50% de los nociceptores meníngeos. Además, esta 
activación produce una activación secuencial de las neuronas trigeminales de 
segundo orden6. Estos datos apoyan el hecho de que la DCP sería capaz, por sí 
sola, de provocar la cefalea en las crisis de migraña. 

Sistema trigeminovascular. ¿Por qué aquí?

La migraña es un dolor visceral. Los receptores sensitivos se localizan en los 
aferentes del nervio trigémino y arterias piales, aracnoides y duramadre. El siste-
ma trigeminovascular (STV) está constituido por los vasos meníngeos (durales y 
piales) y las fibras sensitivas procedentes de la rama oftálmica del trigémino que 
rodean dichos vasos (fibras nociceptoras polimodales A delta y C). También for-
man parte del STV las primeras raíces cervicales, cuyas aferencias nociceptivas 
acaban en el núcleo espinal del trigémino. 

La activación del STV tiene dos consecuencias fundamentales: 1) La conducción 
ortodrómica transmite información nociceptiva hacia el núcleo caudal del trigé-
mino (neuronas de segundo orden), que posteriormente será transferida al tálamo 
(neuronas de tercer orden) y finalmente a la corteza sensorial (neuronas de cuarto 
orden) con el fin de generar la sensación subjetiva de dolor. 2) La conducción 
antidrómica genera la liberación, a nivel meníngeo, de neuropéptidos vasoactivos: 
péptido relacionado con el gen de la calcitonina (CGRP), polipéptido activador de 
la adenilato ciclasa pituitaria (PACAP) y taquicininas sustancia P (SP) y neurocinina-A 
(NK-A). Estas sustancias originan una inflamación meníngea estéril7.

Sistema de modulación del dolor. ¿Por qué tanto?

Estructuras subcorticales

Los estudios de neuroimagen funcional realizados a lo largo de las diferentes 
fases de la migraña sugieren una activación diferencial de diversas estructuras. 
Así, durante el pródromo se ha descrito una activación del hipotálamo posterior, 
la sustancia gris periacueductal (SGPA) y la protuberancia posterior. Durante la 
fase de cefalea se produce un aumento de actividad en el córtex cingulado, 
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ínsula, giro precentral y poscentral, cerebelo, putamen, precuneus, tálamo, cór-
tex prefrontal, temporal y en el tronco del encéfalo8. Se postula que la activación 
de estos núcleos troncoencefálicos puede desencadenar dolor en virtud de la 
existencia de conexiones directas desde el locus coeruleus y el núcleo dorsal 
del rafe al núcleo caudal del trigémino, lo que permite la activación del STV y 
pone en marcha el mecanismo de la migraña. Además, la SGPA forma parte 
del sistema de control antinociceptivo descendente y, por tanto, puede actuar 
modulando la señal de dolor. Su activación, en este caso, traduciría disfunción y 
crearía un ambiente permisivo para la entrada de aferencias nociceptivas. 

Sensibilización

En la migraña se dan dos tipos de sensibilización9:

 ◗  La sensibilización periférica consiste en la hipersensibilidad de las neuronas 
sensitivas de primer orden (receptores meníngeos) tras la repetida activa-
ción del sistema trigeminal, que da lugar a una disminución del umbral de 
despolarización requerido para iniciar un potencial de acción. Esta sensibi-
lización podría explicar tanto el aumento de dolor que sufren los pacientes 
con los movimientos cefálicos, como la percepción de la pulsatilidad de los 
vasos epicraneales como nociva.

 ◗  La sensibilización central se desencadena por estímulos sensitivos proce-
dentes de nociceptores periféricos sensibilizados, que afectan a las neuro-
nas de amplio rango dinámico localizadas en el núcleo caudal del trigémino. 
Clínicamente, se manifiesta por alodinia (dolor provocado por un estímulo 
normalmente no doloroso), hiperalgesia (respuesta exagerada al dolor fren-
te a un estímulo que en condiciones normales ya es doloroso) e hiperpatía 
(reacción dolorosa anormal ante estímulos repetitivos, dolorosos o no do-
lorosos, junto con un umbral aumentado al dolor) en el territorio cutáneo 
de dolor referido. Un tipo especial de alodinia es la fotoalodinia (empeora-
miento del dolor de la migraña con la exposición a la luz). 

Hiperexcitabilidad cortical

El cerebro de los individuos que sufren migraña presenta una mayor sensibili-
dad a los estímulos luminosos, auditivos o sensitivos, no solo durante la crisis 
de migraña, sino también intercrisis. Estudios mediante potenciales evocados 
visuales, auditivos y somatosensoriales demuestran un comportamiento cor-
tical diferente a los controles que, aunque con cierta controversia al respecto, 
justificaría la hiperexcitabilidad o respuesta exagerada a estos estímulos10. 
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Desencadenantes. ¿Por qué ahora?

Potencialmente existen multitud de posibles factores desencadenantes, sin 
embargo, los que identifican de forma subjetiva los pacientes (alimentos, cam-
bios meteorológicos, entre otros) no se han comprobado de manera científica. 
Respecto a la fisiopatología, una teoría propone que ciertos estímulos podrían 
influir en un cerebro susceptible y provocar una serie de cambios a nivel celular 
o molecular que desembocarían en el ataque de migraña. Sin embargo, cabe 
la posibilidad de que los hechos se produzcan de forma inversa. Así, los sínto-
mas premonitorios, como las alteraciones del sueño o el apetito que aparecen 
48 horas antes del inicio del dolor, se producen por una modulación inadecua-
da de estructuras cerebrales como el hipotálamo, que favorecen, por ejemplo, 
una percepción más intensa de los cambios meteorológicos, un aumento del 
apetito o la predilección por ciertos alimentos, y que sea esto lo que se ma-
linterprete por parte del paciente como la causa de la crisis. Por todo ello, no 
se pueden realizar recomendaciones terapéuticas ni favorecer conductas de 
evitación, sopesando en cada caso el potencial riesgo/beneficio de las reco-
mendaciones que se deben realizar11.

Cefalea tipo tensión

Continúa siendo objeto de debate si la cefalea tipo tensión (CTT) se debe a 
mecanismos miofasciales periféricos o centrales. No obstante, parece existir 
cierto consenso en el hecho de que los mecanismos periféricos estarían rela-
cionados con la forma episódica de esta cefalea y los mecanismos centrales 
(sensibilización central e inadecuado control del dolor endógeno) con la tran-
sición hacia su forma crónica10. 

El Comité de Clasificación de la International Headache Society (IHS) alienta a 
diferenciar con la mayor precisión posible los diferentes subtipos de CTT y a 
proseguir con nuevas investigaciones (incluyendo estudios longitudinales) que 
profundicen en el estudio de los mecanismos fisiopatológicos de este tipo de 
cefalea.

Factores predisponentes

Existen una serie de factores que pueden exacerbar y perpetuar la cefalea de 
tensión (Tabla I)12. Estos factores desencadenantes empeoran y promueven la 
actividad en los puntos gatillo. 
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Mecanismos periféricos

Contrariamente a lo establecido en antiguas hipótesis, la contracción muscu-
lar no parece desempeñar un papel fundamental a pesar del endurecimiento de 
los músculos pericraneales. Según los últimos modelos fisiopatológicos, el do-
lor miofascial asociado a esta cefalea está representado por los denominados 
puntos gatillo (PG) miofasciales. Los PG activos son áreas hipersensibles que se 
relacionan con la duración, la frecuencia y la intensidad de la cefalea, y cuando se 
estimulan mecánicamente provocan dolor local y reflejo. Varios estudios han de-
mostrado que el dolor referido por los PG reproduce el patrón de dolor de CTT13. 

Los PG activos se localizan predominantemente en la musculatura inervada por 
los segmentos cervicales C1-C3 (músculo trapecio superior, suboccipital y es-
ternocleidomastoideo) y por el nervio trigémino (músculos temporal, masetero 
y extraoculares)14. Estos PG provocan la liberación de sustancias algogénicas, 
proinflamatorias, antiinflamatorias y neurotróficas (interleucina-8, monocyte 
chemoattractant protein, adiponectina), capaces de iniciar activaciones noci-
ceptivas periféricas que, a su vez, contribuyen a generar una sensibilización 
central y por tanto a la cronificación del dolor15. Estos hallazgos apoyan la pre-
sencia de mecanismos proinflamatorios involucrados en la fisiopatología de la 
CTT y explicarían la eficacia de las inyecciones de lidocaína en PG, al reducir la 
transmisión nociceptiva desde la periferia16. 

Mecanismos centrales

La sensibilización central se genera por un incremento continuado de las entra-
das nociceptivas desde los músculos pericraneales y por una disminución de los 
impulsos inhibitorios supraespinales. Estos dos factores de hipersensibilidad y 
ausencia de procesos inhibitorios de protección cerrarían el círculo vicioso que 

Tabla I. Factores que predisponen a padecer cefalea tipo tensión

• Migraña 
• Factores genéticos 
• Factores psicológicos (ansiedad y depresión) 
• Alteración del sueño 
• Disfunción temporomandibular 
• Bruxismo
• Mala alineación de las vértebras cervicales superiores 
• Postura adelantada de la cabeza
• Atrofia muscular 
• Alteración del reclutamiento del patrón muscular
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justificaría la cronificación del dolor. Sin embargo, en una reciente publicación 
danesa los autores revelan que los PG activos se acumulan con el tiempo y son 
más frecuentes en pacientes adultos que en jóvenes. Los autores sugieren que 
la hiperalgesia de estos PG es una consecuencia más que una causa, lo que 
apoyaría el posible origen central de este tipo de cefalea14.

Mecanismos genéticos

Se ha observado mayor frecuencia de CTT crónica en familiares de primer gra-
do y una gran concordancia entre gemelos monocigotos en la CTT episódica 
frecuente (datos a favor de un factor hereditario poligénico). Sin embargo, los 
factores genéticos parecen desempeñar un papel poco prominente en la CTT. 
Russell et al.17 estiman una heredabilidad del 48% en hombres y del 44% en 
mujeres. No obstante, diversos autores indican que, si bien la CTT episódica 
frecuente presenta un componente hereditario, la episódica infrecuente no lo 
muestra, lo que sugiere que la heredabilidad de la CTT podría depender de la 
frecuencia del dolor de cabeza18,19. 

Russell et al. demuestran, en un registro epidemiológico, que la presencia de 
genotipos STin2.12/12 y el alelo Stin 2.12 del gen transportador de serotonina 
podría desempeñar un papel protector contra el desarrollo de CTT17. Un estudio 
de casos y controles investigó el posible papel del polimorfismo Val158Met de la 
catecol-O-metiltransferasa en la susceptibilidad genética de un grupo de niños 
a sufrir CTT crónica. Los niños con CTT crónica y genotipo Met/Met mostraron 
una historia de dolor de cabeza más larga y una reducción del umbral doloroso 
en el músculo trapecio superior y los músculos temporales19,20. Sin embargo, en 
una publicación más reciente, si bien los autores no relacionan el polimorfismo 
Val158Met (rs4680) con la predisposición a padecer CTT, sí lo asocian con una 
mayor sensibilidad al dolor por presión y niveles depresivos más altos en los 
pacientes portadores del genotipo Met/Met20.

Por otro lado, la migraña y la CTT comparten una comorbilidad significativa con 
patrones de riesgo similares, asociados a una gran carga genética. De acuerdo 
con este punto de vista, hay una tendencia que sugiere que ambas patologías 
representan vértices del mismo espectro clínico. Esto implica que la distinción 
estricta entre la migraña y la CTT, tal como se hace en la clasificación IHS, es al 
menos en cierta medida artificial, y sería mejor ver la CTT como una condición 
etiológicamente relacionada con la migraña, en lugar de su negación18.
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Cefalea por uso excesivo de medicación sintomática

Se considera que la fisiopatología de la cefalea por uso excesivo de medicación 
(CUEM) consiste en una interacción entre la susceptibilidad genética para sufrir 
cefaleas primarias y el consumo de analgésicos en exceso. En el 90% de los 
casos de CUEM, la migraña es la cefalea primaria subyacente21, que se cronifica 
por la ingesta continuada de analgésicos.

Se han descrito como factores de riesgo para desarrollar la CUEM el género 
femenino, el bajo nivel socioeconómico, el hábito tabáquico, la menor activi-
dad física o la comorbilidad con ansiedad, depresión, otros síndromes de dolor 
crónico y síndrome metabólico22. El riesgo parece ser mayor con la utilización 
de analgésicos simples (paracetamol, ácido acetilsalicílico y antiinflamatorios 
no esteroideos) y opioides23, aunque se produce con el uso de cualquier cla-
se de medicación sintomática, incluidos los ergóticos, triptanes y compuestos 
analgésicos con derivados opioides y cafeína22. Aunque existe controversia en 
si el uso excesivo de medicación es causa o consecuencia del aumento de la 
frecuencia de cefalea, el principal argumento para considerar el abuso de me-
dicamentos como principal factor fisiopatológico es que, en la mayoría de los 
casos, la cefalea mejora tras la retirada de estos.

Se postula que la exposición crónica a una sustancia analgésica induce cam-
bios en varios componentes del sistema nociceptivo trigeminal que llevan a un 
aumento de la sensibilización nociceptiva central y periférica y un incremento 
de la excitabilidad cortical y alteración del sistema de modulación del dolor24. 
Los estudios preclínicos demuestran que la exposición crónica a opioides o 
triptanes conduce a un estado pronociceptivo a través de una regulación del 
CGRP, óxido nítrico y transmisión glutamatérgica25-27. Además, puede aumen-
tar la excitabilidad cortical28. En pacientes con CUEM, se ha demostrado un 
aumento de la excitabilidad cortical a través de un incremento de potenciales 
evocados en respuesta a estímulos sensitivos y un déficit de habituación que 
tiende a normalizarse tras la retirada de los analgésicos29-31.

Los hallazgos de los estudios de neuroimagen estructural y funcional implican 
tanto a las redes del dolor como a las estructuras involucradas en los procesos 
de recompensa y adicción a sustancias. Los estudios estructurales mediante 
resonancia magnética (RM) han demostrado una disminución en el volumen de 
la sustancia gris en múltiples áreas, entre ellas la corteza orbitofrontal, cíngulo 
anterior, ínsula y precuneus, así como un aumento del volumen en la SGPA, 
tálamo y cuerpo estriado ventral, implicados en la modulación y percepción 
del dolor. Tras la deshabituación efectiva, se produce una normalización del 
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volumen de la SGPA31. A nivel funcional, se ha descrito hipometabolismo del 
tálamo, cingulado anterior, ínsula, cuerpo estriado ventral, lóbulo parietal y cor-
teza orbitofrontal, que se normaliza tras la deshabituación analgésica, excepto 
en la corteza orbitofrontal32. Esta última se ha relacionado con los comporta-
mientos adictivos a través de la regulación de la recompensa límbica y la parti-
cipación de funciones ejecutivas como autocontrol, atribución de relevancia o 
consciencia33. También se ha descrito una correlación entre un menor volumen 
de la corteza orbitofrontal con un peor pronóstico tras la deshabituación31. Por 
último, estudios de conectividad mediante RM funcional también sugieren la 
disfunción del sistema de recompensa en pacientes con CUEM34. 

A modo de conclusión, la fisiopatología de la CUEM incluiría cambios estructu-
rales y funcionales que involucran al sistema nociceptivo trigeminal periférico 
y central, así como áreas asociadas con redes de dolor y mecanismos de adic-
ción. Los estudios muestran una tendencia a la normalización tras la retirada de 
los analgésicos, lo que refuerza la necesidad de suspender el consumo excesivo 
de analgésicos como base fundamental en el tratamiento de esta dolencia. 

Cefaleas trigémino autonómicas

Debido a que las cefaleas trigémino autonómicas (CTA) comparten caracte-
rísticas clínicas comunes, se asume que también presentan mecanismos fisio-
patológicos similares. Por lo tanto, se acepta que el dolor y los fenómenos 
autonómicos se deben a la activación del STV y del sistema parasimpático, a 
través de la activación patológica del reflejo trigémino-facial. Los típicos ciclos 
de recaída-remisión, la preferencia horaria con su regularidad temporal y la 
variación estacional de las CTA apuntan a la contribución del hipotálamo por su 
función de reloj biológico central. Las alteraciones clínicas, junto con los cam-
bios neuroendocrinos y los datos obtenidos mediante neuroimagen funcional, 
sugieren una disfunción biológica localizada en la sustancia gris posterior del 
hipotálamo35. Si bien el hipotálamo parece desempeñar un papel importan-
te, existen otras estructuras centrales involucradas como: tálamo, corteza so-
matosensorial, precuneus, tegmento mesencefálico y corteza cingulada an-
terior. Una disfunción en estas áreas o su interrelación podría dar lugar a un 
estado permisivo, generando la desinhibición de la vía hipotálamo-trigeminal, 
elemento necesario para que se desencadene la cefalea36. Al igual que en la 
migraña, la activación última del sistema trigeminal conllevaría la liberación 
de péptidos (CGRP, NK-A, SP, NOS, PCAP, VIP, NY) y la consiguiente transmisión de 
la señal de dolor (Tabla II). 
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Hipotálamo

Una serie de datos clínicos permiten deducir un papel fundamental del hipo-
tálamo en las CTA. Así, en la cefalea en racimos (CR) aparecen incrementos de 
la tensión arterial, agitación psicomotriz, hipersexualidad, hiperfagia, insom-
nio, agresividad y alteraciones focales vasomotoras, todas ellas indicativas de 
afectación hipotalámica. El curso remitente-recurrente de las CTA, su variación 
estacional (ritmicidad ultradiana) y la regularidad horaria en la aparición de los 
ataques (ritmicidad circadiana), especialmente evidentes en la CR, sugieren que 
el reloj biológico se puede situar en el núcleo supraquiasmático del hipotála-
mo. La relación entre el sueño, el hipotálamo y la CR parece evidente, ya que la 
mayoría de los ataques aparecen durante el sueño. Un estudio en 40 pacientes 
con CR y 25 controles demostró una disminución del sueño REM y un aumento 
de la latencia del sueño que no se relacionaron con la presencia de ataques 
nocturnos, ni con apneas del sueño37. En este mismo estudio se objetivaron 

Tabla II. Fibras nerviosas craneovasculares y péptidos que contienen

Neuropéptido Función primordial

Sistema trigeminal CGRP Vasodilatación y extravasación de 
proteínas

NK-A Inicia la expresión de citocinas

SP
Vasodilatación y extravasación de 
proteínas

NOS Vasodilatación 

PACAP Vasodilatación

Sistema parasimpático VIP Vasodilatación

NY Vasodilatación

Ach Vasodilatación, degranulación mastocitos

NOS Vasodilatación

PACAP Vasodilatación

Sistema simpático Norepinefrina Vasoconstrictor

ATP Vasoconstrictor

Orexina A y B Transmisión de dolor, función 
neuroendocrina y autonómica

Ach: acetilcolina; ATP: adenosín trifosfato; CGRP: péptido relacionado con el gen de la calcitonina; 
NK-A: neurocinina A; NOS: óxido nítrico sintasa; PACAP: péptido activador de la adenilato-ciclasa; 
SP: sustancia P; VIP: péptido intestinal vasoactivo.
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unos niveles de hipocretina más bajos en el líquido cefalorraquídeo (LCR) en la 
CR que en los controles. 

Existen pruebas indirectas que apoyan un desequilibrio neuroendocrino del 
hipotálamo en la CR. Durante los ciclos de CR y en la fase intercrítica se han 
observado concentraciones bajas de testosterona y ritmos circadianos secreto-
res anómalos de hormona luteinizante, cortisol, prolactina, hormona del creci-
miento, hormona estimulante de los folículos y hormona estimulante del tiroi-
des. Además, parece existir una disminución crónica de la melatonina durante y 
fuera de las fases de la cefalea. Un análisis de asociación genética ha permitido 
identificar un polimorfismo G1246A en el gen del OX2R (HCRTR2) dentro del 
sistema orexinérgico. Esto apoyaría la hipótesis de que las orexinas desempeñan 
un papel en la fisiopatología de algunas CTA, determinando la regularidad ho-
raria de los ataques, y un trastorno en la transmisión hipotalámica orexinérgica 
hacia el núcleo caudal del trigémino podría conducir a patrones variables de 
activación del sistema trigeminal, lo que explicaría algunas de las características 
diferenciales de las cefaleas unilaterales de corta duración. 

Neuroimagen funcional

Los estudios de neuroimagen funcional (tomografía por emisión de positrones 
[PET] y RM funcional) realizados durante los episodios de cefalea han demostrado36: 

 ◗  La activación de la región hipotalámica ipsilateral posteroinferior, tanto en 
los episodios espontáneos de dolor como en los inducidos tras la adminis-
tración de nitroglicerina. Los hallazgos también coinciden con el área que 
se activa durante los ataques de hemicránea continua, hemicránea paroxís-
tica (en estas dos últimas contralateral al dolor) y la cefalea unilateral neural-
giforme de breve duración con reacción conjuntival y lagrimeo (SUNCT). No 
obstante, la activación hipotalámica, aunque parece ser típica, no es exclu-
siva de las CTA, ya que puede aparecer en otros procesos asociados a dolor, 
como, por ejemplo, en la migraña. 

 ◗  Mediante estudios de morfometría y espectroscopia se han detectado cam-
bios volumétricos y bioquímicos en el hipotálamo.

 ◗  Activación de la corteza cingulada anterior, ínsula y tálamo contralateral, áreas 
relacionadas con el procesamiento, modulación y percepción del dolor. 

Se especula que la zona ventral segmentaria podría estar más involucrada en 
la SUNCT y la cefalea neuralgiforme unilateral de duración breve con síntomas 
autonómicos que el hipotálamo; sin embargo, se considera que ambas regiones 
están funcionalmente unidas38,39.
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MÉTODOS DIAGNóSTICOS

De los múltiples métodos diagnósticos que se pueden utilizar en pacientes con 
cefaleas, se abordan aquellos que pueden ayudar en el diagnóstico diferencial 
de los dolores de cabeza y, con ello, condicionar la actitud terapéutica40-42.

Cabe destacar que una buena historia clínica y una exploración minuciosa per-
miten diagnosticar a la mayoría de los pacientes con cefalea sin necesidad de 
realizar estudios complementarios. 

La sospecha diagnóstica marcará la necesidad de realizar pruebas complemen-
tarias. Algunos de los motivos que hacen necesaria su realización son: 

 ◗  Presencia de signos y síntomas de alarma (Tabla III).

Tabla III. Criterios de alarma

1. Cefalea de inicio 
reciente en pacientes 
con:

a. > 50 años
b. Neoplasia y/o inmunodepresión
c. Riesgo de sangrado aumentado

2. Según su evolución: a.  Inicio brusco o explosivo tras esfuerzo o maniobra de 
Valsalva

b.  Inicio reciente con aumento progresivo en intensidad o 
frecuencia

c.  Empeoramiento de su cefalea o falta de respuesta a 
tratamientos previamente efectivos

d.  En los que el dolor:
•  No responde a tratamientos teóricamente correctos
•  Cambia características sin una causa
•  Empeora/se desencadena con movimiento/cambios 

posturales
•  Despierta por la noche o es de predominio nocturno
•  Tiene una localización unilateral estricta (excepto las 

cefaleas primarias unilaterales, como la cefalea en racimos) 

3. Asociada a: a. Fiebre sin foco
b. Vómitos no explicables o en escopetazo
c.  Síntomas o signos neurológicos focales (por ejemplo, 

signos meníngeos, papiledema)
d.  Alteración del nivel de consciencia 
e.  Trastorno de conducta o del comportamiento
f. Crisis epilépticas

4. Exploración: Anormal

5. Cefalea de 
características atípicas
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 ◗  Cefaleas que no cumplen los criterios diagnósticos de cefaleas primarias de 
la IHS (grado de recomendación C).

 ◗  Cefaleas primarias que se diagnostican por exclusión, como ocurre con la 
mayoría de las cefaleas incluidas en el grupo 4 de la clasificación.

 ◗  CTA.
 ◗  Otros:

 – Limitaciones para obtener una buena historia clínica por barreras lingüís-
ticas/culturales.
 – Temor a padecer una enfermedad grave con un fin terapéutico.

Punción lumbar

En la Tabla IV se resumen las indicaciones de la punción lumbar. Siempre se ha 
de medir la presión de apertura de LCR. Para una correcta medición de esta, el 
paciente debe estar en decúbito lateral con la cabeza y las piernas, al menos, 
parcialmente estiradas, evitando así falsas elevaciones de presión. 

La punción lumbar no debe realizarse sin haber descartado previamente un pro-
ceso expansivo subyacente, una coagulopatía, una plaquetopenia (< 50.000/ml) 
o cuando el paciente sigue un tratamiento anticoagulante.

Análisis de sangre

Puede apoyar un diagnóstico y/o descartar cefaleas secundarias. Se realizarán 
las siguientes determinaciones según la sospecha diagnóstica (Tabla V).

Tabla IV. Indicaciones para la realización de la punción lumbar

Meningitis y encefalitis infecciosa

Metástasis leptomeníngeas

Hemorragia subaracnoidea

Hipertensión intracraneal idiopática

Hipotensión de LCR: evitarla si la sospecha clínica es elevada y existen signos 
radiológicos compatibles en una resonancia cerebral con contraste por el riesgo de 
empeoramiento clínico

LCR: líquido cefalorraquídeo.
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Tabla V. Determinaciones analíticas según la sospecha diagnóstica

Arteritis de la temporal VSG, PCR

Vasculitis, lupus VSG, PCR, FR y ANA

Origen infeccioso Transaminasas, serologías (VIH, serologías 
de Lyme, VEB, etc.)

Alteración hormonal Hormonas hipofisarias o tiroideas

Insuficiencia renal Creatinina y urea

Anemia, policitemias, púrpura 
trombocitopénica

Hemograma

Alteraciones iónicas Sodio, calcio

Feocromocitoma Catecolaminas y metabolitos en orina

Síndrome antifosfolípido Coagulación

Secundaria a consumo de tóxicos Drogas en orina

Neurosarcoidosis ECA

Síndrome de boca ardiente Hemograma, glucemia, HbA
1C

, perfil 
tiroideo, carencial: Fe, ferritina, 
vitamina B

12
 y ácido fólico, cinc, estudio 

inmunológico ANA, factor reumatoide, 
anti-SSA y anti-SSB

Síndrome de Tolosa-Hunt Analítica con serologías; ECA, estudio 
inmunológico; VSG; marcadores 
tumorales; glucemia, HbA

1Ca

Cefalea atribuida a hipoxia o hipercapnia Gasometría

Cefalea cardiogénica CPK, CK-MB y troponina I

Cefalea por administración de sustancias Alcoholemia, tóxicos en orina como 
origen, niveles de fármacos

MELAS Lactato, estudio genético de ADN 
mitocondrial

CADASIL Mutación del gen NOTCH3

En caso de objetivarse numerosas 
lesiones de la sustancia blanca en la 
neuroimagen o auras atípicas

Estudio de coagulopatía

ADN: ácido desoxirribonucleico; ANA: anticuerpos antinucleares; CPK: creatina-cinasa; CK-MB: 
fracción MB de la creatina-cinasa; ECA: enzima convertidora de la angiotensina; Fe: hierro; FR: 
factor reumatoide; HbA

1C
: glucohemoglobina; PCR: proteína C reactiva; VEB: virus de Epstein-Barr; 

VIH: virus de la inmunodeficiencia humana; VSG: velocidad de sedimentación globular.
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Neuroimagen

Las pruebas de neuroimagen son las de mayor rentabilidad en el estudio de 
pacientes con cefalea. La presencia de criterios de alarma hará necesaria su 
realización para excluir una cefalea secundaria. 

La elección entre tomografía computarizada (TC) y RM dependerá fundamen-
talmente de la sospecha diagnóstica. En cefaleas no agudas en las que esté 
indicada la neuroimagen, se recomienda la realización de RM y no TC (grado de 
recomendación B, clase III).

La solicitud sistemática de neuroimagen en pacientes con migraña y/o cefalea 
crónica sin criterios de alarma no está indicada, ya que la presencia de alteracio-
nes significativas, en estos casos, es comparable a la de los voluntarios sanos. 
Las CTA, aunque con baja frecuencia, pueden atribuirse a lesiones estructurales, 
pese a no asociar síntomas ni signos de alarma, por lo que ante su diagnóstico 
se recomienda la realización de una prueba de neuroimagen.

Las recomendaciones generales sobre el uso de las técnicas estándar de neuro-
imagen en cefaleas son:

 ◗  No se recomienda la realización rutinaria de pruebas de neuroimagen si ello 
no conlleva un cambio en la actitud terapéutica.

 ◗  Se recomienda la realización de neuroimagen, en general RM, en casos de: 
cefaleas atípicas (que no se ajustan a los patrones de cefaleas primarias), 
convulsiones, presencia de síntomas o signos neurológicos focales, pre-
sencia de factores de riesgo adicional (tumores sistémicos, infección por el 
virus de la inmunodeficiencia humana, otras causas de inmunodepresión, 
alteraciones de la hemostasia y otros), cambios en el patrón temporal y el 
resto de situaciones que aparecen reflejadas en la Tabla III. 

 ◗  Pruebas de neuroimagen habitualmente no indicadas pueden tener sentido 
en casos seleccionados. Por ejemplo, se debe considerar su realización en 
pacientes que se encuentran incapacitados por el miedo a sufrir una pato-
logía subyacente grave (oncofobia). 

Efectividad relativa de las pruebas de neuroimagen

Existen pocos estudios en los que a un mismo paciente se le haya evaluado con 
ambas técnicas (TC y RM). En general, la RM cerebral es más sensible para visua-
lizar lesiones de la sustancia blanca, estructuras de la fosa posterior y alteracio-
nes venosas, mientras que la TC permite una mejor valoración de las estructuras 
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óseas. Sin embargo, la mayor resolución y discriminación de la RM cerebral no 
parece tener suficiente relevancia clínica a la hora de evaluar a los pacientes con 
cefalea no aguda, de modo que la elección entre ambas técnicas se realizará 
de forma individualizada e, indudablemente, según las posibilidades del ámbito 
asistencial y la demora en la realización de cada una de ellas. 

Tomografía computarizada 

La TC es la prueba de elección en pacientes con traumatismo craneoencefálico, 
sospecha de hemorragia subaracnoidea, alteraciones óseas o presencia de con-
traindicaciones para realizar una RM, como en el caso de pacientes portadores 
de marcapasos (nivel de evidencia II, grado de recomendación A).

Pese a que la TC detecta gran parte de las alteraciones que pueden dar lugar 
a una cefalea secundaria, se recomienda la realización de la RM por su mayor 
sensibilidad y rentabilidad diagnósticas. En la Tabla VI se resumen las causas de 
cefalea secundaria en las que la TC puede ser normal.

Tabla VI. Causas de cefalea secundaria en las que la tomografía computarizada 
puede ser normal

Enfermedades vasculares •  Aneurismas
•  Malformaciones arteriovenosas 
•  Hemorragia subaracnoidea 
•  Disección carotídea o vertebral
•  Infartos cerebrales
•  Trombosis venosa cerebral
•  Vasculitis

Enfermedades neoplásicas •  Neoplasias cerebrales (especialmente en la fosa posterior) 
•  Carcinomatosis meníngea
•  Tumores hipofisarios

Lesiones cérvico-medulares • Malformación de Chiari

Infecciones • Sinusitis paranasal
• Meningoencefalitis
• Cerebritis y absceso cerebral

Otras • Síndrome de hipotensión intracraneal
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Resonancia magnética

En el paciente con cefalea se recomienda su realización ante las siguientes sos-
pechas: 

 ◗  Enfermedad neoplásica.
 ◗  Afectación meníngea.
 ◗  Lesiones localizadas en zonas de difícil visualización con TC, como el seno 
cavernoso, la fosa posterior o la silla turca.

 ◗  Malformación de Arnold Chiari.
 ◗  Lesiones vasculares: malformaciones arteriovenosas, hematoma subdural, 
ictus, aneurismas, sospechas de trombosis venosa.

 ◗  Hidrocefalia para delimitar la localización de la obstrucción.
 ◗  Síndrome de hipotensión licuoral (siempre con contraste). 

La RM es la técnica de neuroimagen más sensible en el diagnóstico de cefaleas 
secundarias durante el embarazo. Solo ha de realizarse cuando realmente esté 
indicado, ante la presencia de criterios de alarma y tras sopesar los beneficios 
frente a los riesgos. Existe controversia respecto a los riesgos en la realización 
de una RM durante el embarazo, pero a día de hoy no se han descrito efectos 
adversos fetales. Lo que sí parece estar claro es que se debe evitar el uso de 
contraste.

Angiografía cerebral 

Su papel diagnóstico es indudable ante la sospecha de aneurismas o malforma-
ciones vasculares, disecciones arteriales, trombosis venosa, vasculitis, vasoes-
pasmo y en el síndrome de vasoconstricción reversible. Sin embargo, la ten-
dencia actual en la mayoría de estas indicaciones es la realización de técnicas 
incruentas como la angio-TC o la angio-RM, exentas de las complicaciones de 
la angiografía convencional y con resultados diagnósticos satisfactorios (nivel 
de evidencia II, grado de recomendación B).

Mielografía 

La mielografía convencional o, preferiblemente, mediante TC o RM o inyección 
de contraste intratecal podría estar indicada en el diagnóstico de punto o puntos 
de fuga si se sospechan fístulas de LCR en pacientes con cefalea por hipoten-
sión licuoral que no responden a medidas conservadoras (nivel de evidencia II, 
grado de recomendación A). 
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Cisternografía isotópica 

La cisternografía isotópica con indio-111 también se utiliza para tratar de lo-
calizar una posible fístula de LCR en pacientes con cefalea por hipotensión 
licuoral.

Tomografía por emisión de fotón único, tomografía por emisión 
de positrones y resonancia magnética funcional

Estas técnicas no son pruebas útiles ni están indicadas en el diagnóstico de 
cefaleas y se utilizan frecuentemente para la investigación de la fisiopatología. 
Podría plantearse la realización de una tomografía por emisión de fotón úni-
co (SPECT) durante la crisis en pacientes con síndrome de cefalea y déficits 
neurológicos transitorios con linfocitosis en LCR (HaNDLsd). Los estudios de 
metabolismo o flujo sanguíneo cerebral podrían estar indicados en un subgru-
po de pacientes que no son clasificables según la IHS y en los que se necesita 
determinar posibles complicaciones. En estos casos son preferibles los estudios 
que permiten realizar una cuantificación del flujo sanguíneo cerebral (nivel de 
evidencia III, grado de recomendación C). 

Radiografía simple

Actualmente tiene escasas indicaciones. En ningún caso la radiografía será la 
prueba de elección, pues la TC y la RM son mucho más sensibles. Podría in-
dicarse ante la sospecha de mastoiditis, sinusitis y malformaciones óseas de 
la charnela craneocervical y sospecha de otras enfermedades óseas como la 
enfermedad de Paget. Similares consideraciones son aplicables a la radiología 
simple cervical, que además podría solicitarse ante la sospecha de cefalea cer-
vicogénica o cefalea atribuida a tendinitis retrofaríngea.

Doppler/dúplex transcraneal 

La realización de estas exploraciones no está recomendada en el proceso diag-
nóstico de la gran mayoría de las cefaleas (nivel de evidencia IV, grado de re-
comendación C). Sin embargo, pueden ser de utilidad en el diagnóstico inicial y 
la monitorización de aquellas cefaleas que cursen con vasoespasmo, como las 
debidas a hemorragia subaracnoidea y síndrome de vasoconstricción reversible, 
y aquellas derivadas de la alteración de la íntima, como en las disecciones. Tam-
bién puede estar indicada su realización ante auras atípicas. 
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Electroencefalografía

La electroencefalografía (EEG) interictal no está indicada en el diagnóstico ge-
neral de las cefaleas. La utilización actual de la EEG como herramienta de cri-
bado de una lesión intracraneal ocupante de espacio o como “prueba terapéu-
tica” para tranquilizar al paciente tampoco está justificada (nivel de evidencia II, 
grado de recomendación B) (Tabla VII).

Su uso queda restringido a situaciones muy concretas en las que se sospeche 
una epilepsia y la cefalea o alguno de sus síntomas pueda formar parte de sus 
manifestaciones, como en el caso de migralepsia, cefaleas de corta duración, 
auras atípicas (síntomas gástricos, alucinaciones olfativas, alucinaciones visuales 
circulares), especialmente si su duración es breve y en pacientes con factores de 
riesgo para la epilepsia. También puede ser necesaria su realización en pacien-
tes con déficits neurológicos asociados especialmente intensos o prolongados, 
auras con alteración del nivel de consciencia y ante la sospecha de HaNDL.

Polisomnografía

Ante la sospecha de una cefalea por apnea del sueño.

Electrocardiografía y prueba de esfuerzo

Indicado ante la sospecha de una cefalea cardíaca.

Tabla VII. Indicaciones de la electroencefalografía 

Será conveniente 
su realización 
interictal en:

Episodios de cefalea de duración muy breve

Síntomas inhabituales de aura (sensaciones gástricas, 
olfatorias, síntomas visuales circulares) 

Cefalea asociada a auras de duración más breve de lo habitual

Cefalea asociada a déficits neurológicos graves

Presencia de factores de riesgo de epilepsia

Nivel de evidencia clase II, grado de recomendación B

Electroncefalograma  
ictal:

Sospecha de que la cefalea es un síntoma de una crisis 
epiléptica o de una encefalopatía

En episodios que sugieran un aura complicada

Durante auras asociadas a disminución del nivel de 
consciencia o cuadros confusionales
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Potenciales evocados

No están recomendados en el diagnóstico de cefaleas (nivel de evidencia II, 
grado de recomendación B).

Respuestas reflejas

La mayoría de las técnicas neurofisiológicas tienen una utilidad limitada en el 
diagnóstico de la cefalea. Se requieren estudios con mayor número de pacien-
tes para establecer cuáles son las pruebas neurofisiológicas que tienen utilidad 
en la práctica clínica. 

Pruebas clínicas 

La palpación manual con una presión de palpación estandarizada es el test más 
sensible y específico para la evaluación de la hipersensibilidad en la muscula-
tura pericraneal en pacientes con CTT. Se recomienda su uso para identificar a 
los pacientes con contractura de los músculos pericraneales, pero no para el 
diagnóstico de la cefalea. Sin embargo, la palpación manual no es específica y 
no permite discriminar entre diferentes tipos de cefalea primaria ni secundaria. 

La algometría de presión y las técnicas electromiográficas no se recomiendan 
para el diagnóstico en la práctica clínica habitual (nivel de evidencia IV, grado 
de recomendación C).

CRITERIOS DE INGRESO HOSPITALARIO

La gran mayoría de los dolores de cabeza no precisan ingreso hospitalario para 
su diagnóstico y tratamiento.

Los criterios de ingreso hospitalario en un servicio de neurología desde urgen-
cias o consulta ambulatoria de un paciente serían:

 ◗  Cefaleas primarias:
 – Estado migrañoso.
 – Dolor de características migrañosas incapacitante que no responde a la 
medicación oral (probable estado migrañoso).
 – Migraña con pleocitosis.
 – Migraña hemipléjica.
 – Ictus en paciente con migraña.
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 – Migraña con aura prolongada.
 – Cefalea por abuso de analgésicos que no responde a protocolos ambula-
torios de deshabituación de analgésicos.
 – Trastorno psiquiátrico o médico asociado que dificulta el manejo ambu-
latorio del paciente.
 – CR con mala respuesta a terapias orales.

 ◗  Cefaleas secundarias que requerirán ingreso hospitalario para:
 – Realización de pruebas diagnósticas específicas (por ejemplo, arteriografía). 
 – Tratar el proceso subyacente.
 – Ausencia de respuesta terapéutica ambulatoria.
 – Presencia de otras enfermedades que imposibilitan un manejo adecuado 
ambulatorio.

CRITERIOS DE DERIVACIóN

Los criterios de derivación se basan en dudas razonables sobre aspectos 
diagnósticos, terapéuticos o éticos. Se pueden establecer de forma general 
tres grados de prioridad en la derivación: urgente (a un servicio de urgencias 
hospitalario, que se supone en el mismo día), preferente (no debería sobre-
pasar la citación los 15 días, aunque lo recomendable serían 7 días) y vía nor-
mal (en la que no debería sobrepasar los 30 días, aunque lo recomendable 
serían 15 días). 

Los dos principales motivos para derivar a un paciente a otro nivel asistencial 
son, en primer lugar, la sospecha (o confirmación, en el caso de que se pidan 
pruebas en atención primaria) de una cefalea secundaria y la refractariedad al 
tratamiento de una cefalea primaria o secundaria ya diagnosticada. Los criterios 
de derivación del paciente con cefalea que propone el Grupo de Estudio de 
Cefaleas de la Sociedad Española de Neurología son los siguientes.

De atención primaria a urgencias

 ◗  Cefalea de presentación aguda (sobre todo, la sospecha de posible hemo-
rragia subaracnoidea).

 ◗  Cefalea de presentación aguda de etiología confusa.
 ◗  Sospecha de cefalea secundaria grave.
 ◗  Aparición de signos neurológicos focales, irritación meníngea y alteración 
del nivel de consciencia, con o sin aumento de temperatura, de aparición 
reciente.

 ◗  Persistencia de una cefalea intensa a pesar del tratamiento sintomático 
adecuado.
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De atención primaria a consulta de neurología general

 ◗  Sospecha clínica (o confirmación si se han pedido pruebas) de cefalea se-
cundaria que no precisa (por su gravedad o rápida aparición) ser enviada a 
urgencias (carácter preferente).

 ◗  Presencia de signos anormales en la exploración neurológica o signos 
deficitarios, que de nuevo por su rapidez o aparente gravedad no precisan 
ser enviadas a urgencias (carácter preferente).

 ◗  Dificultad diagnóstica.
 ◗  CTA (carácter preferente).
 ◗  Neuralgias (normal o preferente, dependiendo de la situación del paciente).
 ◗  Cefalea por abuso de analgésicos (siempre que el nivel de atención primaria 
no sea capaz de resolverlo).

 ◗  Cefalea primaria o secundaria que no mejora a pesar de, al menos, un inten-
to terapéutico preventivo (migraña con crisis severas, etc.). Sería aconseja-
ble que si estos pacientes son remitidos en más de una ocasión a neurología 
se intente remitir al mismo especialista que lo vio la vez anterior. 

 ◗  Paciente con desconfianza manifiesta con el nivel de atención primaria.
 ◗  Migraña con auras atípicas o prolongadas.
 ◗  Migraña crónica.

De urgencias a neurología general

 ◗  Cefaleas con problema diagnóstico (síntomas o signos clínicos no caracte-
rísticos de cefaleas primarias) (carácter normal).

 ◗  Primer episodio de migraña con aura o auras atípicas (carácter normal).
 ◗  Resistencia al tratamiento sintomático o preventivo (en cefalea primaria) 
(carácter normal) (preferente en las trigémino-autonómicas).

 ◗  Modificaciones no aclaradas en las características clínicas de la cefalea pri-
maria (cambio de perfil) (carácter normal).

 ◗  Sospecha de cefalea secundaria (no subsidiaria de ingreso) (carácter prefe-
rente).

De neurología general a consulta especializada en cefaleas

 ◗  Dificultad o incertidumbre diagnóstica.
 ◗  Cefaleas que no responden al tratamiento estándar.
 ◗  Cefaleas de difícil manejo por su rareza o por asociarse a otras enferme-
dades.

 ◗  Necesidad de abordaje multidisciplinar.
 ◗  CTA: CR, SUNCT, cefalea hemicraneal continua o paroxística y sus variantes.
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 ◗  Neuralgias (trigémino, glosofaríngeo, occipital y variantes).
 ◗  Cefalea por abuso de analgésicos.
 ◗  Necesidad de terapias especiales (léase infiltraciones, toxina, etc.) que no se 
realicen en dicho nivel asistencial.

De neurología a atención primaria

Cefaleas primarias o secundarias diagnosticadas, con una pauta terapéutica 
y de seguimiento concreta, que se remitirá en un informe escrito a atención 
primaria. Se recomienda que la cefalea esté estabilizada o se presuma que 
lo vaya a estar a corto plazo con el tratamiento prescrito por el especialista. 
Se insiste en la importancia del informe como derecho del paciente y óptimo 
vehículo de comunicación entre ambos niveles asistenciales. 
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INTRODuCCIóN

La migraña es el motivo neurológico de consulta más frecuente1. Los estudios 
poblacionales coinciden en confirmar la elevada prevalencia de la migraña, que 
afecta aproximadamente al 5-8% de los varones y al 15-20% de las mujeres. En 
España hay más de cuatro millones de pacientes migrañosos2,3, y de ellos, más 
de tres millones son mujeres en edad fértil. Más del 80% de los pacientes con 
migraña sufre algún grado de discapacidad relacionada con esta cefalea, lo que 
ha llevado a la Organización Mundial de la Salud a incluirla entre los trastornos 
más incapacitantes. Según su estudio de 2015 sobre la carga que las enferme-
dades suponen en el mundo, la migraña es el tercer trastorno más prevalente y 
la séptima causa de incapacidad mundial (la segunda dentro de las patologías 
neurológicas, solo por detrás de los ictus)4. Su repercusión, tanto en el plano 
socioeconómico como sobre la calidad de vida, es muy importante. 

En nuestro país, y en términos de costes indirectos, el impacto económico de la 
migraña se cifró la pasada década en un mínimo de 1.000 millones de euros al 
año5. En España se pierden más de 13 millones de jornadas laborales al año por la 
migraña. Dos estudios recientes han calculado los costes directos de la migraña 
episódica en nuestro país, cifrándolos en alrededor de 1.000 euros/año por pacien-
te. El segundo de estos estudios ha calculado que el coste total (sumando gastos 
directos e indirectos) de la migraña episódica en nuestro país es de 5.041 euros/año 
por paciente6,7. A pesar de su elevada prevalencia y de su impacto en la vida diaria, 
la migraña es un trastorno insuficientemente reconocido y tratado, en parte porque 
no disponemos de marcadores fiables para confirmar el diagnóstico. Desde 1988 
la International Headache Society (IHS) ha elaborado sus criterios diagnósticos, que 
constituyen una herramienta diagnóstica consensuada. Su tercera edición, 
que sustituye a la versión beta publicada en 2014, ha aparecido recientemente8.

ELABORACIóN DE LA GuÍA DE RECOMENDACIONES

El hecho de que existan guías de actuación en la migraña diferentes para cada 
país indica que estas guías son localmente necesarias9-22. Las diferencias en cuan-
to a sistema sanitario, tipo de profesional que atiende a estos pacientes y recursos 
terapéuticos disponibles en los diversos países son importantes, lo que hace muy 
recomendable elaborar guías de actuación que reflejen la práctica clínica local.

Tomando como base el trabajo de la guía de 2015 se efectuó una búsqueda en 
MEDLINE utilizando los términos “migraine”, “migraine treatment”, “headache 
guidelines” y “migraine guidelines”. Se analizaron los artículos más relevantes, 
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incluidas las referencias que consideramos de interés y los libros de texto más 
importantes en cefalea y migraña. Los estudios se clasificaron, según su nivel 
de evidencia, en el orden siguiente: ensayos clínicos aleatorizados controlados, 
metaanálisis, ensayos clínicos aleatorizados no controlados, estudios de cohor-
tes, estudios de casos y controles y series de casos.

DIAGNóSTICO

Tipos de migraña

Siguiendo la nueva clasificación de la IHS8, la migraña puede dividirse en tres 
subtipos principales: la migraña sin aura, la migraña con aura y la migraña cró-
nica (antes incluida dentro de las complicaciones de la migraña). Los tipos de 
migraña con aura aparecen recogidas en la Tabla I. 

La migraña es per se un trastorno crónico, caracterizado por una predisposición 
a desarrollar episodios de cefalea con unas características definidas. Sin em-
bargo, en la tercera edición de la Clasificación Internacional de Cefaleas (CIC) 
se distingue como un subtipo la migraña crónica, que se refiere a aquellos pa-
cientes con migraña que tienen cefalea 15 o más días al mes durante más de 
3 meses, de forma similar a como se clasifica la cefalea tensional crónica. Frente 
a ella, se define la migraña episódica como aquella migraña que cursa con me-
nos de 15 días al mes de cefalea. Tanto la migraña sin aura como la migraña con 
aura pueden cursar de forma episódica (≤ 14 días/mes de cefalea) o crónica 
(≥ 15 días de cefalea al mes en los últimos 3 meses). La distinción entre migraña 
episódica y crónica en relación con la frecuencia mayor o menor de 15 días de 
cefalea al mes es de alguna forma arbitraria y consensuada, ya que un porcen-
taje no despreciable de pacientes con migraña crónica fluctúa y reúne criterios 
de migraña episódica al menos una vez al año23. Por otra parte, algunos estu-
dios distinguen entre la migraña episódica de baja frecuencia (< 10 días/mes) y 
de alta frecuencia (10-14 días/mes), indicando que esta última comparte más 
características con la migraña crónica que con la migraña episódica de baja 
frecuencia24,25. Muy recientemente se ha propuesto que la barrera entre migraña 
episódica y migraña crónica debería situarse en tan solo 8 días26, aunque esta 
propuesta dista de estar aceptada por la comunidad científica. 

Dentro del epígrafe “migraña” de la IHS se incluyen también los síndromes epi-
sódicos que pueden estar asociados con migraña, que no trataremos aquí, la 
migraña retiniana, variedad muy infrecuente en la que el aura consiste en pérdi-
da de la agudeza visual monocular, y las complicaciones de la migraña.
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Anamnesis

El diagnóstico de migraña puede ser difícil en algunos pacientes por motivos 
diversos. En primer lugar, depende de la información facilitada por el paciente, 
que puede tener dificultades para expresar en palabras su sintomatología. En 
segundo lugar, la diferenciación con la cefalea de tensión puede no ser senci-
lla porque los síntomas son de algún modo similares y no es infrecuente que 
los pacientes presenten criterios diagnósticos para ambas cefaleas. Por último, 
puede haber una variabilidad considerable entre ataques en una misma persona 
y entre individuos. Por ello, es aconsejable que la historia clínica se realice me-
diante una entrevista semiestructurada que siga los criterios de la IHS: duración 
de la cefalea, características del dolor (localización, carácter/calidad, intensidad 
y factores agravantes), síntomas acompañantes y examen físico.

Tabla I. Tipos de migraña según la International Headache Society 
(Clasificación Internacional de las Cefaleas, 3.ª edición)

1.1. Migraña sin aura
1.2. Migraña con aura

1.2.1. Migraña con aura típica
1.2.1.1. Aura típica con cefalea
1.2.1.2. Aura típica sin cefalea

1.2.2. Migraña con aura troncoencefálica
1.2.3. Migraña hemipléjica

1.2.3.1. Migraña hemipléjica familiar (MHF)
1.2.3.1.1. MHF tipo 1
1.2.3.1.2. MHF tipo 2
1.2.3.1.3. MHF tipo 3
1.2.3.1.4. MHF, otros loci

1.2.3.2. Migraña hemipléjica esporádica
1.2.4. Migraña retiniana

1.3. Migraña crónica
1.4. Complicaciones de la migraña

1.4.1. Estado de mal migrañoso
1.4.2. Aura persistente sin infarto
1.4.3. Infarto migrañoso
1.4.4. Crisis epilépticas desencadenadas por la migraña

1.5. Migraña probable
1.5.1. Migraña sin aura probable
1.5.2. Migraña con aura probable

1.6. Síndromes episódicos que pueden estar asociados con migraña
1.6.1. Trastorno gastrointestinal recurrente

1.6.1.1. Síndromes de vómitos cíclicos
1.6.1.2. Migraña abdominal

1.6.2. Vértigo paroxístico benigno
1.6.3. Tortícolis paroxística benigna
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Criterios para el diagnóstico de la migraña sin aura

Se comentan a continuación los puntos que se han de tener en cuenta al aplicar 
en la entrevista los criterios de la IHS (nivel de evidencia III-IV)8. Antes de apli-
car los criterios es importante indagar acerca de la presencia de antecedentes 
familiares de cefaleas similares y de la precipitación de las crisis por factores 
desencadenantes (véase más adelante), ambos altamente sugestivos del diag-
nóstico de migraña. Es también crucial tener en cuenta que la inmensa mayo-
ría de los pacientes con migraña han presentado ya crisis antes de cumplir los 
30 años. Aunque no están incluidos formalmente en los actuales criterios diag-
nósticos de migraña, también es útil interrogar acerca de la presencia de sín-
tomas premonitorios o prodrómicos (bostezos, hiperfagia, avidez por determi-
nados alimentos, cambios de humor, retención hídrica) y síntomas resolutorios 
(inapetencia, astenia, cansancio, diuresis, somnolencia, sonofobia), que se dan 
en más de la mitad de los pacientes con migraña27-29.

A.   Al menos cinco crisis que cumplan los criterios B-D. Si cumplen los crite-
rios restantes pero son menos de cinco crisis, debería codificarse como 
probable migraña sin aura (1.5.1).

B.   Duración de las crisis de 4-72 horas. Se refiere a las crisis no tratadas o a las 
tratadas sin éxito. Si se queda dormido y despierta sin cefalea, la duración 
se contabilizará hasta el despertar. Es importante tener en cuenta que las 
crisis en los niños y adolescentes pueden durar menos de 4 horas (rango 
2-72 horas).

C.   La cefalea tiene al menos dos de las siguientes características:
1.   Localización unilateral. El 30-40% de las crisis de migraña cursa con dolor 

bilateral. En muchos casos, el dolor se inicia en un hemicráneo y duran-
te la crisis se hace bilateral. De hecho, en niños y adolescentes es más a 
menudo bilateral. En los casos con dolor unilateral, es típico que el dolor 
cambie de lado en las diferentes crisis30, aunque el 10% de las cefaleas es-
trictamente unilaterales corresponden a migraña31. En los casos en que el 
dolor sea estrictamente unilateral, se debe descartar una cefalea secunda-
ria, fundamentalmente cefalea cervicogénica, o alguna de las cefaleas pri-
marias, centrándose en el grupo de las cefaleas trigémino-autonómicas31.

2.   Calidad pulsátil. Más del 50% de los pacientes con migraña presenta 
dolor no pulsátil. Muy característicamente la calidad del dolor cambia 
durante las crisis, siendo pulsátil solo en el acmé o con las maniobras de 
Valsalva. Se ha de considerar que se cumple este criterio aunque el dolor 
sea pulsátil de forma discontinua dentro de la crisis de migraña32.

3.   Intensidad moderada-grave. El dolor interfiere (moderado) o impide 
(grave) las actividades habituales.
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4.  Se agrava con las actividades físicas habituales o impide la realización 
de estas (por ejemplo, caminar o subir escaleras). Este es uno de los 
síntomas más específicos y sensibles para el diagnóstico de la migraña. 
El agravamiento por el simple movimiento de la cabeza (maniobra del 
traqueteo de Titus) es un síntoma de gran sensibilidad.

 D. Al menos uno de los siguientes síntomas durante la cefalea:
5.   Náuseas y/o vómitos. Es importante diferenciar la náusea de la anorexia, 

síntoma mucho más inespecífico. Por otro lado, delimitar si las náuseas 
son secundarias a la medicación sintomática o a la propia crisis de migra-
ña puede ser complicado si las náuseas no estaban presentes antes del 
tratamiento.

6.   Fotofobia y fonofobia. Estos síntomas están presentes en más de 80% de 
las crisis de migraña. También es frecuente la osmofobia33.

 E.  No se encuentran indicios en la historia clínica ni en el examen físico de que 
los síntomas puedan atribuirse a otra causa o sugieran más otro diagnóstico 
de la Clasificación Internacional de las Cefaleas (3.ª edición). En concreto, no 
debe haber síntomas de alarma y el examen físico, sistémico y neurológico 
ha de ser normal.

Criterios para el diagnóstico de la migraña con aura

El diagnóstico de migraña con aura típica añade a los criterios de migraña sin 
aura síntomas de disfunción neurológica focal que acontecen antes o durante 
la crisis de migraña34. Dependiendo del nivel asistencial que se considere, la mi-
graña con aura supone entre el 15% y el 30% de las consultas por migraña. Los 
criterios recientemente modificados por la IHS (nivel de evidencia III-IV) para el 
diagnóstico de migraña con aura típica son los siguientes8:

A. Al menos dos crisis que cumplan los criterios B y C.
B.  El aura comprende síntomas visuales, sensitivos y/o del lenguaje, comple-

tamente reversibles, pero no motores, del troncoencéfalo ni retinianos. 

El aura visual es la más común, ocurriendo en el 90% de los pacientes con migraña 
con aura. Suele incluir síntomas positivos (como luces o líneas) y negativos (como 
pérdida de visión). Se presenta habitualmente como un espectro de fortificación, 
con una figura en zigzag, con forma lateralmente convexa, que progresa, dejando 
un grado de escotoma. Los síntomas sensitivos positivos (hormigueos o pareste-
sias) y/o negativos (adormecimiento o acorchamiento) se extienden lentamente, 
suelen afectar a la mano, la cara y/o la lengua unilateralmente y acontecen en casi 
el 60% de las auras. Los síntomas disfásicos son mucho menos frecuentes y muy 
raramente aparecen aislados, es decir, sin clínica visual o sensitiva.
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C. Al menos tres de las siguientes seis características:
1.   Al menos un síntoma del aura se desarrolla gradualmente en 5 minutos o 

más y/o dos o más síntomas ocurren en sucesión. Este carácter progresi-
vo de la semiología del aura es, junto con la aparición de síntomas visua-
les o sensitivos positivos, el rasgo más característico del aura migrañosa.

2.   Dos o más síntomas del aura aparecen sucesivamente.
3.   Cada síntoma individual del aura dura entre 5 y 60 minutos. Cuando du-

rante el aura ocurren tres síntomas, la duración aceptable máxima es de 
3 x 60 minutos.

4.   Al menos un síntoma del aura es unilateral.
5.   Al menos un síntoma del aura (visual o sensitiva) es positivo.
6.  El aura es acompañada o seguida antes de 60 minutos por cefalea. 

  D. Sin mejor explicación por otro diagnóstico y se ha descartado un accidente 
isquémico transitorio. Cuando el aura aparece por primera vez pasados los 40 
años, cuando los síntomas solo presentan características negativas (por ejem-
plo, hemianopsia) o cuando el aura es prolongada o muy breve, se deberían 
descartar otras causas, sobre todo los accidentes isquémicos transitorios. 

Otros tipos de migraña con aura

La migraña con aura incluye también otras variantes, como el aura típica sin cefa-
lea, la migraña hemipléjica familiar o esporádica, en la que existe hemiparesia en 
el aura que puede durar hasta 72 horas, y la migraña con aura del troncoencéfalo. 
Se han identificado tres subtipos genéticos de la migraña hemipléjica familiar 
(MHF), pero aún queda un 40% de MHF en las que no está descrita una mutación. 
En la MHF1 hay mutaciones en el gen CACNA1A en el cromosoma 19 que codifica 
para un canal de calcio, en la MHF2 en el gen ATPA1A2 en el cromosoma 1 que 
codifica para una ATPasa Na/K y en la MHF3 hay mutaciones en el gen SCN1a 
que codifica para un canal neuronal del sodio en el cromosoma 2. La migraña del 
troncoencéfalo se observa con mayor frecuencia en adultos jóvenes y cursa con 
síntomas de aura que claramente se originan en el tronco encefálico (disartria, 
vértigo, tinnitus, hipoacusia, diplopía, ataxia, disminución del nivel de consciencia) 
y/o afectación simultánea bilateral, pero sin déficit motor8. 

Complicaciones de la migraña

Las complicaciones de la migraña incluyen el estado de mal migrañoso, el aura 
persistente sin infarto, el infarto migrañoso y las crisis epilépticas desencadena-
das por migraña. El diagnóstico de estado de mal migrañoso requiere una crisis 
de migraña debilitante de más de 72 horas de duración. No es raro que coexista 
con el abuso de medicación sintomática. El aura persistente sin infarto presenta 
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síntomas típicos de aura durante más de una semana sin evidencias de infarto 
cerebral en la neuroimagen. Las auras de más de una hora y menos de una 
semana de duración se consideran una probable migraña con aura, pero debe 
descartarse un infarto cerebral. Por último, se ha demostrado que la migraña 
con aura es un factor de riesgo independiente de infarto cerebral en mujeres 
menores de 45 años (nivel de evidencia I). Para el diagnóstico de infarto migra-
ñoso verdadero se requieren uno o más síntomas de aura migrañosa asociados 
a una lesión isquémica cerebral, en un territorio congruente (que suele ser la 
circulación posterior), demostrado por neuroimagen. Migraña y epilepsia son 
ejemplos típicos de trastornos paroxísticos cerebrales, que comparten muchos 
puntos clínicos y terapéuticos. Para el diagnóstico de las crisis convulsivas des-
encadenadas por la migraña, también conocidas como migralepsia, se requiere 
una crisis epiléptica durante un aura migrañosa o en la hora siguiente a esta.

Migraña probable

Entendemos por migraña probable aquellas cefaleas que cumplen todos los cri-
terios de migraña excepto uno y que no cumplen criterios diagnósticos para otras 
cefaleas. Es este un concepto de crucial importancia, ya que en la práctica real 
un porcentaje de pacientes con migraña son diagnosticados erróneamente de 
cefalea tensional por no tener en mente esta variante diagnóstica de migraña8. 

Exploración física

El examen general en la primera visita debe incluir: signos vitales (tensión arterial 
y frecuencia cardíaca), auscultación cardíaca, examen de las estructuras peri-
craneales (senos paranasales, arterias, músculos paraespinales y articulación 
témporo-mandibular) y grado de movilidad y presencia de dolor a la palpa-
ción en la región cervical (nivel de evidencia III-IV, grado de recomendación B). 
El examen neurológico ha de ser de cribado e incluir siempre signos menín-
geos, fondo de ojo, campos visuales, pupilas, sensibilidad facial, fuerza, reflejos 
osteo tendinosos, respuestas plantares y marcha (nivel de evidencia III-IV, 
grado de recomendación B). Es conveniente palpar también la tróclea y el tra-
yecto de salida de los nervios supraorbitario y occipital35.

Estudios complementarios

En la inmensa mayoría de los casos, el diagnóstico de la migraña únicamente 
requiere una anamnesis dirigida, junto con la normalidad en la exploración fí-
sica, y no son necesarios estudios complementarios (véase Capítulo 2 de esta 
Guía) (nivel de evidencia III-IV). Los estudios de neuroimagen, tomografía 
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computarizada con contraste o resonancia magnética son recomendables tras 
un primer episodio de migraña con aura de cualquier tipo, sobre todo si el aura 
no es típica (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C)36. En las migra-
ñas con auras atípicas o de larga duración es recomendable solicitar un estudio 
de hipercoagulabilidad (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C). Las 
crisis convulsivas desencadenadas por la migraña son la única circunstancia en 
que está indicada la electroencefalografía en el diagnóstico de las cefaleas (ni-
vel de evidencia IV, grado de recomendación C)37.

TRATAMIENTO

Medidas generales

El primer paso en el tratamiento tras el diagnóstico de migraña con o sin aura es la 
explicación comprensible del proceso al paciente. Es importante explicarle que 
la migraña es una enfermedad recurrente y episódica que no tiene cura, pero que, 
en general, puede controlarse para permitir una aceptable calidad de vida, y aclarar-
le las diferencias entre el tratamiento de la crisis aguda y el tratamiento preventivo.

El siguiente paso en el tratamiento de la migraña es la identificación de los po-
sibles factores desencadenantes de las crisis. Es importante que el paciente co-
nozca el impacto de algunos de sus hábitos de vida en su migraña. Los principa-
les factores desencadenantes de la migraña se recogen en la Tabla II. Estos son 
muy variados y complejos, ya que son particulares de cada enfermo y no siempre 
originan una crisis migrañosa en un paciente determinado. Los cinco factores 
identificados como más comunes desencadenantes de migraña son: el estrés, 
el ayuno, los cambios atmosféricos, los factores relacionados con el sueño, y en 

Tabla II. Principales factores desencadenantes de las crisis de migraña

Psicológicos Estrés, período postestrés, ansiedad, depresión

Hormonales (Pre)Menstruación, ovulación, anovulatorios

Alimentarios Alcohol, chocolate, quesos, ayuno, comidas ricas en nitritos, 
glutamato monosódico, aspartamo, exceso o abstinencia de cafeína

Ambientales Estímulos visuales, olores, cambios atmosféricos, altitud elevada

Sueño Exceso o déficit de sueño

Fármacos Nitroglicerina, reserpina, estrógenos

Otros Traumatismo craneal, ejercicio físico, fatiga, cervicalgia, falta de ejercicio
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las mujeres, los cambios hormonales38. Además, muchos de estos posibles fac-
tores desencadenantes, como el período premenstrual, el estrés o los cambios 
de presión atmosférica, son imposibles de evitar en los pacientes con migraña. 
Aunque algunas recomendaciones generales, como mantener unos hábitos de 
vida regulares, realizar ejercicio físico y evitar el ayuno, los desencadenantes ali-
mentarios y ciertas medicaciones, siguen siendo válidas, no se debe caer en el 
error de pensar que es posible controlar la migraña solo con estos consejos. 
Para la inmensa mayoría de los pacientes con migraña, el tratamiento basado 
únicamente en prevenir los factores desencadenantes consigue, todo lo más, un 
efecto terapéutico marginal y, hoy por hoy, el tratamiento farmacológico es obli-
gatorio (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C)39-41. Más aún cuando 
los tratamientos que se podrían denominar no convencionales, como la criote-
rapia, la manipulación quiropráctica cervical, la acupuntura o la homeopatía, no 
han demostrado ninguna eficacia frente a la migraña en estudios bien diseñados 
(nivel de evidencia I-II, grado de recomendación A)12. Otros tratamientos como 
el biofeedback, las técnicas de relajación y terapias cognitivo-conductuales pue-
den considerarse una opción de tratamiento no convencional en la prevención 
de la migraña (nivel de evidencia II), que pueden usarse combinadas con fárma-
cos preventivos para conseguir una mejoría adicional (nivel de evidencia II-III)12.

Tratamiento sintomático

El tratamiento de las crisis, comúnmente conocido como agudo o sintomático, 
es obligatorio en todos los pacientes migrañosos. El tratamiento agudo reco-
mendado es el que mejor se adapte a las características del paciente, de sus crisis 
y al grado de discapacidad. Encontrar una medicación efectiva para las crisis 
agudas puede ser relativamente sencillo en pacientes con crisis leves o modera-
das, o precisar varios intentos antes de encontrar un tratamiento satisfactorio10.

Las medicaciones para el tratamiento de la crisis de migraña pueden dividirse en 
inespecíficas, específicas y adyuvantes. Las medicaciones no específicas incluyen 
los analgésicos y los antiinflamatorios no esteroideos (AINE). Las específicas com-
prenden los ergóticos y los agonistas de los receptores 5-HT

1B/D
, comúnmente 

conocidos como triptanes. Las medicaciones adyuvantes son fundamentalmente 
antieméticos/procinéticos (domperidona, metoclopramida), necesarios en pa-
cientes con náuseas y vómitos. Los analgésicos tienen una utilidad muy escasa 
en el tratamiento de la migraña, por lo que hoy en día su indicación es muy limi-
tada (migraña en la infancia y la adolescencia). Es altamente recomendable evi-
tar los mórficos y las combinaciones de analgésicos con barbitúricos, codeína, 
tramadol y/o cafeína, por el riesgo de ocasionar cefalea crónica diaria por abu-
so de estos fármacos (nivel de evidencia III-IV, grado de recomendación B)39-42. 
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El metamizol, muy utilizado en nuestro país, aunque ha demostrado alguna efica-
cia desde el punto de vista práctico, no cuenta con estudios sólidos que lo avalen, 
por lo que su indicación debe ser limitada, dado que existen alternativas mejor 
contrastadas y carentes de los efectos secundarios propios de este fármaco (re-
acciones alérgicas, anafilaxia y, excepcionalmente, agranulocitosis).

El tratamiento sintomático ha de ser individualizado para cada paciente y para 
cada crisis: no todos los pacientes requieren el mismo tratamiento para to-
dos los episodios. Se debe educar a los pacientes para que no recurran al uso 
excesivo de medicamentos para la migraña aguda. Se debe evitar el uso de 
AINE y paracetamol en más de 14 días al mes, y el uso de triptanes, ergotamina, 
opioides, analgésicos o combinación más de 9 días al mes8,10. En la Tabla III se 
resumen algunas consideraciones para la elección del tratamiento sintomático.

Crisis leves-moderadas

Los pacientes con crisis de migraña leves o moderadas pueden tratarse inicialmente 
con un AINE por vía oral, preferiblemente en combinación con metoclopramida 
o domperidona (nivel de evidencia I, grado de recomendación A). No todos los 
AINE son útiles en el tratamiento sintomático de la migraña. Los AINE con eficacia 
bien demostrada y disponibles en nuestro medio son el ácido acetilsalicílico, el 

Tabla III. Diez puntos clave en la elección del tratamiento sintomático de la migraña

   1. En la práctica, lo necesitan todos los pacientes.
  2.  Hay que intentar optimizarlo antes de plantearse el tratamiento preventivo.
  3.  Para evitar el abuso de la medicación sintomática, sin embargo, en ningún caso 

debe autorizarse tratamiento sintomático como única opción si el paciente tiene 
10 días o más de dolor al mes.

  4. El tratamiento sintomático ha de ser individualizado para cada paciente y para 
cada crisis: No todos los pacientes requieren el mismo tratamiento para todos los 
episodios.

  5.  A la hora de individualizar el tratamiento es necesario tener en cuenta la variedad 
de migraña y la coexistencia de otras posibles cefaleas.

  6.  La presencia de patologías concomitantes y la experiencia previa del enfermo con 
los tratamientos sintomáticos son cruciales a la hora de elegir el fármaco.

   7. La existencia de síntomas asociados de corte digestivo (náuseas, vómitos) 
recomienda la administración precoz de medicaciones procinéticas y antieméticas.

  8.  La principal causa de fracaso de este tratamiento es la utilización de medicaciones 
de eficacia insuficiente.

  9. La elección de una vía de administración inadecuada (por ejemplo, oral en 
pacientes con vómitos) es otra gran causa de fallo en el tratamiento.

10.  Es altamente recomendable el tratamiento precoz de los episodios.
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naproxeno sódico, el ibuprofeno, el diclofenaco (nivel de evidencia I, grado de 
recomendación A) y el dexketoprofeno trometamol (nivel de evidencia II, grado 
de recomendación B). Sus frecuentes efectos secundarios digestivos constituyen 
el factor limitante más importante para el uso de estos fármacos en el tratamiento 
de la migraña, de hecho, hasta un 20% de los pacientes pueden mostrar dispep-
sia con su consumo, aunque el efecto digestivo más grave son las úlceras con 
hemorragias y perforaciones. El consumo crónico, especialmente en pacientes 
de edad avanzada, puede empeorar la hipertensión arterial, aumentar el riesgo 
cardiovascular e inducir retención hídrica y nefropatía (nefritis intersticial y afecta-
ción glomerular). Las dosis recomendadas aparecen recogidas en la Tabla IV43. Los 
pacientes con crisis leves-moderadas y falta de respuesta o intolerancia a los AINE 
deben recibir triptanes (nivel de evidencia II-III, grado de recomendación B-C).

Crisis moderadas-graves

Los medicamentos específicos triptanes (almotriptán, eletriptán, frovatriptán, 
naratriptán, rizatriptán, sumatriptán, zolmitriptán) y dihidroergotamina en inha-
lador (no comercializado en España) son eficaces en las crisis de migraña (grado 
de recomendación A)40,42. Los ergóticos eran los medicamentos sintomáticos 
espe cíficos más utilizados en nuestro país, probablemente por su bajo coste. Es 
importante recordar que todas las presentaciones de ergóticos disponibles en 
España son en realidad combinaciones de ergotamina o dihidroergotamina con 
cafeína, otros analgésicos y barbitúricos. La eficacia de la ergotamina y otras 
formas de dihidroergotamina es intermedia (nivel de evidencia II, grado de re-
comendación B) entre los AINE y los triptanes, mientras la dihidroergotamina en 
nebulizador nasal inhalada es eficaz en la crisis de migraña (nivel de evidencia I, 
grado de recomendación A), pero no está comercializada en España42. Los 
ergóticos comparten con los triptanes su acción agonista sobre los receptores 
5-HT

1B/D
, responsables del control del dolor migrañoso. Sin embargo, son menos 

Tabla IV. Principales antiinflamatorios no esteroideos indicados en el tratamiento 
sintomático de las crisis de migraña

Compuesto Dosis recomendadas y vía de administración

Ácido acetilsalicílico 500-1.000 mg, oral

Naproxeno sódico 550-1.100 mg, oral

Ibuprofeno 600-1.200 mg, oral

Diclofenaco sódico 50-100 mg, oral; 100 mg, rectal; 75 mg, parenteral

Dexketoprofeno trometamol 25-50 mg, oral; 50 mg, parenteral
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específicos al interactuar con otros muchos receptores (5-HT
1A

, 5-HT
2
, 5-HT

5
, 

5-HT
7
, a-adrenérgicos, D

2
), lo que explica su variado perfil de efectos adversos. 

Los más frecuentes son las náuseas y los vómitos, ya de por sí habituales en las 
crisis de migraña, y se producen por el efecto directo de la ergotamina sobre los 
receptores dopaminérgicos del tronco del encéfalo. Los efectos secundarios más 
temidos de la ergotamina y la dihidroergotamina son los cardiovasculares. Estos 
fármacos inducen vasoconstricción no selectiva, más intensa y duradera que con 
los triptanes. Se han descrito elevaciones de la tensión arterial, angina/infarto de 
miocardio e isquemia de miembros inferiores, incluso tras una sola dosis de es-
tos fármacos. El empleo crónico de la ergotamina se asocia a efectos adversos 
específicos. Entre estos destaca sin duda la capacidad de la ergotamina (y de 
la cafeína, que va unida en las formulaciones que se comercializan en España) 
para inducir cefalea de rebote y desencadenar la temida cefalea crónica diaria por 
abuso de ergóticos. Además, la utilización prolongada de ergotamina puede dar 
lugar a claudicación intermitente y acrocianosis de miembros inferiores, náusea 
constante, úlceras rectales y trastornos fibróticos del tipo de la fibrosis peritoneal, 
miocárdica o pleural. Un grave inconveniente que influye sin duda decisivamente 
en su limitado nivel de eficacia es su baja biodisponibilidad: 1% por vía oral y un 
máximo del 3% por vía rectal. La biodisponibilidad de la dihidroergotamina nasal, 
40%, es buena, pero esta formulación no está a la venta en España. Teniendo en 
cuenta la superior eficacia y el perfil más limpio de los triptanes, un consenso de 
expertos llegó a la conclusión de que los ergóticos no están indicados en pa-
cientes con migraña de reciente aparición, en los que son siempre preferibles los 
triptanes (nivel de evidencia III-IV, grado de recomendación C)44. Los ergóticos 
pueden mantenerse en aquellos pacientes que los lleven utilizando largo tiempo 
con respuesta satisfactoria, no presenten contraindicaciones para su uso y ten-
gan una baja frecuencia de las crisis (no más de una a la semana). Otra posible 
indicación de los ergóticos serían algunos pacientes con crisis de larga duración y 
elevada tasa de recurrencia del dolor, ya que su efecto es prolongado, si bien los 
nuevos triptanes son hoy día los fármacos de elección en este tipo de crisis por su 
superior eficacia (nivel de evidencia I, grado de recomendación A)42,45-47. 

Los triptanes son medicamentos específicos, generalmente muy seguros y bien 
tolerados con eficacia demostrada en el tratamiento sintomático de las crisis 
de migraña (nivel de evidencia I, grado de recomendación A)48-50, siendo hoy 
en día el tratamiento de elección para las crisis de migraña moderada-grave 
(nivel de evidencia III-IV, grado de recomendación C). Los triptanes son poten-
cialmente vasoconstrictores y, por lo tanto, están contraindicados en pacientes 
con hipertensión arterial no controlada, enfermedad coronaria y cerebrovascu-
lar, y enfermedad vascular periférica, pero han demostrado ser muy seguros en 
pacientes sin enfermedad vascular. Los efectos secundarios más comunes son 



CAPÍTuLO 3
Migraña episódica

- 87 -

náuseas y sensación de ardor o de presión en la cabeza, el cuello o el pecho; 
este último puede ser desconcertante. Los efectos adversos cardiovasculares 
graves son raros, ya que ocurren en menos de 1/millón de tratamientos51,52.

Los triptanes comercializados en nuestro país y sus indicaciones de elección apa-
recen recogidos en la Tabla V. Existen siete triptanes comercializados, que no 
se diferencian en su mecanismo de acción o farmacodinámica, pero sí presen-
tan diferencias farmacocinéticas relevantes que hacen que haya triptanes más 
adecuados para cada tipo de crisis. A diferencia de los ergóticos, son agonistas 
selectivos de los receptores 5-

HT1B/1D/1F
. En los pacientes con náuseas o vómitos 

pueden administrarse en forma de liofilizados orales o por vía nasal. Si el paciente 
no responde a estas opciones, es posible utilizar la formulación subcutánea del 
sumatriptán. En los pacientes con falta de respuesta (hecho relativamente infre-
cuente) o con intolerancia/contraindicaciones al sumatriptán subcutáneo (s.c.), 
se puede utilizar o asociar AINE parenterales y/o metoclopramida (i.v.). Los este-
roides endovenosos (metilprednisolona 80 mg/12-24 h) están indicados en caso 
de estado migrañoso (nivel de evidencia III-IV, grado de recomendación C). 

Tabla V. Indicaciones posibles de los triptanes

Compuesto Formulación Indicación

Sumatriptán Subcutánea 6 mg
Nasal 20 mg

Nasal 10 mg
Oral 50 mg

Crisis con dolor grave resistentes a la vía oral y nasal
Crisis resistentes a la vía oral
Pacientes con vómitos

Niños y adolescentes
Paciente migrañoso estándar
Paciente en riesgo potencial de embarazo

Zolmitriptán Oral 2,5 y 5 mg
Nasal 5 mg

Paciente migrañoso estándar
Crisis resistentes a la vía oral
Pacientes con vómitos

Naratriptán Oral 2,5 mg Crisis leves-moderadas de larga duración
Efectos adversos con otros triptanes

Rizatriptán Oral 10 mg Crisis con dolor grave, rápidas y de corta duración

Almotriptán Oral 12,5 mg Paciente migrañoso estándar
Efectos adversos con otros triptanes
Niños y adolescentes

Eletriptán Oral 20 y 40 mg Crisis con dolor grave de larga duración

Frovatriptán Oral 2,5 mg
Crisis leves-moderadas de larga duración
Efectos adversos con otros triptanes
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El tratamiento con triptanes orales no proporciona alivio de la cefalea en aproxi-
madamente un tercio de los pacientes49. Dado que la respuesta a una sola dosis 
de triptán no es predecible en un paciente individual, puede ser útil probar una 
gama de diferentes triptanes en un individuo, con el fin de seleccionar el “triptán 
ideal” en términos de eficacia y tolerabilidad para ese paciente. Las evidencias 
en los ensayos clínicos indican que los pacientes con una pobre respuesta a un 
triptán pueden beneficiarse en sucesivos tratamientos con un triptán diferen-
te53-55. La recurrencia del dolor dentro de las 24 horas después del éxito del tra-
tamiento inicial, se produce en aproximadamente un tercio de las crisis tratadas 
con triptanes48-50,56. En caso de recurrencia de la cefalea, se puede tomar una 
segunda dosis de triptán. Las principales recomendaciones sobre el tratamiento 
de las crisis agudas de migraña con triptanes se recogen en la Tabla VI.

Si la primera terapia de elección con un triptán resulta ineficaz a pesar de ha-
berlo tomado al inicio del ataque (es decir, tan pronto como se inicia el dolor), 
se debe considerar el aumento de la dosis, otra forma galénica, o probar con 
otro triptán. Si la recurrencia de la cefalea es un problema, entonces se puede 
considerar el uso de naratriptán o frovatriptán, que tienen una vida media más 
prolongada que los otros triptanes, o el uso de una combinación de un triptán y 
un AINE de acción prolongada como el naproxeno57.

Tabla VI. Consideraciones sobre el uso de triptanes

Grado de 
evidencia

La eficacia de los triptanes no es solo sobre la cefalea, sino también 
sobre los síntomas digestivos asociados, así como fonofobia y fotofobia

I

Hay diferencias mínimas de eficiencia y tolerabilidad entre los triptanes, 
pero en la práctica hay una gran variabilidad interindividual

I

Un paciente no respondedor a un triptán en la primera crisis puede ser 
respondedor en otra, por lo que se recomienda utilizarlo al menos en 
tres crisis, salvo mala tolerabilidad

I

Un paciente no respondedor a un triptán puede responder a otro triptán II

La combinación de naproxeno sódico y sumatriptán es más eficaz que 
cualquiera de los dos administrados individualmente

I

La administración de un triptán en una etapa de cefalea leve es más 
eficaz que tomarlo cuando el dolor es de intensidad moderada a grave

I
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Tratamiento de la crisis de migraña en urgencias y tratamiento 
del estado migrañoso

El paciente que acude a urgencias para el tratamiento de una crisis de migraña 
suele hacerlo cuando esta crisis ha resultado refractaria a su tratamiento ha-
bitual, que generalmente ha intentado por vía oral sin éxito. En ocasiones, esa 
crisis es debilitante y se prolonga más de 72 horas, con frecuencia con náuseas 
y vómitos, denominándose estado migrañoso. 

Los principios generales del tratamiento de la migraña en urgencias se ofrecen 
en la Tabla VII58-60.

En primer lugar, se debe historiar al paciente, confirmar el diagnóstico, descartar 
signos de alarma y si es preciso excluir otros procesos. A la vez se deben evaluar 
las comorbilidades que pueden determinar la selección del fármaco (evitar tripta-
nes si hay patología vascular, hipertensión arterial no controlada o migraña hemi-
pléjica o basilar, evitar AINE ante historia de sangrado gastrointestinal reciente), así 
como evaluar la situación clínica y las constantes (si existe hipotensión iniciar bo-
los de fluidos intravenosos antes de considerar neurolépticos o metamizol, que 
podrían empeorarla). Puede ser útil revisar la historia de respuesta a tratamientos 
administrados en otras ocasiones y debe revisarse qué tratamientos ya ha tomado 
el paciente en la crisis que lo han llevado a urgencias para evitar repetirlos y evitar 
combinaciones contraindicadas (por ejemplo, triptanes y ergóticos).

El tratamiento se iniciará precozmente y debe incluir siempre una adecuada re-
posición de fluidos. La administración de fluidos endovenosos es una necesidad 
obvia en pacientes que han vomitado previamente, en especial si presentan vó-
mitos de repetición, aunque en realidad está indicada en todos los pacientes con 
estado migrañoso (nivel de evidencia IV, grado de recomendación del Grupo 
de Estudio de Cefaleas de la Sociedad Española de Neurología [GECSEN]).

Tabla VII. Principios generales del tratamiento de la migraña en urgencias

1.  Ofrecer una adecuada hidratación con fluidos i.v. si no existe contraindicación

2. Utilizar tratamientos fundamentalmente parenterales

3.  Emplear combinaciones de fármacos

4.  Evitar el uso de opiáceos

5.  Establecer unas correctas expectativas del tratamiento del paciente (por ejemplo, 
en una migraña crónica de larga evolución sin períodos libres de dolor será difícil 
conseguir ausencia de dolor)
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Existe evidencia consistente de la eficacia de sumatriptán s.c. en el tratamiento 
del ataque de migraña61. Se recomienda el uso de sumatriptán 6 mg s.c. en los 
pacientes sin contraindicaciones para su uso que no han tomado triptanes ni ergó-
ticos en las últimas 24 horas (nivel de evidencia I, grado de recomendación A). 
La dihidroergotamina i.v. o intranasal puede utilizarse también en ataques graves, 
pero no está disponible en nuestro país. Los AINE parenterales son una opción 
recomendable, y relativamente segura, aunque la evidencia de su eficacia es solo 
moderada. Disponemos de ketorolaco trometamol i.m. 60 mg e i.v. 30 mg61,62 
(nivel de evidencia II), diclofenaco 75 mg i.m.63 (nivel de evidencia II-III, grado de 
recomendación C), dexketoprofeno trometamol 50 mg i.v.64 (nivel de evidencia II, 
grado de recomendación B) y acetilsalicilato de lisina o ácido acetilsalicílico i.v. 
1-1,8 g65 (nivel de evidencia II, grado de recomendación A). Entre los anteriores, 
quizás el menos recomendable, por su peor perfil de seguridad, es el ketorolaco, 
cuya formulación de 60 mg se ha retirado del mercado en algunos países por su 
asociación con fallo renal agudo, y cuyo uso se recomienda que no supere los 
2 días por su alto riesgo de toxicidad gastrointestinal grave (ulcus, perforaciones o 
hemorragias, en ocasiones mortales, en particular en ancianos) en comparación 
con dosis equivalentes de otros AINE. El metamizol endovenoso es una opción 
terapéutica efectiva, pero supone un riesgo de hipotensión severa, reacciones alér-
gicas y agranulocitosis, por lo que parece razonable restringir su uso a aquellos 
casos en que están contraindicadas otras opciones (nivel de evidencia II, grado de 
recomendación B)66,67. Los antagonistas de los receptores de la dopamina mues-
tran diferentes efectos potencialmente útiles: antiemético, alivio del dolor y sedante 
por su efecto antihistamínico y anticolinérgico. En nuestro medio destacan la me-
toclopramida i.v. 10-20 mg68,69 (nivel de evidencia II, grado de recomendación B) y 
la clorpromacina i.v. 10-12,5 mg o i.m. 25-50 mg70,71 (nivel de evidencia II, grado de 
recomendación B). Entre los efectos adversos de los antagonistas de los receptores 
de la dopamina, en el caso de la metoclopramida son más frecuentes las posibles 
reacciones distónicas agudas y la acatisia y con la clorpromacina es más frecuente 
la hipotensión y la prolongación del intervalo QT, por lo que se recomienda un bolo 
i.v. de fluidos previo, así como la práctica de un electrocardiograma previo.

Los estudios no han mostrado evidencia suficiente de la eficacia de los corticoi-
des en el tratamiento agudo de la migraña, pero dosis únicas de dexametasona 
por vía parenteral (dosis media de 10 mg; rango 4-24 mg) reducen el riesgo de 
recurrencia de la cefalea, por lo que pueden tener un papel en el tratamiento 
en urgencias de los ataques de migraña resistentes, graves o prolongados72. Por 
otra parte, en el tratamiento del estado migrañoso se utilizan cursos cortos de 
dosis altas de corticoide vía oral (8 mg de dexametasona o 50-60 mg de pred-
nisona) con reducción rápida de dosis en unos días, y se pueden considerar en 
una crisis refractaria que no ha respondido al tratamiento agudo73. 
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El valproato i.v. a dosis de 400-1.000 mg se ha evaluado en estudios abiertos y 
comparativos con otros fármacos, pero no contra placebo, por lo que su uso 
debe reservarse para casos refractarios (nivel de evidencia IV, grado de reco-
mendación GECSEN)74. En el caso de ataques refractarios, el bloqueo anestési-
co del nervio occipital puede ser una alternativa75 (nivel de evidencia IV, grado 
de recomendación GECSEN). El oxígeno normobárico a alto flujo, utilizado en 
el tratamiento del ataque de cefalea en racimos, en el tratamiento del ataque de 
migraña no ha demostrado su eficacia (nivel de evidencia II)76. 

Tratamiento preventivo

El tratamiento de la migraña sería del todo insuficiente para muchos pacientes si 
quedara restringido al terreno sintomático. Se calcula que al menos un 25% de 
los pacientes que consultan por migraña al especialista de neurología necesita 
tratamiento preventivo. Este tiene como objetivo fundamental reducir la fre-
cuencia de las crisis, el número de días con cefalea y hacer que estas sean más 
leves y, por tanto, más fáciles de manejar. En última instancia, se trata de mejo-
rar la calidad de vida y reducir el impacto de la migraña en la funcionalidad del 
paciente. El tratamiento preventivo es la asignatura pendiente en este campo: 
se calcula que solo lo recibe alrededor del 15% de los pacientes que consultan 
al médico de atención primaria en nuestro país77. Por otra parte, no todos los 
pacientes con migraña requieren tratamiento preventivo. Está indicado en los 
pacientes que sufran tres o más crisis de migraña al mes. Los pacientes con 
menos de una crisis a la semana que sean de varios días de duración, intensas 
(por ejemplo, crisis de migraña menstrual) y con pobre respuesta o intolerancia 
a la medicación sintomática son también candidatos al tratamiento preventivo. 
Independientemente de la intensidad de las crisis y de la respuesta al tratamien-
to sintomático, está indicado el tratamiento preventivo en aquellos pacientes 
que se ven obligados a consumir medicación sintomática dos o más días a la 
semana, por el riesgo que esta práctica conlleva de evolución a una migraña 
crónica. Los pacientes con auras prolongadas, o auras con hemiparesia, afa-
sia o clínica de tronco (coma, diplopía, etc.) también son candidatos al trata-
miento preventivo, ya que el aura no responde al tratamiento sintomático. Por 
último, también está indicado el tratamiento preventivo en aquellos pacientes 
que experimentan crisis epilépticas en el seno de una crisis de migraña (nivel 
de evidencia IV, grado de recomendación GECSEN)9-22. La indicación de iniciar 
un tratamiento preventivo se deberá individualizar en cada caso, teniendo en 
cuenta las preferencias del paciente y la presencia de situaciones comórbidas, y 
no solo las características de la migraña. Las escalas de calidad de vida e incapa-
cidad asociada a la migraña y la entrevista estructurada con el paciente pueden 
ayudar en la toma de decisiones clínicas.
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Se recomienda mantener el tratamiento preventivo de la migraña episódica du-
rante 6 meses, con un mínimo de 3 meses (nivel de evidencia IV, grado de reco-
mendación GECSEN). El período máximo de tratamiento es individual y depende 
de la gravedad de la migraña en cada paciente, del grado de eficacia alcanzado y de 
su tolerabilidad (Tabla VIII). En general, tras 6-12 meses de tratamiento se debe 
intentar la retirada del fármaco, si es posible, preferiblemente de forma lenta en el 
transcurso de un mes. Como norma general, el tratamiento preventivo constará 
de un solo fármaco, aunque, como se verá más adelante, en casos complejos o 
refractarios se puede intentar una politerapia, asumiendo el posible aumento de 
los efectos secundarios. La elección del fármaco preventivo antimigrañoso debe 
hacerse valorando su eficacia y sus efectos adversos, con el objeto de adaptar el 
fármaco al perfil del paciente. Los posibles efectos secundarios de un fármaco, así 
como la existencia de otras patologías asociadas a la migraña, servirán también 
como ayuda en la elección. En cualquier caso, el tratamiento preventivo deberá 
mantenerse un mínimo de 4 a 6 semanas antes de considerar que el fármaco que 
se está empleando no tiene utilidad terapéutica preventiva y, por tanto, valorar la 
posibilidad de recurrir a otro grupo farmacológico78.

Fármacos preventivos orales

Los fármacos clásicos con eficacia demostrada en el tratamiento preventivo de 
la migraña episódica (sin aura o con aura típica) son algunos betabloqueantes, 
determinados neuromoduladores, flunarizina, amitriptilina, venlafaxina, can-
desartán y lisinopril9-22,78. Otros fármacos, como metisergida o pizotifeno, 
muy utilizados en otros países, han sido retirados en España, por lo que no se 
comentarán aquí. Las dosis recomendadas de estos fármacos son variables y 
aparecen recogidas en la Tabla IX.

No todos los betabloqueantes son útiles en el tratamiento de la migraña. Los 
betabloqueantes con eficacia demostrada en la prevención de la migraña son 

Tabla VIII. Puntos clave en el tratamiento preventivo de la migraña episódica con 
fármacos orales clásicos

1.  El objetivo realista de este tratamiento es reducir la frecuencia de las crisis de 
migraña a la mitad

2.  La dosis necesaria de tratamiento preventivo ha de alcanzarse de forma progresiva

3. El tratamiento preventivo puede tardar mes y medio en mostrar su eficacia

4. La principal causa de ineficacia de este tratamiento es el mal cumplimiento

5.  Como norma general, ha de mantenerse un mínimo de 3 meses, pudiendo intentar 
retirarse a partir de 6 meses
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propranolol y metoprolol (nivel de evidencia I, grado de recomendación A), 
nadolol y atenolol (nivel de evidencia II, grado de recomendación B). El propra-
nolol es el fármaco con mayor experiencia en ensayos clínicos, por lo que suele 
usarse como fármaco activo en estudios comparativos, mientras que el resto 
tiene la ventaja de poderse administrar en una sola dosis diaria79. Una opción si 
se busca evitar el efecto secundario de disfunción eréctil en el varón podría ser 
el nebivolol (nivel de evidencia III, grado de recomendación C)80.

Los neuromoduladores son los fármacos de elección para el tratamiento pre-
ventivo de la migraña con aura, en casos de migraña de alta frecuencia (o cró-
nica) o si existen contraindicaciones o falta de respuesta a los betabloqueantes. 
Hasta la fecha, los dos neuromoduladores con eficacia demostrada en la mi-
graña son topiramato81-84 y ácido valproico85-88 (nivel de evidencia I, grado de 
recomendación A). Para otros anticonvulsivos ensayados en esta indicación, 
como zonisamida, los datos no son concluyentes al provenir de estudios abier-
tos y un pequeño ensayo, si bien esta podría ser útil en pacientes que no tole-
ran topiramato (nivel de evidencia III-IV, grado de recomendación GECSEN)89. 

Tabla IX. Dosis diarias recomendadas de los principales tratamientos preventivos orales

Dosis diarias

Compuestos Mínima eficaz Recomendada Máxima

Betabloqueantes
Propranolol  
Atenolol  
Metoprolol
Nebivolol

40 mg
50 mg
50 mg
2,5 mg

60 mg  
100 mg
100 mg

5 mg

160 mg
200 mg
200 mg
10 mg

Antiepilépticos/neuromoduladores
Topiramato
Ácido valproico

50 mg 
300 mg 

100 mg
600 mg  

200 mg
1.500 mg

IECA y ARA-II
Lisinopril
Candesartán  

5 mg
8 mg

10 mg
16 mg

20 mg
32 mg

Antagonistas del calcio
Flunarizina 2,5 mg 5 mg   10 mg

Antidepresivos
Amitriptilina
Venlafaxina

 10 mg
 37,5 mg  

25 mg
50 mg  

75 mg
75 mg

ARA-II: antagonistas de los receptores de la angiotensina II; IECA: inhibidores de la enzima de 
conversión de la angiotensina. 
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Recientes estudios han descartado razonablemente la utilidad de gabapentina 
para el tratamiento preventivo de la migraña episódica en el adulto, y los datos 
con pregabalina son claramente insuficientes, por lo que en la actualidad estos 
antiepilépticos no se recomiendan90,91. Lamotrigina podría tener un papel en la 
prevención del aura migrañosa (nivel de evidencia IV, grado de recomendación 
GECSEN)92. La eficacia de los fármacos antiepilépticos en la prevención de la 
migraña ha llevado a proponer un cambio de nombre para este grupo terapéu-
tico por el de neuromoduladores orales93.

De todos los fármacos con propiedades antagonistas del calcio, la flunarizina es 
el único que ha demostrado convincentemente su eficacia sobre el placebo en el 
tratamiento preventivo de la migraña y es el único recomendado en nuestro me-
dio con este fin (nivel de evidencia I, grado de recomendación A)94. El verapamilo, 
que se utiliza en Estados Unidos con esta indicación, es solo marginalmente eficaz 
o incluso ineficaz, por lo que no se recomienda en nuestro medio. Tanto el ni-
modipino como el nicardipino han resultado ineficaces en estudios controlados95.

Entre los fármacos usados también para el tratamiento de la hipertensión, los dos 
con mejor evidencia son el lisinopril y sobre todo el candesartán (nivel de evi-
dencia II, grado de recomendación B). Ambos constituyen una alternativa que se 
ha de tener en cuenta en pacientes con contraindicaciones o intolerancia a los 
betabloqueantes96. La amitriptilina tiene una eficacia demostrada en la prevención 
de la migraña (nivel de evidencia I, grado de recomendación A)97. No se ha de-
mostrado fehacientemente que la fluoxetina y otros inhibidores de la recaptación 
de serotonina sean eficaces en la prevención de la migraña, independientemente 
de su efecto antidepresivo, que puede ser útil en estos pacientes. Hay pruebas de que 
la venlafaxina, un antidepresivo con acción dual, es eficaz en el tratamiento pre-
ventivo de la migraña (nivel de evidencia II, grado de recomendación B)98. 

En los ensayos comparativos llevados a cabo entre los diferentes fármacos preven-
tivos no ha habido diferencias significativas. Sus indicaciones específicas y su perfil 
de efectos adversos aparecen recogidos en la Tabla X. Entre los betabloqueantes se 
recomienda en esta situación el metoprolol, por el mejor cumplimiento terapéuti-
co que permite la toma única diaria. Elegir entre dos fármacos no siempre es fácil. 
Si se desea un efecto lo más rápido posible, el paciente tiene una migraña con o 
sin aura, existen contraindicaciones a los betabloqueantes o hay obesidad o ante-
cedente de epilepsia, se recomienda utilizar topiramato como primera opción. Por 
el contrario, si el paciente tiene episodios solo de migraña sin aura, es hipertenso, 
delgado o presenta contraindicaciones para la utilización del topiramato (litiasis re-
nal o glaucoma), se elegirán preferentemente los betabloqueantes. Si el tratamien-
to con betabloqueantes falla o el paciente no los tolera, se ensayará topiramato 
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Tabla X. Indicaciones y efectos adversos de los principales fármacos útiles 
en el tratamiento preventivo de la migraña

Compuesto Indicaciones
Efectos adversos

Frecuentes Raros

Betabloqueantes

 

Migraña sin aura
Migraña e hipertensión
Migraña y temblor

Fatiga
Mareo
Náuseas 
Hipotensión ortostática
Impotencia
Frialdad distal

Depresión
Bradicardia
Insuficiencia 
cardíaca
Broncoconstricción
Insomnio/Pesadillas

Candesartán Migraña con/sin aura
Migraña e hipertensión
Migraña y depresión

Fatiga
Hipotensión
Teratogenicidad

Insuficiencia renal
Hipercaliemia

Topiramato/
Zonisamida

Migraña con y sin aura
Migraña crónica
Migraña y sobrepeso

Parestesias distales
Síntomas cognitivos
Trastornos intestinales
Pérdida de peso

Glaucoma
Litiasis renal
Depresión

Ácido valproico Migraña con/sin aura 
refractaria
Migraña crónica 

Náuseas/Vómitos 
Somnolencia
Sobrepeso
Temblor
Alopecia
Teratogenicidad

Hepatotoxicidad
Quistes ováricos
Trombocitopenia

Flunarizina Migraña con y sin aura 
en niños/Depresión
adolescentes o 
adultos delgados y 
sin tendencia a la 
depresión

Somnolencia
Sobrepeso

Parkinsonismo
Galactorrea

Amitriptilina Migraña y cefalea 
tensional
Migraña y depresión
Migraña e insomnio

Somnolencia
Estreñimiento
Sobrepeso
Sequedad de piel/
mucosas
Palpitaciones

Síntomas cognitivos
Retención urinaria
Glaucoma

OnabotulinumtoxinA 
tipo A

Migraña crónica
Migraña episódica de 
alta frecuencia

Ptosis
Cervicalgia

Diplopía
Disfagia

Anticuerpos 
anti-CGRP

Migraña episódica 
de alta frecuencia
Migraña crónica

Dolor local
Nasofaringitis

Estreñimiento
Raynaud
Rash

CGRP: péptido asociado al gen de la calcitonina.
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como siguiente opción, y viceversa. Se debe advertir a mujeres en edad fértil de 
la posible reducción de la eficacia de los anticonceptivos orales cuando se usan 
conjuntamente con topiramato. Aunque se han descrito casos de pancitopenia 
con topiramato, no está establecida la necesidad de controles analíticos durante 
los ciclos de tratamiento para la prevención de la migraña episódica en el adulto. 
Los betabloqueantes se deben utilizar con precaución en pacientes con diabetes y 
están contraindicados relativamente en caso de patologías pulmonares obstructi-
vas (asma, enfermedad pulmonar obstructiva crónica) y bloqueos de la conducción 
cardíaca. En pacientes con asma o enfermedad pulmonar obstructiva crónica se 
puede optar por un fármaco con perfil de bloqueo más selectivo, como nebivolol.

En pacientes que no responden o no toleran ni los betabloqueantes ni el topi-
ramato, la siguiente opción es la flunarizina, prestando especial atención a sus 
efectos adversos en mujeres de mediana edad. Como ya se ha comentado, una 
alternativa aquí serían lisinopril o candesartán. El siguiente paso es el ácido val-
proico, siempre con monitorización analítica de su posible hepatotoxicidad. No 
está establecido el tiempo para la realización de analíticas periódicas en pacien-
tes con migraña bajo tratamiento con valproico. Parece sensato monitorizar 
con hemograma (vigilar plaquetopenia), perfil hepático, coagulación y amonio a 
los 3 meses del inicio de la prescripción. Si se va a plantear un tratamiento pro-
longado, se deberían añadir suplementos de calcio por el riesgo de osteoporo-
sis. En mujeres en edad fértil con deseos genésicos, considerar el efecto terato-
génico del fármaco. En caso de que la respuesta haya sido insuficiente pero la 
tolerabilidad haya sido buena, es posible utilizar la combinación de un betablo-
queante y un neuromodulador, aunque un ensayo clínico (en migraña crónica) 
no ha confirmado su eficacia99. La razón para utilizarlos conjuntamente es su 
posible sinergia, al actuar por mecanismos distintos, potencialmente comple-
mentarios (nivel de evidencia IV, grado de recomendación GECSEN)100,101.

Diversos estudios han intentado demostrar la eficacia de algunos tratamientos 
alternativos. Entre ellos merece la pena mencionar el magnesio (400-600 mg/día), 
la riboflavina (400 mg/día), el extracto de matricaria (Tanacetum parthenium) o 
petasita (Petasites hybridus) (nivel de evidencia II, grado de recomendación C), 
si bien esta última ha sido puesta en tela de juicio por casos de insuficiencia he-
pática y su consumo debería ser solo en preparados que hayan eliminado los 
carcinógenos y alcaloides hepatotóxicos de la planta102. 

En algunas situaciones, algunos analgésicos han demostrado tener algún papel 
en la prevención de la migraña. En concreto, los AINE y algunos triptanes de vida 
media larga como frovatriptán103 podrían usarse en ciclos cortos para la preven-
ción de la migraña menstrual (nivel de evidencia I, grado de recomendación A).
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Anticuerpos frente al péptido asociado al gen de la calcitonina

Ya se ha comentado el bajo uso y la pobre adherencia de los tratamientos pre-
ventivos clásicos de la migraña. Está claro que se necesitan nuevas opciones, 
más específicas y mejor toleradas, para el tratamiento de fondo de esta entidad. 
En los últimos años la investigación clínica ha permitido el desarrollo de anti-
cuerpos monoclonales específicamente diseñados para la prevención de la mi-
graña, dirigidos a bloquear el péptido asociado al gen de la calcitonina (CGRP) 
circulante (eptinezumab, fremanezumab y galcanezumab) o directamente su 
receptor (erenumab)104,105. En el momento de escribir estas líneas, tres de estos 
anticuerpos han recibido la aprobación de la Agencia Europea del Medicamento 
(erenumab, galcanezumab y fremanezumab), y ya han sido aprobados para su 
uso en nuestro país. Sus principales características aparecen resumidas en la 
Tabla XI. Estos anticuerpos han demostrado eficacia sobre placebo en el trata-
miento de la migraña episódica y crónica (véase el capítulo de migraña cróni-
ca) (nivel de evidencia I, grado de recomendación A)104,105. A diferencia de los 
tratamientos preventivos orales, la respuesta a estos tratamientos se inicia de 
forma temprana, ya en la primera semana. Eptinezumab es de administración 
intravenosa, mientras que el resto se administran por vía subcutánea. Su admi-
nistración es mensual, si bien fremanezumab ha demostrado también efica-
cia con inyecciones trimestrales. La tolerabilidad de los fármacos es excelente, 
comparable a la del placebo. Dado su gran peso molecular no pasan la barrera 
hematoencefálica, por lo que no se asocian a efectos adversos sobre el sistema 

Tabla XI. Principales características de los anticuerpos frente al CGRP

Erenumab Fremanezumab Galcanezumab Eptinezumab 

Vía adm. Subcutánea Subcutánea Subcutánea Intravenosa  

Frecuencia Mensual Mensual/ 
trimestral

Mensual Trimestral 

Dosis (mg) 70 o 140 675/trimestre 
o 225/mes

240 inicio/ 
120/mes

100-300

Anticuerpo Humano Humanizado Humanizado Humanizado 

Diana Receptor CGRP CGRP ligando CGRP ligando CGRP ligando

Receptor amilina No Sí Sí Sí 

Tipo de IgG IgG2 IgG2 IgG4 IgG1

adm: administración; CGRP: péptido relacionado con el gen de la calcitonina; Ig: inmunoglobulina; 
mg: miligramo.
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nervioso central y, al no sufrir metabolismo intracorporal (se eliminan por el re-
tículo endoplásmico), no son esperables tampoco las interacciones farmacoló-
gicas ni daño hepático o renal, como ocurre con los fármacos clásicos. En tér-
minos de seguridad, no se han descrito hasta la fecha efectos adversos graves, 
si bien hay que esperar a su uso continuado y masivo en pacientes migrañosos 
fuera de los ensayos clínicos104,105.

Teniendo en cuenta que el coste de los anticuerpos frente al CGRP será más ele-
vado que el de los fármacos preventivos disponibles, es necesario llevar a cabo 
unas recomendaciones de uso. Este capítulo se centrará en aquellas dirigidas a 
la migraña episódica. La European Headache Federation (EHF) recomienda (con 
categoría de recomendación de expertos) el uso de estos anticuerpos en aquellos 
pacientes con migraña episódica que hayan fallado al menos a dos preventivos, 
entendiendo como fallo la ausencia de respuesta o por no poder ser utilizados 
como consecuencia de comorbilidades, efectos adversos o mala adherencia y, 
en el caso de la migraña episódica, sugiere retirar las medicaciones preventivas 
orales. La EHF recomienda suspender el tratamiento tras 6-12 meses para el caso 
de la migraña episódica106. De forma casi simultánea, la American Headache So-
ciety (AHS) recomienda, en migraña episódica, su uso en pacientes sin respuesta 
(tras 6 semanas de tratamiento) o falta de tolerabilidad al menos a dos tratamien-
tos preventivos107. En el caso de migraña episódica de baja frecuencia (de 4 a 
7 días de cefalea al mes) se requeriría, además, que el paciente presente una dis-
capacidad moderada-grave medida mediante las escalas MIDAS (Migraine Disa-
bility Assessment) (> 11) o HIT-6 (Headache Impact Test questionnaire) (> 50). La 
AHS recomienda valorar estos fármacos tras tres dosis (dos en el caso de admi-
nistración trimestral) y continuar el tratamiento si se alcanza una reducción de al 
menos el 50% en los días de cefalea al mes o una mejoría significativa en escalas 
validadas de impacto y calidad de vida107. Ambas sociedades recomiendan evitar el 
uso de los anticuerpos en el embarazo, lactancia y en pacientes con antecedentes 
de ictus o cardiopatía isquémica o renal. Muy recientemente en nuestro país ha 
sido aprobada la financiación pública de erenumab y galcanezumab en pacientes 
adultos con 8 o más días de migraña/mes (migraña episódica de alta frecuencia 
y migraña crónica) y tres o más fracasos a tratamientos preventivos previos uti-
lizados a dosis suficientes durante al menos 3 meses, siendo uno de estos trata-
mientos onabotulinumtoxinA en el caso de la migraña crónica108,109. Se espera la 
aprobación de fremanezumab con las mismas indicaciones a lo largo de este año.

Bloqueos anestésicos

Los estudios realizados para evaluar la eficacia de los bloqueos anestésicos de 
los nervios occipitales presentan algunas limitaciones metodológicas, en rela-
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ción con la elección del placebo, ciego, tiempo de seguimiento, frecuencia de 
infiltraciones, heterogeneidad de anestésicos y corticoides empleados y em-
pleo de medicación preventiva concomitante. El bloqueo del nervio occipital 
mayor es eficaz como tratamiento sintomático del ataque de migraña (nivel de 
evidencia I, grado de recomendación A). Aunque algunos estudios sugieren 
que podría ser eficaz en la prevención de la migraña episódica, el grado de 
evidencia es menor (nivel de evidencia III, grado de recomendación C)75,110.

OnabotulinumtoxinA tipo A

En ensayos clínicos controlados, el uso de onabotulinumtoxinA tipo A (ona-
botA) ha demostrado su eficacia sobre placebo en la migraña crónica111 y no 
en la migraña episódica112. Ya se han  comentado al inicio de este capítulo las 
grandes similitudes entre migraña crónica y migraña de alta frecuencia (10-14 
días de cefalea al mes)104,113, por lo que no sería de extrañar que la onabotu-
linumtoxinA tipo A pudiera ser eficaz también en el subgrupo de pacientes con 
migraña de alta frecuencia, como sugieren algunos estudios abiertos en nuestro 
medio114-116. Por tanto, este fármaco podría considerarse también en pacientes 
con migraña episódica de alta frecuencia que no toleren o no respondan ade-
cuadamente a los fármacos preventivos orales (nivel de evidencia IV, grado de 
recomendación GECSEN).

Dispositivos neuromoduladores

En los últimos años se han desarrollado varios dispositivos de neuromodulación 
que actúan a nivel central o periférico en el tratamiento de cefaleas y neuralgias 
craneofaciales refractarias a los tratamientos farmacológicos. El principio sub-
yacente del tratamiento neuromodulador es el bloqueo o modificación con-
trolada y reversible del sistema nociceptivo a través de la estimulación de los 
nervios periféricos, del nervio vago, médula espinal cervical o del cerebro a nivel 
cortical o profundo.

Algunos dispositivos de neuromodulación son de autoaplicación externa (no 
invasivos) y otros requieren implantación quirúrgica (invasivos), habitualmente 
costosos y complejos y que, por tanto, exigen un alto grado de especialización. 
El GECSEN ha elaborado recientemente, junto con la Sociedad Española de 
Neurocirugía, una Guía de recomendaciones de uso de estos dispositivos en 
el tratamiento de las cefaleas113. La mayoría de ellas van dirigidas a pacientes 
con migraña crónica o cefalea en racimos refractarias. En este apartado se 
hará referencia solo a aquellas recomendaciones dirigidas a pacientes con mi-
graña episódica.
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Comenzaremos por las técnicas no invasivas. De acuerdo con esta guía, la neu-
romodulación del nervio supraorbitario en el tratamiento sintomático del ata-
que de migraña y en el tratamiento preventivo de la migraña episódica tiene un 
nivel de evidencia II, grado de recomendación B. La estimulación magnética 
transcraneal de pulso simple en el tratamiento sintomático de los ataques de 
migraña presenta un nivel de evidencia II, grado de recomendación B, y en el 
tratamiento preventivo de la migraña alcanza un nivel de evidencia III, grado de 
recomendación B. 

La eficacia de la estimulación del nervio vago en el tratamiento sintomático de los 
ataques de migraña tiene un nivel de evidencia II, grado de recomendación A, 
y en el tratamiento preventivo de la migraña presenta un nivel de evidencia II, 
grado de recomendación B. Es importante recordar que los ensayos clínicos 
con estos dispositivos no han seguido fielmente las recomendaciones de la IHS, 
por lo que estas recomendaciones han de ser tomadas con cautela. 

En cuanto a las opciones invasivas, que incluyen neuromodulación de ramas 
terminales del nervio trigémino, neuromodulación del tracto trigeminal, neuro-
modulación del ganglio esfenopalatino, neuromodulación bilateral de los ner-
vios occipitales y neuromodulación cerebral profunda, no existe evidencia 
de eficacia en la migraña episódica. Concretamente, la guía indica que para 
la neuromodulación de los nervios occipitales existe un nivel b de ineficacia 
como tratamiento preventivo I, con grado de recomendación A, por lo que no 
está indicada en ningún paciente con migraña, y mucho menos episódica113. 

Opciones de futuro

En el momento de escribir estas líneas, la Food and Drug Administration ha 
aprobado como tratamiento sintomático de la migraña un agonista selectivo 
de los receptores 5-HT

1F
, lasmiditán. Lasmiditán ha demostrado eficacia sobre 

placebo con esta indicación117. Su ventaja es su indemnidad cardiovascular, al 
no estimular los receptores 5-HT

1B
 como hacen los triptanes, por lo que sería 

un fármaco ideal en pacientes con contraindicaciones cardiovasculares para el 
uso de AINE, ergóticos o triptanes. Sin embargo, sus niveles de eficacia parecen 
ser algo inferiores a los de los triptanes, y su tasa de efectos adversos sobre el 
sistema nervioso central, tipo somnolencia o mareo, es significativa. 

Tras la constatación de su potencial hepatotoxicidad, el desarrollo de los prime-
ros antagonistas orales del CGRP, conocidos como “gepantes”, se abandonó. 
En los últimos años se ha desarrollado una segunda generación de antagonistas 
orales de CGRP, de molécula más pequeña y desprovistos de hepatotoxicidad. 
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Ubrogepante y rimegepante como tratamiento sintomático han demostrado 
ser superiores frente a placebo118,119. Actualmente, se están ensayando para el 
tratamiento preventivo de la migraña.
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CONCEPTO Y DIAGNóSTICO

Desde la última edición de estas Guías se ha publicado la versión final de la 
3.ª edición de la Clasificación Internacional de Cefaleas (CIC)1. Se considera que 
la migraña crónica (MC) evoluciona desde una forma episódica y el diagnóstico 
requiere que el paciente presente al menos 15 días de cefalea al mes durante 
más de 3 meses, siendo esta de características migrañosas al menos 8 días al 
mes (Tabla I). De la misma manera, el uso excesivo de medicación sintomática 
no excluye el diagnóstico de MC.

El criterio diagnóstico de MC que indica que el número de días de cefalea sea 
≥ 15 días al mes ha sido establecido por un consenso de expertos, por lo que 
es posible que este punto de corte se revise en futuras clasificaciones. De he-
cho, desde el punto de vista clínico, los pacientes con MC y migraña episódica 
de alta frecuencia presentan necesidades de atención médica y discapacidad 
comparables, y el abordaje terapéutico es muy similar2,3.

Hoy por hoy, el diagnóstico de MC es clínico, siendo innecesaria, en la mayoría 
de las ocasiones, la realización de exploraciones complementarias, como se 
reseña en el capítulo anterior de esta Guía4. Es fundamental, por tanto, realizar 
una correcta anamnesis, y se han desarrollado herramientas que ayudan a diag-
nosticar esta entidad5.

A lo largo de los últimos años, un gran número de grupos de investigación están 
buscando biomarcadores de esta entidad. Por citar dos de los más destacados, 

Tabla I. Migraña crónica. Criterios diagnósticos de la CIC-3 

A.  Cefalea (tipo tensional o migrañoso) durante un período de 15 o más días al mes 
durante más de 3 meses que cumple los criterios B y C

B.  Aparece en un paciente que ha sufrido al menos cinco ataques que cumplen los 
criterios B-D para la migraña sin aura y/o los criterios B y C de la migraña con aura

C.  Durante un período de 8 o más días al mes por espacio de más de 3 meses cumple 
cualquiera de los siguientes:
– Criterios C y D para la migraña sin aura
– Criterios B y C para la migraña con aura
–  En el momento de la aparición el paciente cree que es migraña, y se alivia con 

un triptán o derivados ergóticos

D. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas. 

Nota: Los criterios B, C y D para migraña sin y con aura se recogen en el capítulo de migraña epi-
sódica de esta Guía.
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los niveles en sangre de péptido relacionado con el gen de la calcitonina (CGRP)6 
o el depósito de hierro en sustancia gris periacueductal en resonancia magnéti-
ca7 han sido propuestos como potenciales biomarcadores de MC. 

Pese a que las recomendaciones dirigidas a los profesionales de atención pri-
maria recogen el concepto de MC8, lo cierto es que en este nivel asistencial 
existe un infrarreconocimiento de esta entidad, lo que genera considerables 
retrasos en el diagnóstico9,10, la solicitud de pruebas innecesarias y la prescrip-
ción de tratamientos inadecuados11. Recientemente, los datos del Atlas español 
de la migraña revelaron que en el 80% de los pacientes con MC se requiere una 
consulta de neurología para llegar al diagnóstico, y este se demora más allá de 
7 años tras la aparición de los primeros síntomas12.

IMPACTO E HISTORIA NATuRAL

Conocemos que el coste estimado derivado de la MC en nuestro país es de 
12.970 euros por paciente/año y de 5.041 para la episódica. Además, más del 
55% del coste depende del gasto indirecto (absentismo y pérdida de productivi-
dad)12. En estudios comparativos con otros países, el coste derivado de la aten-
ción a estos pacientes en España es superior al de países de nuestro entorno, 
quizá como consecuencia de visitas a urgencias, hospitalizaciones y realización 
excesiva de exploraciones complementarias12,13. 

El hecho de vivir con migraña, sobre todo con MC, afecta a todos los ámbitos de la 
vida del paciente. No solo a los puramente económicos o relacionados con su sa-
lud general, sino también a su estabilidad vital, psicológica, laboral y personal12,14-16. 

Se estima que el 2-7% de los pacientes con migraña episódica evolucionan cada 
año hacia una forma crónica17-20. Por otro lado, en el estudio CaMEO se ha visto que 
casi un 75% de los pacientes con diagnóstico de MC presentan menos de 15 días de 
cefalea al mes como mínimo una vez en el transcurso de un año de seguimiento20.

EPIDEMIOLOGÍA Y FACTORES DE RIESGO

La prevalencia de la MC oscila entre el 0,5 y el 2,4%21,22. Se observa más en mu-
jeres23 en edades medias de la vida y con ingresos económicos modestos24.

Múltiples estudios han intentado identificar cuáles son los factores de riesgo 
que favorecen la evolución a MC, si bien son heterogéneos en cuanto a diseño 
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y la mayoría de ellos no han utilizado los criterios de la CIC-3. Recientemente se 
han publicado dos revisiones sistemáticas al respecto25,26.

Analizando la calidad de los estudios que han abordado este tema, el mayor 
nivel de evidencia como factor predictor de evolución de una forma episódica a 
crónica es la frecuencia de días de cefalea al mes mayor de 1026-28. Con un nivel 
de evidencia moderado destacan la coexistencia de depresión26,28,29 y el bajo ni-
vel socioeconómico26,28,30. El papel del uso excesivo de medicación sintomática 
en la evolución a MC es controvertido25,26. Sin embargo, es recomendable redu-
cir el uso de analgésicos, sobre todo ergóticos, triptanes, opiáceos, barbitúricos 
y combinaciones de fármacos17. 

Otros potenciales factores de riesgo con menor nivel de evidencia son el géne-
ro masculino y una menor edad de aparición de la migraña (en ambos casos en 
adolescentes)31, la obesidad31,32 o el uso excesivo de cafeína18,33. También se ha 
propuesto la presencia de eventos vitales estresantes34.

Determinadas características de los ataques de migraña podrían asociarse a 
la evolución a MC, como la presencia de náuseas persistentes35, alodinia36, así 
como la falta de eficacia del tratamiento sintomático37. 

Además de la depresión, otras comorbilidades que pueden favorecer la evolu-
ción a MC son el asma38, otras enfermedades que cursan con dolor crónico39, 
trastornos del sueño como el síndrome de apnea/hipopnea del sueño (SAHS)40,41 
o el insomnio42. Finalmente, también la presencia de traumatismos craneocervi-
cales se ha propuesto como un factor de riesgo43. 

Existe un estudio transversal que tiene en cuenta específicamente los factores 
que pueden estar relacionados con la aparición de MC asociada a uso excesi-
vo de medicación. Entre ellos aparecen el estado civil (estar soltero es factor 
protector), menor edad al aparecer la migraña, menor ejercicio físico, el uso al 
menos de un preventivo, la presencia de depresión o insomnio, el uso de anti-
conceptivos hormonales o los traumatismos craneales44.

Los principales factores de riesgo, clasificados como modificables y no modifi-
cables, se recogen en la Tabla II.

Quizá la mejor manera de entender esta información es con un símil de umbra-
les: factores predisponentes junto a un aumento del número de ataques provo-
can una disminución del umbral necesario para desencadenar otros ataques de 
migraña, favoreciendo con ello la aparición de MC37.
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Consideraciones generales

El tratamiento del paciente con MC requiere de forma simultánea tratar los facto-
res de riesgo de evolución potencialmente modificables, reducir el uso excesivo 
de analgésicos y utilizar tratamientos sintomáticos y preventivos adecuados. 

Es importante que el paciente comprenda la situación y su complejidad, y que 
se comprometa a un seguimiento adecuado de las medidas (farmacológicas y 
no farmacológicas) que se le indiquen, incluyendo un registro adecuado de sus 
migrañas mediante un calendario de cefaleas. Los objetivos planteados deben 
ser realistas, evitando las falsas expectativas (nivel de evidencia IV, grado de 
recomendación C)45.

El tratamiento engloba tres pilares que generalmente deben plantearse de una 
manera combinada: manejo de los factores que favorecen el paso a MC, trata-
miento sintomático y tratamiento preventivo.

Respecto al primero, se recomienda trabajar sobre aquellos factores modifica-
bles: adecuado control del peso, y vigilancia y manejo de trastornos del sueño o 
comorbilidad psiquiátrica (grado de recomendación B)45. En esta tarea debería 
también estar implicada atención primaria.

En cuanto a las comorbilidades psicológicas, estas deben ser abordadas 
en tanto en cuanto pueden también ser facilitadoras de la evolución a MC, 
aunque la evidencia existente sobre la eficacia directa de la intervención 

Tabla II. Factores de riesgo relacionados con la cronificación de la migraña

No modificables Modificables

• Eventos vitales estresantes
•  Náusea persistente en los ataques 

de migraña
•  Alodinia en los ataques de migraña
•  Asma
•  Otras enfermedades con dolor crónico
•  Traumatismos craneocervicales

• Elevada frecuencia de crisis
• Depresión
• Escasos ingresos económicos
•  Uso excesivo de medicación sintomática
•  Tratamiento ineficaz de ataques 

de migraña
• Obesidad
• Abuso de cafeína
• Trastornos del sueño

En negrita aquellos con mayor nivel de evidencia, de acuerdo con el metaanálisis de Xu et al.26.
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psicológica es de baja calidad y no permite apoyar ni rechazar su uso con cla-
ridad46. De forma similar, el uso excesivo de medicación sintomática ha de ser 
eliminado si es posible, aunque no se ha establecido una relación causal, de 
forma que un porcentaje elevado de los pacientes continúa con MC a pesar 
de eliminar este factor47. 

Tratamiento sintomático

Este aspecto se ha abordado ya en el capítulo de migraña episódica. En los 
pacientes con MC es aún más importante la individualización del tratamiento 
sintomático en función de las características de cada paciente48.

El manejo de los ataques de dolor sigue las recomendaciones realizadas en el 
apartado correspondiente de la migraña episódica y se basa en el uso de anti-
inflamatorios no esteroideos y triptanes, con un énfasis especial en evitar el uso 
excesivo de analgésicos, para lo cual es crítico controlar la frecuencia de las 
crisis. El uso adecuado de la medicación sintomática debe ser bien explicado 
al paciente, dado que el tratamiento sintomático óptimo se alcanza en un por-
centaje insuficiente de pacientes con migraña episódica y aún menor con MC49.

En los pacientes con uso excesivo de tratamiento sintomático es importante 
reducir la toma de analgésicos. En este sentido, se ha observado que la infor-
mación detallada sobre el efecto negativo del uso excesivo de analgésicos y 
consejos para evitarlo es tan eficaz como la desintoxicación ambulatoria con 
ayuda de fármacos (mediante consejo asociado a prednisona oral y tratamiento 
preventivo) o la desintoxicación en régimen de ingreso hospitalario (en la que se 
utilizan hidratación y antieméticos intravenosos junto con la pauta ambulatoria 
mencionada), consiguiéndose una desintoxicación mantenida a los 2 meses en 
2/3 de los pacientes sin diferencias significativas entre los tres grupos50.

La modalidad de desintoxicación por la que se opte ha de tener en cuenta las 
carac terísticas de cada paciente, las contraindicaciones farmacológicas y los 
factores de riesgo asociados. El ingreso hospitalario parece más recomendable 
cuando exista la posibilidad de un síndrome de abstinencia (uso de benzodia-
cepinas, opioides o barbitúricos) o en pacientes con comorbilidad importante 
asociada, bien psiquiátrica o de otro tipo. Como se mencionó, el uso racional 
de una adecuada hidratación intravenosa, antieméticos, neurolépticos, ansiolí-
ticos, analgésicos de rescate no empleados previamente, pueden ser de ayuda 
en diferentes combinaciones para la desintoxicación y para minimizar sus efec-
tos colaterales51. No existe una evidencia suficiente para apoyar una combina-
ción farmacológica concreta.
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En general, se recomienda la retirada gradual de triptanes, barbitúricos, opioi-
des, benzodiacepinas y combinaciones con cafeína, y en el resto de medica-
ciones sintomáticas se realiza de forma brusca51. Conviene advertir al paciente 
acerca de la posibilidad de un empeoramiento transitorio antes de conseguir 
una mejoría, que puede incluir cefalea de rebote, malestar general, etc. Elegir el 
momento más adecuado para realizar la desintoxicación es también importante 
y debe ser valorado individualmente, de tal modo que interfiera lo menos posi-
ble en la vida del paciente. 

Es recomendable añadir a las recomendaciones de desintoxicación el uso de 
un tratamiento preventivo, sobre todo en pacientes con comorbilidades y en 
los que ya ha fracasado un tratamiento de desintoxicación aislada. En centros 
terciarios esta estrategia, junto al tratamiento de soporte no farmacológico, lo-
gra resultados favorables en un 70% de los casos52,53. Sin embargo, un ensayo 
clínico aleatorizado publicado recientemente muestra que la mejoría obtenida 
en una población de pacientes con MC y uso excesivo de medicación es similar 
si se inyecta onabotulinumtoxinA de acuerdo con el protocolo PREEMPT o en 
una dosis menor frontal con placebo en el resto del procedimiento54. Se trata, 
sin embargo, de un único estudio con una elección del placebo discutible. Por 
lo tanto, y a la espera de que se realicen nuevos estudios que orienten sobre 
cuál es la pauta más eficaz en este grupo de pacientes, la recomendación es 
el abandono del uso excesivo de medicación junto al inicio de un tratamiento 
preventivo (nivel de evidencia II-III, grado de recomendación B-C). 

Tratamiento preventivo oral

El tratamiento farmacológico preventivo de la MC es, inicialmente, el mismo 
que el de la migraña episódica frecuente. Alguno de los tratamientos, concreta-
mente topiramato, onabotulinumtoxinA y los anticuerpos monoclonales frente 
a CGRP o su receptor, han demostrado su eficacia y seguridad en pacientes con 
MC en ensayos fase III.

Topiramato 

Se trata del único fármaco oral con un nivel de evidencia I, grado de recomen-
dación A para su uso en la prevención de la MC. Los dos ensayos clínicos fun-
damentales, uno americano55 y otro europeo56, demostraron su eficacia frente a 
placebo con dosis entre 50 y 200 mg/día. La dosis estándar que se recomienda a 
raíz de estos ensayos es de 100 mg/día, aunque pautas tan bajas como 50 mg/día 
pueden ser también eficaces. Se ha observado, además, que el tratamiento con 
topiramato se asocia con una disminución del riesgo de progresión hacia MC57. 
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Propranolol

A dosis elevadas (160 mg/día) resultó tan eficaz como candesartán 16 mg/día en 
MC, en un ensayo comparativo con tres brazos58 (nivel de evidencia II, grado 
de recomendación B). La asociación de propranolol y topiramato no ha de-
mostrado eficacia (nivel de evidencia II, grado de recomendación B)59. Como 
recomendación general los betabloqueantes pueden utilizarse en MC, aunque 
la evidencia es baja (nivel de evidencia IV, grado de recomendación GECSEN).

Valproato sódico

La dosis de 500 mg/dos veces al día fue eficaz en la reducción significativa tanto 
de la intensidad del dolor como de la frecuencia de las crisis frente a placebo 
en MC (nivel de evidencia III, grado de recomendación C)60. Recientemente, 
el ácido valproico tiene una alerta de la Agencia Española del Medicamento y 
Productos Sanitarios (AEMPS), en cuya ficha técnica se constata la necesidad de 
establecer un plan anticonceptivo en mujeres que precisen este medicamento 
y estén en edad fértil61.

Pregabalina

En un estudio abierto, a una dosis inicial de 75 mg/día, que fue incrementada se-
gún respuesta y tolerabilidad, mostró eficacia en cuanto a frecuencia de ataques 
de migraña, gravedad de estos y tratamiento de rescate usado. No obstante, los 
efectos secundarios, como mareo, somnolencia y alteración del pensamiento, 
fueron frecuentes (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C)62.

Otras moléculas

Con bajo nivel de evidencia y de recomendación (nivel de evidencia IV, grado 
de recomendación C), otras moléculas como zonisamida, a dosis entre 100 y 
200 mg diarios, o flunarizina, entre 5-10 mg/día, han mostrado cierta eficacia 
en la prevención de la MC en estudios retrospectivos o de series, no en en-
sayos clínicos aleatorizados63,64. Más recientemente, flunarizina 10 mg/día se 
mostró más eficaz que topiramato 50 mg/día en la reducción de días de ce-
falea (–4,9 versus –2,3) y de migraña (–4,3 versus –1,4), en un estudio abierto 
con objetivo ciego, donde la dosis usada de topiramato fue ciertamente baja 
y el número de pacientes también, lo que no modifica el nivel de evidencia ni 
de recomendación previos65.
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Bloqueos anestésicos

Estos procedimientos pueden emplearse sobre cualquier nervio sensitivo acce-
sible craneal, si bien el más utilizado en migraña es el bloqueo del nervio occi-
pital mayor. Su efecto se inicia de forma rápida y podría utilizarse como terapia 
de transición hasta que los fármacos preventivos comienzan a hacer su efecto. 
Más recientemente ha suscitado interés el bloqueo del ganglio esfenopalatino.

Bloqueo del nervio occipital

Hasta ahora, la utilidad de esta técnica en MC se ha evaluado en tres estudios 
controlados con placebo, usando en todos ellos bupivacaína. En dos de estos 
estudios se realizaron bloqueos semanales durante 4 semanas consecutivas, 
observándose mejoría durante al menos un mes66,67, y el tercero mostró con un 
solo bloqueo mejoría durante una semana, observándose asimismo cambios 
en estudios algométricos sugerentes de un efecto en la sensibilización central68 
(nivel de evidencia I, grado de recomendación A). 

Bloqueo del ganglio esfenopalatino

Se ha estudiado mediante diferentes procedimientos, pero el nivel de evidencia 
es bajo69-71 (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C). En un estudio 
piloto con un reducido número de pacientes, la inyección de onabotulinum-
toxinA en el ganglio esfenopalatino ha demostrado ser eficaz71,72 (nivel de evi-
dencia IV, grado de recomendación C).

OnabotulinumtoxinA

OnabotulinumtoxinA tiene indicación en MC (nivel de evidencia I, grado de re-
comendación A), tras la publicación de los estudios PREEMPT73-75. En España se 
aprobó en enero de 2012 como tratamiento preventivo de MC “en pacientes 
que no han respondido adecuadamente o son intolerantes a los medicamentos 
profilácticos de la migraña”, según se estipula en la ficha técnica del producto.

Los estudios PREEMPT son los ensayos con mayor número de pacientes (más 
de 1.300) llevados a cabo en cefaleas. Sus principales conclusiones son las si-
guientes:

 ◗  OnabotulinumtoxinA reduce de forma significativa frente a placebo el número 
de días de cefalea desde la semana 4 de su utilización, manteniéndose dicha 
eficacia a lo largo de las 56 semanas del estudio. En la semana 24, el 70% de 
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los pacientes tratados alcanzaron el objetivo primario del estudio de más del 
50% de reducción en el número de días con cefalea, respecto al valor basal. En 
la fase de extensión se mantuvo esta diferencia, estadísticamente significativa, 
en cuanto al número de días con cefalea y el número de días con migraña.

 ◗  Inicialmente, no se hallaron diferencias significativas respecto al uso de tra-
tamiento sintomático, pero en un análisis post hoc se demostró una notable 
reducción en el número de días con consumo de fármacos antimigrañosos 
por parte de los pacientes tratados con onabotulinumtoxinA.

 ◗  En el subgrupo de pacientes que tenían MC con uso excesivo de medica-
ción, se observó también una diferencia significativa en cuanto a la dismi-
nución de días de cefalea (–8,2 frente a –6,2 en el grupo placebo)76.

 ◗  Según un subanálisis del estudio PREEMPT, el 49,3% de los pacientes 
respondieron por primera vez durante el primer ciclo (reducción de al me-
nos un 50% en el número de días de cefalea). El 11,3% y el 10,3% de los 

Figura 1. Migraña crónica: tratamiento preventivo.
CGRP: péptido relacionado con el gen de la calcitonina; OnaBoT: Onabotulinumtoxin.

*Se valorará iniciar dicho tratamiento tras fracaso de un primer preventivo en determinados 
pacientes. **Todos ellos con grados de recomendación B o C. ***Necesidad de plan anticonceptivo 
en pacientes en edad fértil (Alerta de la AEMPS). ****Recomendación del Grupo de Cefaleas de la 
Sociedad Española de Neurología. *****Erenumab, galcanezumab y fremanezumab son financiados 
por la AEMPS a fecha de cierre de esta edición.

Identificar factores de riesgo.
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expectativas, Seguimiento estricto. 
Implicación de Atención Primaria. 
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Simplificación terapéutica

Si hay mala tolerabilidad o no respuesta
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OnaBoT A 155-195 U (al menos dos 
sesiones, una al menos con 195 U)****

Tratamiento preventivo
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• Candesartán
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Cambio por otro
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Anticuerpos monoclonales 
frente al CGRP*****

Diagnóstico de migraña crónica
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pacientes respondieron por primera vez después de la segunda y tercera 
infiltración, respectivamente77. 

 ◗  Recientemente, el Grupo de Estudio de Cefaleas de la Sociedad Española de 
Neurología (GECSEN) publicó una serie de recomendaciones que recogía la 
evidencia científica del momento. Se recomendó considerar la retirada del 
tratamiento concomitante oral si se obtenían tasas de respuesta superiores al 
75% de forma consistente respecto a la basal, o no retirar el tratamiento pre-
ventivo si la reducción obtenida era inferior al 50%78. En cuanto al número de 
infiltraciones necesarias antes de definir a un paciente como no respondedor, 
se recomienda usar como mínimo dos infiltraciones (una al menos con 195 U) 
y valorar de forma individualizada la necesidad de llevar a cabo una tercera 
infiltración (nivel de evidencia IV, grado de recomendación GECSEN).

(Para una información más detallada ver Anexo II).

En el metaanálisis realizado por la Agencia para la Investigación y Calidad de la Sa-
lud de Estados Unidos que recopilaba la información de 20 ensayos aleatorizados 
con onabotulinumtoxinA, que implicaron a 4.237 pacientes, se demostró que esta 
fue más eficaz que placebo en la reducción de la tasa mensual de crisis de migraña 
en ≥ 50% en 170/1.000 (intervalo de confianza [IC] 95%: 82-58) pacientes, y que 
solo 26/1.000 (IC 95%: 10-43) abandonaron el tratamiento por efectos secunda-
rios79. Y más recientemente, en la misma línea, la Cochrane emitió un informe que 
recogía 28 estudios realizados en MC y episódica, con 4.180 sujetos analizados80. 

Los estudios comparativos de onabotulinumtoxinA y topiramato han sido es-
casos y con pocos pacientes y sin clara superioridad de la onabotulinumtoxinA 
frente a topiramato81,82 en cuanto a eficacia, pero sí en tolerabilidad, como ha 
confirmado también el estudio Forward83.

El mecanismo por el que onabotulinumtoxinA disminuye la frecuencia y la in-
tensidad de los ataques en la MC no es del todo bien conocido. Puede deberse 
al bloqueo que lleva a cabo en las neuronas periféricas o centrales nociceptivas, 
lo que condiciona una menor liberación de neurotransmisores y neuropéptidos 
como el glutamato, la sustancia P y el CGRP. Este último se ha sugerido como 
posible biomarcador de migraña y de respuesta al tratamiento con onabotu-
linumtoxinA84. Otros factores predictores de respuesta se han analizado en va-
rias series, sugiriendo, además del CGRP, el PTX3, la unilateralidad del dolor y el 
menor tiempo de evolución de la MC85-87.

Tras los ensayos clínicos, los estudios de práctica clínica real han demostrado 
la eficacia de onabotulinumtoxinA en MC en pacientes no seleccionados, con 
uso excesivo de medicación analgésica y comorbilidades no permitidas en los 
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ensayos clínicos. También se han observado otros aspectos como la mejora de 
la efectividad tras la segunda sesión de toxina88, el menor número de visitas a 
urgencias y la disminución del consumo de sumatriptán subcutáneo89. El efecto 
a largo plazo se ha mantenido en una serie de más de 100 pacientes, en quienes 
el perfil de efectos secundarios incluyó atrofia de la musculatura frontal y tem-
poral en dos casos con más de 5 años de tratamiento. Sin embargo, reciente-
mente se ha descrito la menor tasa de efectos adversos con el paso del tiempo 
en un estudio de 4 años de duración90,91. 

Procedimiento de administración de onabotulinumtoxinA

La administración de la toxina botulínica requiere la preparación de la toxina, 
pues esta viene liofilizada en viales de 100 U o de 50 U. Se ha de lograr una dilu-
ción de 5 U por cada inóculo de 0,1 ml. Para ello, se diluye el producto en 2 ml 
de suero salino, si el vial es de 100 U, y en 1 ml si se tratara del de 50 U.

Se aplicarán las correspondientes cantidades (5 U por punto de inyección) en 
puntos clave donde aproximadamente se encuentran los terminales nerviosos 
sensitivos, responsables de la conducción dolorosa (Figura 2, Tabla III)92. Para 
ello, se diluye el producto en 1 ml de suero salino si el vial es de 50 U, en 2 ml si 
el vial es de 100 U, y en 4 ml si el vial es de 200 U.

Los efectos secundarios descritos en los ensayos PREEMPT fueron, principal-
mente, derivados de los puntos de inyección y de la afectación de los músculos 
trapecios en el cuello. Concretamente, el 6,7% de los pacientes aquejó dolor 
cervical, el 5,3% debilidad muscular y el 3,2% ptosis palpebral, frente al 2,2%, 
0,3% y 0,3% en el grupo placebo (Tabla IV).

Figura 2. Puntos de aplicación de la onabotulinumtoxinA.

Nervio
supratroclear

Nervio
aurículotemporal
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Anticuerpos monoclonales frente al péptido relacionado 
con el gen de la calcitonina

Las características generales de estos fármacos se trataron en el capítulo ante-
rior de esta Guía. A continuación, presentamos los datos disponibles hasta este 
momento acerca de estos fármacos en MC:

 ◗  Erenumab. Se ha publicado un ensayo clínico en fase II con dosis de 70 y 
140 mg por vía subcutánea (s.c.) cada 28 días en pacientes con MC94, con 
resultados positivos en la reducción del número de días de migraña al mes 
(nivel de evidencia I, grado de recomendación A). 

Tabla III. unidades de toxina según el protocolo PREEMPT92

Orden Músculo unidades (u)

A Corrugador 10 (5 por cada lado)

B Prócer 5

C Frontal 20 (10 por cada lado)

D Temporal 40 (20 por cada lado)

E Occipital 30 (15 por cada lado)

F Cervical paraespinal 20 (10 por cada lado)

G Trapecio 30 (15 por cada lado)

unidades totales  155 U 

NOTA: El protocolo PREEMPT permite la utilización de 40 U en áreas adicionales follow the pain 
(dos puntos adicionales a nivel temporal, dos puntos adicionales a nivel occipital y cuatro puntos 
adicionales a nivel de los trapecios).

Tabla IV. Efectos secundarios registrados en estudios PREEMPT93

Efecto adverso Botox (n = 687) Placebo (692) 

Total efectos adversos relacionados con el tratamiento 29,4% 12,7%

Dolor de cuello 6,7 2,2

Debilidad muscular 5,5 0,3

Ptosis palpebral 3,2 0,3

Dolor en el sitio inyección 3,2 2,0

Cefalea 2,9 1,6

Rigidez muscular 2,3 0,7

Mialgias 2,6 0,3
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 ◗  Fremanezumab. Tiene publicados dos ensayos clínicos fase III en MC. 
En el primero95 se comprobó la eficacia de dosis mensuales de 225 mg s.c. 
con carga inicial de 675 mg s.c. y de dosis trimestrales de 675 mg s.c. en 
cuanto a la reducción de días de cefalea/mes. En el segundo96 se incluye-
ron pacientes con migraña episódica (39%) y crónica (61%) con fracaso a 
2-4 tratamientos preventivos previos. En el caso de pacientes con MC, se 
usaron dosis de 675 mg cada 3 meses y de 225 mg cada mes con carga 
inicial de 675 mg. Los resultados son positivos y el efecto placebo muy bajo 
(nivel de evidencia I, grado de recomendación A).

 ◗  Galcanezumab. Tiene publicado un ensayo clínico en fase III97, el estudio 
REGAIN, con dosis de carga de 240 mg s.c. y de mantenimiento de 120 mg 
con datos positivos en cuanto a reducción de días de cefalea/mes. Recien-
temente, el estudio CONQUER, que incluyó pacientes con migraña refrac-
taria (episódica y crónica) y fracaso a 2-4 categorías de tratamiento preven-
tivo, demostró la eficacia y seguridad de galcanezumab frente a placebo 
(nivel de evidencia I, grado de recomendación A).

 ◗  Eptinezumab. Tiene publicado un ensayo clínico en fase IIb en MC98 con 
resultados positivos en cuanto a la disminución del 75% en el número de 
días de migraña al mes con la dosis de 300 mg por vía intravenosa trimes-
tral. Este fármaco aún no está aprobado para su uso en Europa, pero sí lo ha 
hecho la Food and Drug Administration. El nivel de evidencia parece de I y el 
grado de recomendación A.

Por tanto, tenemos evidencia científica sobre la eficacia de estos fármacos en el 
manejo de pacientes con MC (nivel de evidencia I, grado de recomendación A). 
En todos los casos, además, los efectos adversos acontecidos durante los en-
sayos clínicos fueron similares en el brazo activo y el brazo placebo, con la 
excepción de efectos locales como el dolor o la irritación en la zona de admi-
nistración, más frecuentes en el primero. Por otro lado, en los pacientes trata-
dos con erenumab y galcanezumab, la aparición de estreñimiento fue superior 
respecto a placebo. Disponemos de datos de uso prolongado (más de 4,5 años) 
con erenumab que demuestran la seguridad y eficacia mantenida, con solo un 
94% de pacientes que suspenden el tratamiento99.

La Food and Drug Administration ha aprobado el uso de anticuerpos mono-
clonales anti-CGRP (erenumab, fremanezumab, galcanezumab y eptinezumab) 
para la prevención de migraña en pacientes adultos con al menos 4 días de 
migraña al mes, y esta indicación es la que figura en las distintas fichas técnicas.

La European Headache Federation100 aconseja su uso tras fracaso o intolerancia 
de, al menos, dos tratamientos preventivos. En el caso de la MC, recomien-
dan mantener la prevención oral y discontinuar onabotulinumtoxinA, lo cual es 
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controvertido, porque no hay ningún estudio que indique que no sean compati-
bles. Recomiendan mantener el tratamiento al menos de 6 a 12 meses, no siendo 
necesaria la deshabituación en casos de uso excesivo de medicación sintomáti-
ca antes de iniciar el tratamiento. No recomiendan su uso durante el embarazo 
y la lactancia, o en casos de abuso de drogas, pacientes con patología cardio-
vascular o cerebrovascular ni en pacientes con enfermedad mental grave. 

La American Headache Society101 diferencia entre MC, migraña episódica de 
baja frecuencia y migraña episódica de alta frecuencia. En MC recomienda 
su uso en pacientes con ausencia de respuesta o mala tolerabilidad a, al me-
nos, dos tratamientos preventivos orales, o bien a dos o más infiltraciones de 
onabotulinumtoxinA cada 3 meses. Se permite el uso concomitante de ambos 
tratamientos.

En nuestro país se ha aprobado el uso de erenumab, fremanezumab y galca-
nezumab con las mismas condiciones y requisitos. El Ministerio de Sanidad ha 
publicado los respectivos informes de posicionamiento terapéutico102-104, en 
los cuales se confirma su utilidad como tratamiento preventivo para migra-
ña con más de 4 días al mes (ficha técnica), pero se decide su financiación 
por el sistema público en las siguientes condiciones, literalmente: “erenumab- 
fremanezumab-galcanezumab, ha sido financiado en pacientes con 8 o más 
días de migraña/mes (migraña episódica de alta frecuencia y en pacientes con 
migraña crónica) y tres o más fracasos de tratamientos previos utilizados a dosis 
suficientes durante al menos 3 meses, siendo uno de estos tratamientos toxina 
botulínica en el caso de migraña crónica”.

La ficha técnica de estos fármacos permite su uso como tratamiento preventivo 
a partir de 4 días de migraña/mes, pero parece sensato adoptar los criterios del 
Ministerio como recomendaciones del GECSEN (nivel de evidencia IV, grado 
de recomendación GECSEN) (Tabla V).

MIGRAÑA REFRACTARIA

Concepto

Existe un grupo de pacientes con MC que no responden adecuadamente a nin-
guno de los tratamientos preventivos disponibles, y por este motivo su dolor 
de cabeza podría clasificarse como migraña refractaria105-107. Los pacientes con 
migraña refractaria pueden llegar a constituir el 5,1% de los pacientes nuevos 
tratados en una unidad de cefaleas, y son los que sufren un mayor grado de 
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discapacidad108. Sin embargo, aunque en la práctica clínica se utiliza el térmi-
no migraña refractaria, no existen unos criterios para definir esta entidad en la 
última edición de la CIC1. En el año 2006 se realizó la primera propuesta para 
definir la migraña refractaria o intratable105 y posteriormente los criterios diag-
nósticos se han ido mejorando y actualizando por parte de las asociaciones de 
cefaleas americana106 y europea107. Recientemente, con la introducción de los 
anticuerpos monoclonales frente al CGRP o su receptor, se considera que el 
fallo frente a estas nuevas terapias es necesario para considerar que el paciente 
padece una migraña refractaria109. La necesidad de disponer de unos criterios de 
migraña refractaria surgió inicialmente para identificar los candidatos a terapias 
innovadoras y de elevado coste como las técnicas de neuroestimulación. Con-

Tabla V. Anticuerpos monoclonales anti-CGRP

Inicio Pacientes con criterios de MC: cuando hayan fracasado o no 
hayan tolerado al menos tres tratamientos preventivos, siendo 
uno de ellos onabotulinumtoxinA

Fracaso de 
preventivos orales

Ineficacia: al menos 3 meses a dosis suficientes
Falta de tolerabilidad

Fracaso de 
onabotulinumtoxinA

Al menos 2-3 ciclos de tratamiento cada 3 meses, al menos 
1-2 ciclos a dosis de 195 U

Mantenimiento
 

Mínimo 3 meses de tratamiento
Si es ineficaz: retirada (se podría plantear el uso de otro AMC 
anti-CGRP)
Si es eficaz: mantener al menos 12 meses
Si la respuesta es parcial: prolongar el tratamiento 3 meses más

uso de otros 
preventivos

Recomendamos valorar su asociación si al menos hubiera 
una respuesta, aunque incompleta, con el tratamiento previo, 
incluyendo onabotulinumtoxinA
Si la respuesta es excelente, valorar retirada de preventivos previos

No usar en Embarazo
Lactancia
Enfermedades cardiovasculares y cerebrovasculares graves
Enfermedades mentales graves
El uso concomitante con otros biológicos no parece 
desaconsejable, pero no hay evidencias

Evaluación objetiva Es necesaria una evaluación periódica objetiva (y también 
subjetiva) de resultados en salud. Recomendamos usar 
calendarios, escalas como HIT-6, MIDAS o de calidad de vida 
para valorar la eficacia de forma objetiva

AMC: anticuerpo monoclonal; CGRP: péptido relacionado con el gen de la calcitonina; HIT-6: Headache 
Impact Test-6; MC: migraña crónica; MIDAS: Migraine Disability Scale.
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siderando que los pacientes con migraña refractaria son los que sufren mayor 
discapacidad y comorbilidad dentro del grupo de MC108, es recomendable que 
estos enfermos sean identificados y atendidos por un equipo multidisciplinar 
integrado en una unidad de cefaleas107,109. 

En las diferentes propuestas de clasificación publicadas, se considera que para 
el diagnóstico de MC refractaria se deben cumplir una serie de premisas105-107. 
En primer lugar, la cefalea debe cumplir los criterios de MC de la CIC-3, en 
ausencia de abuso de medicación. En segundo lugar, el paciente no debe ha-
ber respondido al tratamiento con fármacos preventivos de diferentes clases, 
tras haberse realizado ensayos adecuados, es decir, a dosis adecuadas (máxi-
ma dosis tolerada) y durante un tiempo suficiente (mínimo 3 meses), a menos 
que deba interrumpirse su uso debido a efectos adversos105-107. Los criterios más 
recientes107 proponen que deben haberse ensayado al menos tres fármacos pre-
ventivos de eficacia probada de diferentes clases, entre los que se especifican: 
betabloqueantes, neuromoduladores, antidepresivos tricíclicos, calcioantago-
nistas, candesartán y onabotulinumtoxinA, siempre que no haya contraindica-
ción para su uso. Sin embargo, en la actualidad no puede considerarse refractario 
un paciente hasta haber probado también anticuerpos monoclonales frente a 
CGRP o su receptor101,109, y por tanto el número de tratamientos preventivos 
para hablar de refractariedad debería elevarse a cuatro109. El GECSEN propone 
unos criterios de MC refractaria que se detallan en la Tabla VI. Se especifica la 
dosis que debe alcanzarse de cada fármaco preventivo (siempre que se tolere), 
y la duración mínima del tratamiento, que debe ser de al menos 3 meses desde 
que se alcanza la dosis mínima eficaz. Finalmente, se establece la necesidad de 
tratar de forma adecuada todas las posibles enfermedades comórbidas (con es-
pecial atención a las enfermedades psiquiátricas) por un equipo multidisciplinar 
antes de considerar al paciente refractario, y se incluyen una serie de conside-
raciones que el clínico debe tener en cuenta ante un paciente migrañoso que 
no responde al tratamiento.

Perspectivas terapéuticas en la migraña refractaria

Al enfrentarse a un paciente con MC, el clínico debe asegurarse de que se han 
excluido causas secundarias, que el paciente no padece otro tipo de cefalea 
primaria, que se han tratado las enfermedades comórbidas, que la cefalea no se 
debe al abuso de medicación y que los ensayos terapéuticos hayan sido ade-
cuados de al menos cuatro grupos de fármacos de primera línea. En algunos 
casos en los que la respuesta a la medicación preventiva haya sido parcial, debe 
plantearse el incremento de la dosis por encima de la habitualmente recomen-
dada, si el fármaco es bien tolerado109. Cuando los preventivos de primera línea 
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Tabla VI. Criterios del Grupo de Estudio de Cefaleas de la Sociedad Española de 
Neurología de clasificación de la migraña crónica refractaria

Criterios de clasificación de la migraña crónica refractaria 

A.  Diagnóstico de migraña crónica de acuerdo con la CIC-3, en ausencia de abuso 
de medicación analgésica

B.  Se han utilizado fármacos preventivos de migraña en dosis adecuadas durante 
el tiempo suficiente (mínimo 3 meses)

C. Contraindicación o falta de eficacia de al menos cuatro clases diferentes de fármacos: 
    – Betabloqueantes
       Propranolol hasta 160 mg/día
       Metoprolol hasta 200 mg/día
       Atenolol hasta 100 mg/día
       Nadolol hasta 160 mg/día 
    – Neuromoduladores
       Valproato sódico hasta 1.500 mg/día
       Topiramato hasta 200 mg/día 
    – Antidepresivos tricíclicos
       Amitriptilina hasta 75 mg/día
    – Anticuerpos monoclonales frente a CGRP durante 3 meses
       Erenumab hasta 140 mg/mes
       Fremanezumab hasta 225 mg/mes o 675 mg/trimestre
       Galcanezumab hasta 120 mg/mes (dosis de inicio 240 mg) 
   –  OnabotulinumtoxinA entre 2-3 ciclos, al menos dos de ellos con 195 U, 

de acuerdo con el protocolo PREEMPT 
   – Otros fármacos
       Flunarizina hasta 10 mg/día
       Candesartán hasta 32 mg/día
       Venlafaxina hasta 75 mg/día    

D.  Tratamiento adecuado de la comorbilidad psiquiátrica o de otro tipo, por un 
equipo multidisciplinar, preferentemente en una unidad de cefaleas

NOTAS:
–  Los pacientes con migraña crónica deberían haber sido tratados, a menos que exista 

contraindicación, con topiramato, onabotulinumtoxinA y anticuerpos monoclonales frente a CGRP 
o su receptor, terapias que han demostrado ser eficaces específicamente en migraña crónica.

–  En el caso de onabotulinumtoxinA, el tiempo mínimo de tratamiento son 6 meses.
–  Se deben haber excluido cefaleas secundarias.
–  No hay otra causa subyacente en estudios de RM.
–  Debe valorarse la realización de análisis de laboratorio y líquido cefalorraquídeo, incluida 

presión de apertura de líquido cefalorraquídeo.
–  Los pacientes deben presentar un grado de discapacidad moderado o grave cuantificado mediante 

escalas específicas como MIDAS (debe ser > 11 puntos) o HIT-6 (debe ser mayor de 56 puntos).
–  Significado de eficacia: reducción del número de días de cefalea por encima del 50%.
–  Formas de deshabituación de analgésicos aceptadas (en régimen de ingreso/de forma 

ambulatoria): se acepta el uso de vía intravenosa, oral y consejos sobre deshabituación.

CGRP: péptido relacionado con el gen de la calcitonina; CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas;  
HIT-6: Headache Impact Test-6; MIDAS: Migraine Dissability Assessment Scale; RM: resonancia magnética.
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no han resultado eficaces podrían utilizarse combinaciones de fármacos u otras 
medicaciones que han sido utilizadas específicamente en pacientes con migra-
ña refractaria (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C). 

Aunque lo ideal es utilizar los fármacos en monoterapia, una opción terapéutica 
en pacientes con migraña refractaria podría ser la utilización de fármacos con 
diferentes mecanismos de acción de forma simultánea110. En estudios abiertos, 
las combinaciones de fármacos con betabloqueantes y valproato sódico111 o 
betabloqueantes y topiramato112 resultan eficaces en más del 50% de los pa-
cientes que no respondieron a ambos fármacos en monoterapia. Sin embargo, 
estos resultados no se han confirmado en un ensayo clínico59 en el que la com-
binación de topiramato y propranolol no fue superior a la administración de los 
fármacos en monoterapia.

La zonisamida es un fármaco que específicamente se ha ensayado en pacien-
tes con migraña refractaria con resultados contradictorios113. La experiencia en 
España, basada en un estudio abierto, sugiere que en los pacientes refractarios 
a topiramato y otros fármacos, más del 50% de los pacientes mejoran63 con una 
dosis máxima de 200 mg/día.

La memantina (dosis de entre 10-20 mg/día), un antagonista de los receptores 
N-metil-D-aspartato, es otro de los fármacos que en un estudio abierto con tan 
solo 28 pacientes ha resultado eficaz para el tratamiento de la migraña refractaria114. 

El uso de neurolépticos atípicos115 podría ser una alternativa en algunos pa-
cientes, aunque la eficacia de este tratamiento solo se ha evaluado en estudios 
abiertos.

Otra de las opciones terapéuticas en MC refractaria son las técnicas de neuro-
estimulación. La estimulación del nervio occipital en prevención de migraña 
no se recomienda (nivel de evidencia I, grado de recomendación A) salvo en 
el contexto de ensayos clínicos, teniendo en cuenta su escasa eficacia y eleva-
do porcentaje de efectos adversos116-120. Aunque existen también algunos casos 
aislados de pacientes con migraña refractaria y depresión concomitante en los 
que la estimulación vagal ha resultado ser eficaz121, la eficacia de esta terapia 
es controvertida y no puede recomendarse en estos pacientes122. Finalmente, 
algunas observaciones preliminares que utilizan estimulación medular sugieren 
también que esta terapia podría ser útil en algunos pacientes refractarios123. 
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INTRODuCCIóN

La cefalea tipo tensión ha sido considerada durante muchos años como la cefalea 
primaria más frecuente. Sin embargo, con la definición de la migraña crónica, 
el adecuado diagnóstico de otras entidades como la cefalea diaria persistente 
de novo y los cuadros de dolor asociado a síndrome miofascial, su incidencia 
parece más baja de lo que inicialmente habíamos estimado. A pesar de ello, 
continúa siendo una patología importante y que debemos conocer y detectar 
en la consulta. No solo por la relevancia clínica, sino por la frecuente asociación 
a otras entidades y la importancia de un adecuado diagnóstico diferencial.

Posiblemente, en el momento actual es más importante el diagnóstico adecua-
do de la entidad, con una correcta anamnesis y una exploración, que aplicar 
unos criterios diagnósticos poco específicos y que reflejan una entidad contra-
ria a la migraña. Por este motivo, ahora más que nunca, ante una cefalea tipo 
tensión la evaluación debe ser integral y plantear siempre la posibilidad de que 
se trate de otra patología. Bajo este espectro clínico pueden existir entidades 
tan importantes como alteraciones en la presión del líquido cefalorraquídeo, 
cefalea relacionada con la toma excesiva de analgésicos, arteritis de la tempo-
ral, cefaleas asociadas a procesos sistémicos o patología hipofisaria.

EPIDEMIOLOGÍA

La mayoría de los estudios sobre la prevalencia de la cefalea tipo tensión son de 
hace muchos años y la situaban como la primera causa de cefalea (Tabla I). Sin 
embargo, los datos son llamativamente escasos y discordantes, posiblemente 
debido a que su estimación resulta difícil por las diferencias sociodemográficas 
y metodológicas de los diferentes estudios1-3. 

Tabla I. Epidemiología de la cefalea tipo tensión

Prevalencia 62%

Niños
Ancianos
Pico de edad
Hombres
Mujeres

10-25%
25-45%
30-39 años
43,3%
46,99%

Incidencia 14,2/1.000 habitantes/año

Relación mujer/hombre
Relación niña/niño
Ancianos mujer/hombre

1,16:1
1,4:1
1,8:1
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Sobre la base de un estudio multicéntrico europeo se puede establecer una 
prevalencia de cefalea tipo tensión del 62% en la población general, aunque con 
grandes variaciones, y la forma crónica sería un subgrupo del 3,3%. El pico de 
prevalencia se sitúa entre los 30 y los 39 años tanto en hombres (42,3%) como 
en mujeres (46,9%) y a partir de aquí su frecuencia desciende con la edad4-9. 

Respecto a la incidencia de la cefalea de tensión, en un estudio danés de 
12 años de seguimiento se registró una incidencia de 14,2/1.000 habitantes/año, 
que declina con la edad en ambos sexos y es mayor entre los 25 y los 35 años10. 
La proporción es más alta en las mujeres en todos los estudios (proporción mu-
jeres:hombres de 1,16:11-3). De la elevada prevalencia de la cefalea de tensión se 
deriva su importante repercusión socioeconómica11-14.

Consideraciones especiales

Niños

Aunque los estudios son escasos y metodológicamente variados, su prevalen-
cia se estima entre 10-25%. Presenta una amplia variación e incremento con la 
edad (sobre todo en niñas). La cefalea tipo tensión crónica supone en este caso 
un subgrupo entre 2,5-1,6%11,12. No existe una desigualdad entre sexos, salvo 
a partir de los 12 años, cuando se aprecia una proporción mayor de mujeres 
(1,4:1). Respecto a la incidencia, se ha observado en esta etapa de la vida un 
incremento en los últimos años15,16. En un estudio reciente realizado en estu-
diantes de colegios en Austria la prevalencia de la cefalea tipo tensión llegaba al 
21,6%, muy similar a la de la migraña17.

La cefalea episódica en niños suele comenzar sobre los 7 años. Su debut precoz 
puede implicar un peor pronóstico. En un estudio, la historia familiar de primer 
grado con cefalea fue del 32% en pacientes con cefalea tipo tensión; asimismo, si 
existe un familiar afectado, se tiene un riesgo mayor que la población general18,19.

El diagnóstico de cara a evaluar su prevalencia en esta etapa es aún más difícil 
que en adultos, ya que existen barreras comunicativas (aquí los padres suponen 
un importante apoyo), no cumplen el criterio temporal (presentan generalmente 
menor duración), existen frecuentes transformaciones con la edad, etc20.

Ancianos

A pesar del declive de su prevalencia con la edad, la cefalea tipo tensión sigue 
siendo relativamente frecuente en la vejez, en contraste con la migraña, que 
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decrece significativamente21 y se sitúa en torno al 25-45%, donde la cefalea tipo 
tensión crónica supone un subgrupo del 2-3%. La predominancia en la mujer 
persiste con una proporción 1,8:1.

Ocasionalmente, la cefalea tipo tensión se puede presentar por primera vez en 
la vejez, y en este grupo de edad es fundamental excluir causas secundarias. 
A lo largo del tiempo, tanto la migraña como las cefaleas tipo tensión episódicas 
pueden evolucionar su perfil clínico hacia cefaleas tipo tensión crónica. Este 
aspecto es importante, porque el reconocer por la historia clínica el perfil previo 
de la cefalea puede tener innegables implicaciones terapéuticas. 

Dentro de la cefalea tipo tensión crónica, un 31% seguían siendo crónicas, un 
48% remitían a episódicas y el resto se convertían en cefalea por uso excesivo 
de medicación. Los factores que determinan con mayor probabilidad una cro-
nicidad son el abuso de medicación, la comorbilidad, la coexistencia de diferen-
tes tipos de cefaleas y el bajo nivel económico21-23.

FISIOPATOLOGÍA

Aunque se desconoce con exactitud la fisiopatología de la cefalea tipo tensión, en 
los últimos años se han realizado grandes avances en su comprensión (Tabla II). 
Actualmente se considera que su patogenia es multifactorial y los mecanismos 
involucrados en el origen del dolor pueden ser dinámicos y variables de un indi-
viduo a otro y en un mismo individuo durante la evolución de la enfermedad24. 

Tabla II. Fisiopatología

Factores genéticos Familiares de primer grado
Posible herencia poligénica

Factores ambientales Estrés
Tensión mental
Ansiedad
Depresión
Síndrome miofascial

Mecanismos periféricos Activación o sensibilización de los receptores 
nociceptivos periféricos

Mecanismos centrales Sensibilización central
Aumento del campo receptivo del dolor
Disminución de la actividad antinociceptiva
Activación de neuronas motoras pericraneales
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Factores genéticos

Se ha observado un aumento del riesgo de padecer cefalea tipo tensión crónica 
en familiares de primer grado y una gran concordancia entre gemelos mono-
cigotos en la cefalea de tipo tensión episódica frecuente, por lo que en estos 
casos parece existir un factor hereditario poligénico20. Este factor parece inde-
pendiente de otros elementos como la depresión o la ansiedad, que también 
tienen un rasgo hereditario.

Factores ambientales

Dentro de los factores ambientales, los psicológicos parecen desempeñar un 
papel importante, aunque es fundamental remarcar que no son la causa de esta 
cefalea. 

El estrés y la tensión mental son unos de los factores desencadenantes más 
frecuentes de la cefalea tipo tensión, pudiendo afectar a cualquier persona25. 
La ansiedad y la depresión se asocian con frecuencia a la cefalea tipo tensión 
crónica, ya sea como causa o consecuencia del dolor crónico25. 

En la fisiopatología del dolor se han implicado mecanismos periféricos (mio-
fasciales) y centrales, predominando los primeros en la cefalea de tipo tensión 
episódica (frecuente e infrecuente) y los segundos en la cefalea de tipo ten-
sión crónica26.

Aspectos como el aumento de masa corporal y los niveles de adiponectina y la 
alteración del sueño podría desempeñar un papel importante en la cronifica-
ción de la cefalea tipo tensión27.

Mecanismos periféricos

Los pacientes con cefalea de tipo tensión presentan con frecuencia un aumen-
to de la sensibilidad de los músculos pericraneales medida por el test de sensibi-
lidad craneal (Total Tenderness Score), así como “puntos gatillo” a nivel craneal 
y cervical (oblicuo superior, trapecio, temporal, suboccipital y esternocleido-
mastoideo)28. Este aumento de la sensibilidad se relaciona con la intensidad y la 
frecuencia de la cefalea. El dolor estaría producido por la activación o sensibili-
zación de los receptores nociceptivos periféricos29.
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Mecanismos centrales

Los pacientes con cefalea de tipo tensión crónica presentan una disminución 
del umbral del dolor y un aumento de la sensibilidad tanto a estímulos dolo-
rosos como inocuos, a nivel craneal y extracraneal con un gradiente craneo-
caudal. Ello se debe a la sensibilización de las neuronas de las astas dorsales/
núcleo trigeminal por un aumento en los inputs nociceptivos desde los tejidos 
miofasciales pericraneales. La estimulación continua de las astas dorsales y el 
núcleo del trigémino por fibras C y A delta activaría neuronas de segundo orden, 
aumentando la eficiencia y el número de sinapsis. Así, la estimulación dolorosa 
continua disminuiría el umbral de activación y aumentaría el campo receptivo 
del dolor periférico, lo que se conoce como facilitación homosináptica. Por 
otra parte, la estimulación continua por señales nociceptivas también acabaría 
provocando una facilitación heterosináptica, en la que estímulos inocuos reco-
gidos por mecanorreceptores de las fibras A beta serían malinterpretados como 
dolorosos, produciendo alodinia e hiperalgesia30,31. 

Además de la sensibilización de las neuronas del asta dorsal/núcleo trigémino, 
en la cefalea tipo tensión crónica se produce una sensibilización de las neuro-
nas supraespinales/trigeminales y una disminución de la actividad antinocicep-
tiva desde estructuras centrales. Estudios neurofisiológicos han demostrado la 
existencia de una disfunción de los tractos inhibitorios descendentes que parten 
del giro cingulado anterior, amígdala, bulbo rostroventral y núcleos del rafe, 
que son responsables de la inhibición de los reflejos nociceptivos en las astas 
dorsales en respuesta a las señales dolorosas. En un estudio de morfometría 
por resonancia magnética se ha demostrado una reducción de la densidad de 
la sustancia gris periacueductal implicada en el control del dolor28-30. Finalmen-
te, se produce una activación de las neuronas motoras y secundariamente un 
aumento de la actividad de los músculos pericraneales28.

Diversos receptores y neurotransmisores participan en la patogenia de la cefa-
lea tipo tensión, entre ellos el receptor N-metil-d-aspartato (NMDA) del gluta-
mato y el óxido nitroso, posibles dianas para nuevos tratamientos. La estimula-
ción de los receptores glutaminérgicos produce la activación de la sintetasa del 
óxido nitroso y un aumento de producción de óxido nitroso. Esto provocaría 
dolor por vasodilatación arterial y venosa, así como un aumento de la respues-
ta a la estimulación dolorosa a nivel de las neuronas nociceptivas de segundo 
orden. En un ensayo clínico, la utilización de un inhibidor de la sintetasa del 
óxido nitroso (L-NMMA) produjo resultados positivos en pacientes con cefalea 
tipo tensión crónica32. 
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ASPECTOS CLÍNICOS

Anamnesis

En todo paciente con cefalea se deben registrar los datos demográficos, los 
antecedentes médicos y familiares, la localización del dolor, su carácter e inten-
sidad, los posibles síntomas acompañantes, el inicio y el curso temporal de la 
cefalea, los factores que agravan o alivian el dolor, y los fármacos empleados.

Las características típicas de la cefalea de tensión contrastan con las de la mi-
graña. Suele ser un dolor bilateral, de cualidad no pulsátil y de intensidad leve 
o moderada, que no empeora con los esfuerzos físicos (véase el apartado de 
criterios diagnósticos)32. El dolor generalmente se describe como compresivo o 
constrictivo, y a menudo se compara con un peso, un casco o una banda tensa 
situada alrededor de la cabeza. El dolor suele calificarse como leve o modera-
do, aunque excepcionalmente puede ser intenso; sin embargo, la vivencia del 
mismo puede variar. No suele impedir las actividades de la vida diaria, aunque sí 
las dificulta. Puede acompañarse de fotofobia o fonofobia, pero no de ambas al 
mismo tiempo. Por otro lado, a diferencia de la migraña, la cefalea de tensión 
no se asocia con náuseas importantes ni vómitos. La duración de los episodios 
es variable, pero habitualmente se prolongan más de cuatro horas. La cefa-
lea típicamente se instaura mientras el paciente está despierto y empeora con 
el transcurso del día, aunque algunos pacientes sufren un dolor más o menos 
continuo y pueden despertarse con dolor.

Los aspectos emocionales/psicológicos, el estrés, entre otros factores, pueden 
ser importantes en la perpetuación y mantenimiento del dolor. Sin análisis pre-
mórbido del estado anímico es muy difícil establecer con certeza cómo es la 
relación de causalidad33. 

Tabla III. Anamnesis y exploración

Anamnesis • Datos demográficos
• Características

– Intensidad
– Localización
– Signos y síntomas acompañantes
–  Ausencia de criterios de alarma
– Desencadenantes

• Limitación funcional
• Frecuencia
• Respuesta al tratamiento

Exploración • Constantes vitales
• Neurológica completa
• Palpación de la musculatura pericraneal y cervical
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Los episodios de cefalea leve tradicionalmente se consideraban cefalea tipo 
tensión, pero cada vez hay más indicios de que muchos de estos pacientes 
padecen realmente ataques leves de migraña. En este sentido, es fundamental 
completar una adecuada historia clínica y buscar datos que apunten a la migra-
ña en el perfil y los síntomas acompañantes. Por este motivo, es posible que en 
algunos estudios coincidan los desencadenantes de la migraña con los de la 
cefalea de tensión, e incluso que se plantee la posibilidad de una respuesta de 
la cefalea tipo tensión a los triptanes.

Por otra parte, la cefalea tipo tensión crónica se puede confundir con otras 
cefaleas crónicas diarias, como la migraña crónica. De hecho, al aumentar la 
frecuencia de los episodios, la migraña pierde gran parte de su expresividad 
clínica y en algunos momentos adquiere rasgos que recuerdan a la cefalea de 
tensión. Según los criterios más recientes, para el diagnóstico de migraña cró-
nica es suficiente que la cefalea adquiera las características típicas de la migraña 
un mínimo de ocho días al mes, aunque los restantes días parezca una cefalea 
de tensión. La forma crónica también se puede confundir con la llamada cefalea 
diaria persistente de novo (o cefalea crónica desde el inicio), cuyas característi-
cas semiológicas suelen recordar a las de la cefalea de tensión. Lo que distingue 
ambas entidades es la forma de comienzo. Mientras que la cefalea tipo tensión 
crónica aparece como resultado de la cronificación de una cefalea tipo tensión 
episódica, la cefalea diaria persistente de novo surge típicamente sin historia 
previa de cefalea y se hace diaria y persistente desde el inicio. La presencia de 
síntomas o signos de alarma o de algún dato atípico obligará a descartar le-
siones o enfermedades orgánicas subyacentes, aunque las características del 
dolor sean las de una cefalea tipo tensión. Asimismo, habrá que contemplar la 
posibilidad de una cefalea por uso excesivo de analgésicos, que muchas veces 
se asocia con la cefalea tipo tensión o la migraña y complica su curso clínico.

Exploración física

La cefalea tipo tensión es una cefalea primaria, y su diagnóstico requiere descartar 
cualquier otra enfermedad que pueda causar dolor de cabeza. Por tanto, siempre se 
debe realizar una exploración general y neurológica minuciosa en busca de signos 
que puedan indicar la existencia de una cefalea secundaria (por ejemplo, hipersen-
sibilidad de la arteria temporal, edema de papila o un déficit neurológico focal)34,35.

Los hallazgos exploratorios que más se han relacionado con la cefalea de ten-
sión son la hipersensibilidad pericraneal, o presencia de puntos hipersensibles 
(tender points), y la presencia de puntos gatillo miofasciales (trigger points). 
Además, los pacientes con cefalea tipo tensión pueden tener una posición ade-



- 146 -

Manual de Práctica Clínica

CEFALEAS

lantada de la cabeza y una reducción en la movilidad cervical, pero estos hallaz-
gos no se relacionan con la gravedad clínica de la cefalea34. Hay evidencia de 
que los factores musculares pueden contribuir, no solo al episodio de dolor de 
cabeza agudo, sino también a la cronificación de la cefalea tensional36,37.

Un punto hipersensible es un punto donde se produce dolor local al aplicar 
una presión controlada. El test de sensibilidad craneal consiste en la palpación 
manual de ocho puntos craneocervicales en ambos lados: músculos frontal, 
temporal, masetero, esternocleidomastoideo, suboccipitales y trapecio, apófisis 
mastoides y apófisis coronoides35. 

El explorador aplica en cada punto una presión controlada, con pequeños movi-
mientos de rotación de las yemas de los dedos segundo y tercero, y cuantifica la 
sensibilidad en una escala de 0 a 3 según la respuesta del paciente (0, no dolor; 1, 
dolor mínimo; 2, dolor moderado; 3, mucho dolor o respuesta de retirada). Se su-
man los valores obtenidos en ambos lados y se obtiene un valor total, con un máxi-
mo de 48 puntos. Según el valor obtenido, la cefalea de tensión se puede considerar 
“asociada a hipersensibilidad pericraneal” (más de 8 puntos) o bien “no asociada a 
hipersensibilidad pericraneal” (menos de 8 puntos). En general, la sensibilidad peri-
craneal aumenta a medida que se incrementa la frecuencia e intensidad de la cefa-
lea. Los estudios longitudinales parecen indicar que la hipersensibilidad no es un fe-
nómeno primario, sino secundario al proceso de dolor y a la sensibilización central37.

Un punto gatillo miofascial se define como un nódulo hipersensible y doloroso 
localizado dentro de una banda tensa de un músculo esquelético, cuya estimu-
lación (palpación, contracción y estiramiento) provoca un dolor referido (esto es, 
percibido a distancia). Además, con la palpación del punto gatillo es habitual obte-
ner la llamada respuesta de espasmo local, una contracción súbita e involuntaria 
de la banda tensa muscular. Los puntos gatillo miofasciales se detectan mediante 
palpación manual en el contexto de una exploración física detallada. Desde el 
punto de vista clínico, se distinguen puntos gatillo activos, cuyo dolor referido es 
reconocido por el paciente como un dolor habitual, y puntos gatillo latentes, cuyo 
dolor referido no reproduce ningún síntoma del paciente y, por tanto, no es un 
dolor familiar38. Los puntos gatillo de distintos músculos craneocervicales pueden 
provocar dolor en la región cefálica (por ejemplo, los del músculo temporal, los 
músculos suboccipitales, el trapecio superior y el esternocleidomastoideo). En los 
pacientes con cefalea tipo tensión se ha encontrado una alta prevalencia de pun-
tos gatillo en estos mismos músculos. Muchos de estos puntos han sido activos, 
y su presencia se ha asociado con una mayor gravedad clínica de la cefalea. Se ha 
sugerido que los puntos gatillo activos podrían desempeñar un papel patogénico 
en la cefalea tipo tensión, al enviar impulsos aferentes nociceptivos y contribuir 
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así al proceso de sensibilización central38,39. No obstante, la presencia de puntos 
gatillo miofasciales no es exclusiva de esta entidad. De hecho, también se pueden 
encontrar en pacientes con migraña y con otras cefaleas. 

Recientemente se han relacionado ambos hallazgos exploratorios, al eviden-
ciarse que el número de puntos gatillo en los músculos de la cabeza y cuello se 
asoció a una mayor hipersensibilidad generalizada, independientemente de la 
frecuencia del dolor40.

CRITERIOS DIAGNóSTICOS

Los criterios utilizados actualmente para clasificar la cefalea de tensión son los re-
cogidos en la III edición de la Clasificación Internacional de las Cefaleas (CIC-3)41. 

 ◗  2.1 Cefalea episódica infrecuente tipo tensional (Tabla IV).
 – 2.1.1 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional con hipersensibilidad 
pericraneal.
 – 2.1.2 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional sin hipersensibilidad 
pericraneal.

Tabla IV. Criterios diagnósticos de la cefalea tipo tensión episódica

Cefalea tipo tensión episódica infrecuente

A.  Al menos 10 episodios de cefalea que aparezcan de media menos de un día al mes 
(menos de 12 días al año) y que cumplen los criterios B-D

B.  Cefalea con duración de 30 minutos a 7 días

C.  Al menos dos de las siguientes cuatro características:
1. Localización bilateral
2. Calidad opresiva o tensiva (no pulsátil)
3. Intensidad leve o moderada
4. No empeora con la actividad física habitual, como andar o subir escaleras

D.  Ambas características siguientes:
1. Sin náuseas ni vómitos
2. Puede asociar fotofobia o fonofobia (no ambas)

E.  Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

Cefalea tipo tensión episódica frecuente

Igual que previo, salvo:
•  Al menos 10 episodios de cefalea que ocurran de media 1-4 días al mes durante 

más de 3 meses (≥ 12 y < 180 días al año) y que cumplen los criterios B-D

CIC: Clasificación Internacional de las Cefaleas.
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 ◗2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional (Tabla IV).
 – 2.2.1 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional con hipersensibilidad 
pericraneal.
 – 2.2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional sin hipersensibilidad 
pericraneal.

 ◗2.3 Cefalea crónica de tipo tensional (Tabla V).
 – 2.3.1 Cefalea crónica de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal.
 – 2.3.2 Cefalea crónica de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal.

 ◗  2.4 Cefalea de tipo tensional probable.
 – 2.4.1 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional probable.
 – 2.4.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional probable.
 – 2.4.3 Cefalea crónica de tipo tensional probable.

Estos apartados se basan en la distinción entre la presencia o no de hipersensi-
bilidad en los músculos pericraneales, mediante la palpación manual a presión 
controlada, por su probable implicación fisiopatológica. 

La distinción entre formas episódicas y crónicas se justifica por su diferente im-
pacto en la calidad de vida, los mecanismos fisiopatológicos implicados (peri-
féricos en la cefalea episódica y centrales en la crónica), y la respuesta e indi-
cación de tratamiento (sintomático en la episódica y profiláctico en la crónica).

Además, hemos de tener en cuenta que, en el caso de una cefalea de apari-
ción de novo, aunque tenga características comunes a la cefalea tipo tensión, si 
guarda una estrecha relación con otro trastorno conocido, la nueva cefalea se 
clasificará como secundaria al trastorno desencadenante. 

Tabla V. Criterios diagnósticos de la cefalea tipo tensión crónica

A.  Cefalea que se presenta de media ≥ 15 días al mes durante más de 3 meses 
(≥ 180 días por año) y cumple los criterios B-D

B.  Duración de minutos a días, o sin remisión

C.  Al menos dos de las siguientes cuatro características:
1. Localización bilateral
2. Calidad opresiva o tensiva (no pulsátil)
3. De intensidad leve o moderada
4. No empeora con la actividad física habitual, como andar o subir escaleras

D.  Ambas de las siguientes:
1. Solamente uno de los siguientes síntomas: fotofobia, fonofobia o náuseas leves
2. Ni náuseas moderadas o intensas ni vómitos

E.  Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de las Cefaleas.
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Si una cefalea tipo tensión episódica empeora por otra causa, debemos ad-
judicar al paciente los dos diagnósticos, como en el caso de cefalea por uso 
excesivo de medicamentos. 

Finalmente, para poder diferenciarla de una migraña sin aura de intensidad leve 
se han propuesto unos criterios más estrictos, sobre todo con fines de inves-
tigación, que aportan mayor especificidad, pero menor sensibilidad, recogidos 
en el apéndice de la CIC-341. Estos criterios se diferencian en que no se admite 
la presencia de náuseas, vómitos, fotofobia o fonofobia.

PRuEBAS COMPLEMENTARIAS

El diagnóstico de la cefalea tipo tensión se basa en criterios clínicos y datos de la 
exploración neurológica. Las pruebas complementarias estarían limitadas para 
casos concretos de cefaleas de aspecto tipo tensión que hagan sospechar una 
cefalea secundaria para realizar un diagnóstico de exclusión.

Como es el caso de otras cefaleas no agudas, los exámenes complementarios 
juegan un papel limitado en el diagnóstico, salvo que la clínica del paciente su-
giera causas específicas de cefalea (Tabla VI)42-47. 

Tabla VI. Pruebas complementarias en el estudio de la cefalea tipo tensión30-34

No indicados • Potenciales evocados
• Respuestas reflejas
• Test autonómicos
• Doppler transcraneal
• PET, SPECT
• EEG
• Mapas de EEG de dolor central
• Análisis topográficos de potenciales evocados por láser

Casos concretos (debut 
en ancianos, datos atípicos, 
etc.)

• Neuroimagen
• Morfometría por RM de la musculatura cervical extensora
• VSG y PCR (en personas mayores de 55 años)

Recomendado como 
elemento que facilita el 
diagnóstico

• Diarios de cefalea

EEG: electroencefalograma; PCR: proteína C reactiva; PET: tomografía por emisión de positrones; 
RM: resonancia magnética; SPECT: tomografía de emisión monofotónica; VSG: velocidad de 
sedimentación globular.
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COMORBILIDAD Y FACTORES QuE PREDISPONEN

La cefalea tipo tensión, sobre todo la forma crónica, puede asociar comorbili-
dad psiquiátrica y médica48.

Diversos estudios han correlacionado el síndrome temporomandibular con la 
cefalea tipo tensión49,50, posiblemente debido a un fenómeno secundario, ya 
que esta se asocia a puntos miofasciales en la musculatura masticatoria, o bien 
porque un mismo desencadenante pueda inducir ambos cuadros. Parece poco 
probable una relación directa entre los dos cuadros.

Pero sin duda lo más observado es la patología psiquiátrica, sobre todo en la 
cefalea tipo tensión crónica, en la cual está presente en dos de cada tres en-
fermos. La más frecuente es la ansiedad generalizada (38,5%), seguida de la de-
presión mayor (32,7%). Es importante también el porcentaje de pacientes con 
ideación suicida (17,3%).

Existe una importante asociación con otros tipos de cefalea, sobre todo con la 
migraña sin aura. La respuesta a los triptanes puede ayudar a diferenciar la ce-
falea tipo tensión de la migraña51.

Se ha observado una prevalencia más elevada de cefalea tipo tensión en los 
subgrupos de raza blanca, menor nivel educativo, obesidad y sobrepeso. Sin 
embargo, sobre aspectos de estilo de vida como el consumo de alcohol, tabaco 
o la actividad física, hay discrepancias entre los diferentes estudios52-54. Uno de 
ellos ha puesto de manifiesto un incremento de la frecuencia con la latitud, por 
lo que se plantea una posible relación con las concentraciones séricas de vita-
mina D y se cuestiona el tratamiento con suplementos vitamínicos55. 

Varios estudios han encontrado una frecuente asociación entre fibromialgia y 
cefalea tipo tensión. Para algunos autores, ambas pertenecen al mismo grupo 
de síndromes con un trastorno de la percepción o procesamiento del dolor; 
otros plantean que sean patologías similares56. 

Un estudio reciente describe la evidencia empírica de una relación bidireccional 
entre la cefalea tipo tensión y el sueño. La desregulación del sueño desencade-
na cefalea tipo tensión episódica, y los trastornos del sueño pueden complicar y 
agravar el dolor de cabeza57. La mayoría de los enfermos con cefalea tipo tensión 
también tienen insomnio, y los datos longitudinales sugieren que el insomnio es un 
factor de riesgo para la cefalea de tensión de nueva aparición. Del mismo modo, 
los estudios observacionales sugieren que la alteración del sueño es un factor de 
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riesgo para la progresión de cefalea tipo tensión episódica hacia la forma crónica. 
Por otro lado, la cefalea tipo tensión es el dolor de cabeza más común secundario 
a la apnea del sueño y otros trastornos respiratorios relacionados con este57. 

TRATAMIENTO

El abordaje terapéutico de la cefalea tipo tensión debe comenzar por una adecua-
da comunicación con el paciente, explicar la naturaleza del proceso y el objetivo 
del tratamiento, ajustando las perspectivas sobre este. Debe instruirse al pacien-
te en el reconocimiento de los factores predisponentes58, como el inadecuado 
control del estrés, con el fin de evitar la cronificación del dolor de cabeza y sus 
posibles complicaciones (nivel de evidencia IV, grado de recomendación D)59.

Tratamiento no farmacológico

En todos los pacientes se debe valorar el empleo de terapias no farmacológicas, 
si bien las evidencias científicas sobre la eficacia de algunos de estos tratamien-
tos son, por el momento, limitadas60,61 (Tabla VII).

La comunicación con el paciente es fundamental. El mero hecho de escucharle 
y practicarle una exploración puede tener por sí mismo un efecto terapéutico, 
sobre todo si el paciente está preocupado ante la posibilidad de padecer una 
enfermedad grave (por ejemplo, un tumor)59,61. Es importante mostrar interés 
por sus molestias e inquietudes, pero también lo es hacerle comprender la 
natu raleza benigna de su enfermedad, explicarle brevemente los mecanismos 
de producción de la cefalea y buscar factores desencadenantes59,61. 

Tabla VII. Tratamiento no farmacológico

Tratamiento Grado de recomendación

Terapias conductuales
• Técnicas de relajación
• Electromiografía 
• Terapia cognitivo-conductual

C
A 
C

Fisioterapia
• Técnicas manuales
• Tratamiento de puntos gatillo miofasciales

– Anestésico
– Punción seca

B

B
B

Acupuntura C
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Las técnicas de biorretroalimentación con electromiografía (EMG biofeedback) 
son eficaces en la cefalea tipo tensión (nivel de evidencia I, grado de recomen-
dación A)62. Con estas técnicas, el paciente aprende a controlar su grado de ten-
sión muscular gracias a la información que recibe de la actividad del músculo o 
grupo de músculos sobre los que se colocan los electrodos. Un metaanálisis que 
incluyó un total de 53 estudios demostró la eficacia del biofeedback en el manejo 
de la cefalea tipo tensión. El tamaño del efecto fue moderado-alto, y los resulta-
dos se mantuvieron en el seguimiento a largo plazo. La frecuencia de los episo-
dios de cefalea fue el parámetro que experimentó niveles más altos de mejoría62. 

Algunos estudios indican que la terapia cognitivo-conductual y las técnicas de 
relajación también podrían ser útiles en la cefalea tipo tensión (grado de re-
comendación C). Sin embargo, no disponemos de evidencias suficientes que 
demuestren su eficacia de forma definitiva63. 

Existen evidencias de que los pacientes con cefalea de tensión pueden beneficiar-
se de la fisioterapia manual (nivel de evidencia I, grado de recomendación A)64. 
Dado que en la génesis de la cefalea tipo tensión se ha implicado la presencia 
de puntos gatillo miofasciales, las técnicas de tejidos blandos, como los masajes 
o estiramientos, parecen resultar más apropiadas que las movilizaciones o las 
manipulaciones articulares. En un único ensayo clínico controlado con placebo, 
las técnicas de terapia manual encaminadas a la desactivación de puntos gatillo 
miofasciales fueron más efectivas que el placebo, si bien las diferencias no lle-
garon a ser significativas para todas las variables65. Además, según los datos de 
una revisión sistemática reciente, la terapia manual multimodal puede ser más 
eficaz que el tratamiento farmacológico a corto plazo, mientras que el efecto a 
largo plazo parece ser equivalente al de los fármacos66.

El ejercicio físico también puede tener valor terapéutico en la cefalea tipo ten-
sión (nivel de evidencia I, grado de recomendación A)67. El mecanismo estaría 
relacionado con la activación de los circuitos inhibitorios descendentes68. A di-
ferencia de la migraña, donde es preferible el ejercicio aeróbico, en la cefalea 
tipo tensión lo recomendable son ejercicios centrados en la reeducación y re-
entrenamiento de la musculatura craneocervical y del hombro69,70. Dentro de 
estas terapias físicas centradas en la musculatura cervical, hay dos especialmen-
te útiles de manera combinada a corto plazo: técnica de manipulación subocci-
pital suboccipucio-atlas-axis y técnicas de inhibición suboccipital71.

La acupuntura podría ser una opción terapéutica válida para los pacientes con 
cefalea tipo tensión frecuente o crónica, pero los estudios que se han publicado 
ofrecen resultados confusos (grado de recomendación C)72,73. En una revisión 
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sistemática que incluyó 31 estudios sobre acupuntura en cefaleas crónicas, los 
grupos tratados con acupuntura obtuvieron mayores tasas de respuesta que 
los que se trataron con procedimientos placebo. Sin embargo, solo diez de los 
estudios se centraron en la cefalea tipo tensión, y algunos adolecían de impor-
tantes defectos metodológicos73. Por otro lado, un metaanálisis que seleccionó 
cinco ensayos clínicos de acupuntura en cefalea tipo tensión reveló una efica-
cia limitada en relación con el placebo72. Un análisis de la Cochrane también 
mostró un discreto beneficio de la acupuntura para la cefalea tipo tensión en 
comparación con el placebo73. En resumen, los resultados disponibles sugieren 
que la acupuntura podría ser efectiva, pero son necesarios ensayos adicionales, 
especialmente comparativos respecto a otras opciones de tratamiento74.

Existen indicios de que la inactivación de puntos gatillo miofasciales por medios in-
vasivos podría mejorar a los pacientes con cefalea tipo tensión (grado de recomen-
dación C)75. Para el tratamiento de los puntos gatillo se pueden utilizar la punción 
seca, la infiltración de anestésicos locales o la inyección local de onabotulinumto-
xinA75. La punción seca es una técnica propia del tratamiento de los puntos gatillo 
miofasciales que consiste en la introducción de una aguja, generalmente una aguja 
de acupuntura, sobre el punto gatillo. Con este procedimiento se pueden inactivar 
puntos gatillo de músculos que provocan dolor referido en la cabeza y que pueden 
contribuir al dolor de los pacientes con cefalea, como el músculo temporal o el 
trapecio superior. Aunque algunos trabajos sugieren que la punción seca puede ser 
útil como tratamiento adyuvante de las técnicas de fisioterapia convencional, se 
requieren nuevos estudios bien diseñados para confirmar estos resultados76.

El bloqueo anestésico del nervio occipital mayor tiene una evidencia limita-
da77-79. Dos estudios han mostrado que la identificación de puntos gatillo para 
realizar bloqueo puede ser una estrategia preventiva. Un ensayo clínico aleatori-
zado doble ciego, que incluyó a 108 pacientes con cefalea tipo tensión episódi-
ca frecuente, compara bloqueos repetidos con lidocaína en puntos miofascia-
les pericraneales frente a placebo; en él se objetivó una reducción en frecuencia 
e intensidad del dolor80. Otro estudio similar, realizado en formas crónicas, ob-
tuvo resultados similares, con mejoría en la frecuencia, intensidad, consumo de 
analgésicos y sintomatología ansiosa y depresiva81. 

Tratamiento farmacológico

La mayoría de los pacientes con cefalea tipo tensión presentan ataques leves o 
moderados que suelen yugular con toma de analgésicos comunes, por lo que 
se debe evitar el consumo excesivo, que podría asociarse a la aparición de una 
cefalea por uso excesivo de medicación82 (Tablas VIII y IX).
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Tabla VIII. Tratamiento de las crisis de cefalea tipo tensión

Fármaco Dosis Evidencia

Paracetamol 1.000 mg A

Ibuprofeno 200-800 mg A

Naproxeno 550-1.000 mg A

Dexketoprofeno 25-50 mg A

Diclofenaco 12,5-25 mg A

Metamizol 500-1.000 mg A

Paracetamol + cafeína 1.000 mg/65-200 mg B

Tabla IX. Tratamiento preventivo

Nivel I, grado de recomendación A

Fármaco Dosis Evidencia

Tricíclicos

Amitriptilina 10-75 mg/día A

Nortriptilina 25-75 mg/día B

Clomipramina 25-75 mg/día B

Tetracíclicos

Mirtazapina 30-45 mg/día B

Maprotilina 25-27 mg/día B

Mianserina 30-90 mg/día B

ISRSN Solo si depresión asociada

Venlafaxina 75-225 mg/día B

ISRS No indicado

Tizanidina No indicado

OnabotulinumtoxinA No eficaz

ISRSN: inhibidores selectivos de la recaptación de serotonina y noradrenalina; ISRS: inhibidores 
selectivos de la recaptación de serotonina.
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Tratamiento del ataque de cefalea de tensión

Los antiinflamatorios no esteroideos (AINE) son la primera elección en el trata-
miento de los episodios agudos de dolor. Existe evidencia convincente para el 
uso de ibuprofeno, dexketoprofeno, naproxeno, salicilatos y paracetamol (nivel 
de evidencia I, grado de recomendación A)83. Varios estudios comparativos de-
mostraron una eficacia superior del ibuprofeno sobre el paracetamol o el ácido 
acetilsalicílico, y una eficacia similar al dexketoprofeno o el naproxeno en dosis 
equipotentes. El ácido acetilsalicílico y el paracetamol obtienen eficacias simi-
lares. Aunque la eficacia de los AINE se ha  demostrado en diversos estudios, el 
beneficio obtenido es moderado, como demuestra el porcentaje de pacientes 
libres de dolor a las 2 horas de la ingesta, claramente inferior al de la migraña 
y situado en torno a un 25-30% (17% para el placebo). Con frecuencia, la do-
sis del fármaco empleada es insuficiente, lo que puede contribuir a una efica-
cia inadecuada. Unas dosis orientativas recomendables (nivel de evidencia IV, 
grado de recomendación C) son: ácido acetilsalicílico (1.000 mg), paracetamol 
(1.000 mg), ibuprofeno (600-800 mg), naproxeno (1.000 mg), dexketoprofeno 
(75 mg), ketorolaco oral (20 mg) o intramuscular (60 mg) e indometacina 
(50 mg). Es preferible la administración de una dosis única, repetible al cabo de 
2 horas, y se deben evitar dosis adicionales. 

El riesgo de abuso analgésico en estos pacientes debe ser cuidadosamente 
considerado al prescribir estos tratamientos para evitar el desarrollo de una 
cefalea crónica diaria, entidad de más difícil solución y cuyo manejo es super-
ponible al descrito en el apartado anterior referido a la migraña. Este evento 
puede ser particularmente frecuente con el uso del paracetamol, empleado 
con frecuencia a dosis infraterapéuticas para la cefalea (nivel de evidencia IV, 
grado de recomendación C). Las formulaciones que contienen una combina-
ción de analgésicos entre sí y con otros fármacos se han de evitar o emplear de 
un modo particularmente juicioso (nivel de evidencia IV, grado de recomenda-
ción C). Si se emplea una combinación, esta debería ser de cafeína asociada a 
paracetamol, ácido acetilsalicílico, ibuprofeno o indometacina con proclorpe-
razina, pues diversos estudios han demostrado que esta asociación es superior 
a los fármacos por separado84-88.

Otra posibilidad es el uso combinado de los analgésicos con antieméticos, ya 
que podrían favorecer el vaciamiento gástrico y la absorción del fármaco. Los 
relajantes musculares y el uso de triptanes no tienen un efecto clínicamente 
relevante, por lo que no están indicados. Sin embargo, en aquellos pacientes en 
los que existe un componente postural manifiesto (contracturas) o ansiedad se 
podrían combinar con relajantes musculares89.
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No existe evidencia suficiente para recomendar el uso de los inhibidores selec-
tivos de la ciclooxigenasa tipo 2, cuya eficacia antiinflamatoria es similar a los 
AINE, aunque tienen un perfil gastrointestinal más favorable. 

Tratamiento preventivo de la cefalea de tensión crónica

Se debe plantear cuando el tratamiento agudo del dolor es insuficiente y princi-
palmente en la cefalea tipo tensión crónica o episódica frecuente. Los objetivos 
del tratamiento preventivo son: disminuir la frecuencia, intensidad y duración de 
la cefalea (Tabla IX).

Los fármacos de primera elección son los antidepresivos tricíclicos (ADT). Se 
sabe que el efecto analgésico de los ADT se produce en ausencia de depresión 
y que las dosis eficaces para el control del dolor son menores que las necesa-
rias para tratar la depresión. El más frecuentemente utilizado es la amitriptili-
na90,91, que ha demostrado su efectividad en al menos seis ensayos frente a pla-
cebo, reduciendo el índice de cefalea en torno a un 30% (nivel de evidencia I, 
grado de recomendación A). Se recomienda su empleo por períodos de 
6 meses, comenzando con una dosis baja nocturna debido a su efecto sedante 
(10-25 mg) seguida de un incremento lento (10-25 mg por semana) hasta al-
canzar una dosis recomendable de 25-75 mg/día. Su efecto beneficioso sue-
le comenzar al cabo de unas 2 semanas de tratamiento, y es máximo a las 
2-3 semanas. Distintos estudios informan que la mejoría se incrementa con el 
tiempo hasta el sexto mes, y los estudios exploran una media de 11 semanas92. 
Su uso debe evitarse en pacientes con glaucoma, hipertrofia de próstata, estre-
ñimiento importante, enfermedad hepática grave (su metabolismo es hepático) 
o arritmia cardíaca, particularmente en casos de bloqueo auriculoventricular. 
Los efectos secundarios más frecuentes que limitan su uso son secundarios 
a su actividad anticolinérgica (boca seca, visión borrosa y mareo) y suelen ser 
evidentes a partir de los 75 mg/día92.

Los pacientes que se benefician de la amitriptilina pero no toleran sus efectos 
secundarios pueden tomar nortriptilina91. La dosis inicial es de 10 mg hasta un 
máximo de 100 mg, siendo la dosis media eficaz de 25-50 mg/día. Se reco-
mienda su administración en una única dosis nocturna, al igual que la amitripti-
lina, debido a su efecto sedante.

Además, los tetracíclicos, clomipramina, mirtazapina, maprotilina y mianserina 
han sido efectivos en un ensayo cada uno (nivel de evidencia I, grado de reco-
mendación A)93-96. Dentro de este grupo, la mianserina es la que menos efectos 
secundarios tiene y la de menor riesgo cardiotóxico en relación con su menor 
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actividad anticolinérgica. El tratamiento inicial es con 10 mg hasta un máximo 
de 60-90 mg, con una dosis media eficaz de 30-40 mg/día en una única dosis 
nocturna82,83. 

Los inhibidores de la recaptación de la serotonina (ISRS), en general, son menos 
eficaces. El citalopram y la sertralina han demostrado menor eficacia que los 
antidepresivos tricíclicos en ensayos a corto plazo, por lo que no pueden ser 
recomendados en el momento actual. Pueden estar indicados para tratar una 
depresión mayor asociada97,98 y deben evitarse en casos con antecedentes de 
infarto de miocardio y en combinación con los antidepresivos tricíclicos. Venla-
faxina, a dosis de 150 mg/día, redujo el número de días de cefalea al mes, pero 
dado el reducido tamaño muestral y las carencias metodológicas, su uso no 
debe ser una primera opción99.

Situaciones especiales

Niños y adolescentes

Se recomiendan medidas no farmacológicas como la distracción, la relajación, 
técnicas de biofeedback y terapia cognitivo-conductual en la cefalea tensio-
nal frecuente o crónica100. La primera consideración es que, frecuentemente, lo 
mejor es no recomendar ninguna medicación101. El tratamiento preventivo de 
elección en este grupo de pacientes, al igual que en los adultos, sigue siendo la 
amitriptilina, pero a dosis menores, de 10 mg/día. Existen estudios que avalan su 
uso a partir de los 12 años de edad con resultados favorables en la disminución 
de la frecuencia e intensidad de los episodios, pero no en su duración102,103.

Embarazo y lactancia

Los estudios realizados hasta la fecha no incluyen gestantes ni en período de 
lactancia. Se debe insistir de manera especial en el tratamiento no farmacoló-
gico y en el uso puntual de paracetamol como tratamiento sintomático. En la 
mujer gestante, los AINE deben retirarse en la semana 30 del embarazo. Cuando 
sea preciso plantear un tratamiento preventivo, podría usarse amitriptilina a ba-
jas dosis (debe evitarse en el tercer trimestre y en cualquier caso suspenderse 
un mes antes de la fecha prevista de parto), pero rara vez es necesario104. Los 
antidepresivos con menor efecto teratogénico son, según la Food and Drug 
Administration, la fluoxetina y la sertralina (categoría B)105. Durante la lactancia 
se puede utilizar amitriptilina a dosis bajas.
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Ancianos

A pesar de que no existen estudios específicos de cefalea tipo tensión en el an-
ciano, el tratamiento recomendado es el mismo que en el adulto (ADT o ISRS), 
teniendo la precaución de utilizar dosis menores (10-25 mg/día) y con especial 
atención a las posibles interacciones106. 

Otros tratamientos farmacológicos

La tizanidina, un relajante muscular, ha sido efectiva en un ensayo clínico frente 
a placebo en mujeres con cefalea tipo tensión107, pero no fue superior a placebo 
en otro estudio, por lo que, aunque puede representar una opción terapéutica, 
se requieren estudios adicionales para establecer recomendaciones. Otras me-
didas como la administración de extractos naturales o la vitamina B

2
 han mos-

trado eficacia en algún estudio108. Existe un estudio aleatorizado y doble ciego 
del uso de memantina en el que no se observaron diferencias significativas en 
comparación con el grupo placebo109.

La administración de onabotulinumtoxinA no está indicada por no por haber de-
mostrado eficacia. Los resultados en estudios doble ciego controlados con place-
bo son contradictorios e inconcluyentes110. La variabilidad de los lugares de inyec-
ción, de las dosis y del tipo de toxina empleados hacen difícil su interpretación111-113. 
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INTRODuCCIóN

La cefalea en racimos (CR), la hemicránea paroxística (HP), la cefalea neuralgifor-
me unilateral de breve duración y la hemicránea continua son los síndromes que 
integran el grupo III (cefaleas trigémino-autonómicas o CTA) de la Clasificación 
Internacional de las Cefaleas (CIC-3)1. Se considera que los vínculos nosológicos 
del grupo son la localización trigeminal (primera rama) del dolor y la activación 
de un reflejo trigémino-facial (parasimpático), responsable de las manifestaciones 
vegetativas oculofaciales. El arco reflejo trigémino-facial consiste en la conexión 
en el tronco del encéfalo, a nivel del núcleo salivar superior, entre los nervios tri-
gémino y facial. Además, pueden observarse un aumento de presión intraocular 
ictal y signos de hipofunción simpática (ptosis o miosis) del lado sintomático.

En el seno cavernoso coinciden la arteria carótida interna, el simpático peri-
carotídeo, fibras parasimpáticas y la primera rama trigeminal. Esta topografía 
podría explicar el dolor ocular y periocular, la congestión y aumento de presión 
intraoculares (por vasodilatación carotídea y de sus ramas), la hipofunción sim-
pática y la descarga parasimpática de las fibras en tránsito hacia los efectores 
oculofaciales. Diferencias en el proceso de ignición del ataque y del posterior 
tráfico sináptico, sujeto a modulación y diversas activaciones e inhibiciones 
neurales, explicarían los diversos fenotipos de las CTA.

Las pruebas de neuroimagen funcional han demostrado una activación ictal del 
hipotálamo en las CTA. Dado que el hipotálamo está conectado con el núcleo 
salivar superior y con centros sensitivos trigeminales, podría modular tanto el 
dolor como las manifestaciones vegetativas. Además, la típica periodicidad de 
los ataques de CR se supone regulada por el hipotálamo, estructura que con-
tiene los relojes biológicos. El hipotálamo sería por tanto un centro permisivo o 
preparatorio para la emergencia de los ataques de las CTA. 

Las CTA, como todas las cefaleas primarias, son síndromes descriptivos (de etiología 
desconocida). Los síndromes descriptivos consisten en los signos y síntomas carac-
terísticos por los que son reconocidos (definición nominal). Entre todas las caracte-
rísticas clínicas se seleccionan las mejores para diferenciarlos de cuadros parecidos 
(definición operativa o criterios diagnósticos). Los criterios diagnósticos no son un 
abstract de la entidad ni definen el síndrome. Son criterios prácticos. Lo que define 
a cada una de las CTA son los criterios nominales (descriptivos), es decir, el conjunto 
total de signos y síntomas (frecuentes + infrecuentes) de cada una de ellas.

La definición nominal o descripción es invariable (es el síndrome), la definición 
operativa (criterios diagnósticos) es variable y depende de la decisión de los 
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clasificadores, que debieran buscar la mejor combinación de criterios para ha-
cerlos clínicamente válidos y terapéuticamente útiles. A medida que se adquiere 
mayor conocimiento de los síndromes o aparecen síndromes nuevos, los crite-
rios diagnósticos pueden variar para mantener su operatividad.

Se han descrito cuadros clínicos similares a los de las CTA en pacientes con 
lesiones estructurales, generalmente localizadas en la fosa posterior o en la re-
gión selar. La concurrencia de una CTA con cualquier otro trastorno suele ser 
mera coincidencia. Se precisan datos adicionales, como resolución completa 
de los síntomas tras tratamiento médico o quirúrgico de la lesión sospechosa, 
para confirmar la presunción de un caso secundario. Precisamente la posibi-
lidad de casos secundarios hace obligatoria la realización de una prueba de 
neuroimagen en todas las CTA.

CEFALEA EN RACIMOS

La CR se caracteriza por la aparición cíclica de períodos sintomáticos (“racimos”), 
durante los cuales los pacientes sufren cefaleas unilaterales, breves e intensas, 
acompañadas de signos vegetativos oculofaciales homolaterales1. La CR predo-
mina en los varones2,3, con inicio típico de los síntomas en torno a los 30 años. 
La CR es poco frecuente. Según un metaanálisis del año 20083, la incidencia es 
de 53/100.000 habitantes/año y la prevalencia de 124/100.000. 

Cuadro clínico

Los ataques de CR son estrictamente unilaterales, con dolor centrado en la 
región orbitaria y periorbitaria, acompañado de uno o varios signos y síntomas 
vegetativos predominantes en el lado doloroso (inyección conjuntival, lagrimeo, 
rinorrea, obstrucción nasal, edema palpebral, sudación frontal o facial, ptosis o 
miosis)2-4. El dolor es de gran intensidad, atroz e insoportable, de carácter “pe-
netrante”, “taladrante”, expansivo o pulsátil. En raras ocasiones el proceso puede 
duplicarse, apareciendo ataques típicos en uno u otro lado. 

Durante los ataques los pacientes no toleran el decúbito y exhiben una gran 
inquietud motora. Los episodios duran entre 15 y 180 minutos y recurren 
con frecuencia variable entre un ataque cada 2 días y ocho ataques diarios. La 
sintomatología se presenta con predominio vespertino o nocturno, incluso con 
una sorprendente puntualidad. Además del sueño, los vasodilatadores (alcohol, 
nitroglicerina) y la altitud favorecen o precipitan los ataques de CR en las fases 
sintomáticas.
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El patrón temporal determina dos variedades evolutivas fundamentales, carac-
terizadas por la duración de los períodos sintomáticos:

 ◗  Cefalea en racimos episódica (CRE): crisis de cefalea en racimos que se pre-
sentan en períodos que duran de siete días a un año, separados por fases 
libres de dolor que duran como mínimo tres meses.

 ◗  Cefalea en racimos crónica (CRC): crisis de cefalea en racimos que se pre-
sentan durante un año o más sin remisión o con períodos de remisión que 
duran menos de tres meses.

Diagnóstico

La CR es una cefalea primaria y el diagnóstico se basa en criterios clínicos 
(tabla I). La CR debe diferenciarse de neuralgias craneales y faciales y de cefa-
leas estrictamente unilaterales, o de breve duración, o acompañadas de mani-
festaciones vegetativas oculofaciales prominentes (tabla II). 

tabla I. Criterios diagnósticos de la cefalea en racimos 

a. Al menos cinco crisis que cumplan los criterios B-D

B.  Dolor intenso o muy intenso, estrictamente unilateral, orbitario, supraorbitario y/o 
temporal, de 15 a 180 minutos de duración (sin tratamiento)

C.  Cualquiera de las características siguientes: 
1.  Al menos uno de los siguientes signos o síntomas, ipsilaterales al lado del dolor: 

1) Inyección conjuntival y/o lagrimeo
2) Congestión nasal y/o rinorrea
3) Edema palpebral
4) Sudación frontal o facial
5) Miosis y/o ptosis

2. Sensación de intranquilidad o agitación 

D. La frecuencia de crisis oscila entre una cada 2 días y ocho al día

E. El cuadro clínico no se puede atribuir a otro proceso de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.



- 170 -

Manual de Práctica Clínica

CEFALEAS
Ta

b
la

 II
. D

ia
g

n
ó

st
ic

o
 d

if
er

en
ci

al

Sí
n

d
ro

m
e

Lo
ca

liz
ac

ió
n

 
d

el
 d

o
lo

r
D

u
ra

ci
ó

n
 d

e 
lo

s 
at

aq
u

es
 d

e 
d

o
lo

r
C

u
al

id
ad

 d
el

 
d

o
lo

r
Sí

n
to

m
as

 
au

to
n

ó
m

ic
o

s
E

st
ím

u
lo

s 
p

re
ci

p
it

an
te

s
Tr

at
am

ie
n

to
C

o
m

en
ta

ri
o

N
eu

ra
lg

ia
 

tr
ig

em
in

al
So

b
re

 t
o

d
o

 
la

 s
e

g
u

n
d

a 
y 

te
rc

e
ra

 r
am

as
 

tr
ig

e
m

in
al

e
s

2
-3

2
 s

e
g

u
n

d
o

s
P

ar
o

xí
st

ic
o

, 
ag

u
d

o
, 

e
lé

c
tr

ic
o

G
e

n
e

ra
lm

e
n

te
 

au
se

n
te

s
Tá

c
ti

le
s 

y 
m

e
c

án
ic

o
s 

ap
lic

ad
o

s 
e

n
 

te
rr

it
o

ri
o

s 
tr

ig
e

m
in

al
e

s

C
ar

b
am

ac
e

p
in

a 
y 

o
tr

o
s 

tr
at

am
ie

n
to

s 
p

ar
a 

e
l d

o
lo

r 
n

e
u

ro
p

át
ic

o

P
re

se
n

c
ia

 d
e

 
ár

e
as

 g
at

ill
o

 

N
eu

ra
lg

ia
 

su
p

ra
o

rb
it

ar
ia

R
e

g
ió

n
 la

te
ra

l 
d

e
 la

 f
re

n
te

 
C

o
n

ti
n

u
o

 c
o

n
 

e
xa

c
e

rb
ac

io
n

e
s

So
rd

o
, 

c
o

n
st

an
te

 o
 

p
ar

o
xí

st
ic

o

A
u

se
n

te
s

E
st

ím
u

lo
s 

tá
c

ti
le

s 
e

n
 la

 
c

ar
a 

la
te

ra
l d

e
 

la
 f

re
n

te

Íd
e

m
E

l b
lo

q
u

e
o

 d
e

l 
n

e
rv

io
 e

lim
in

a 
tr

an
si

to
ria

m
en

te
 

e
l d

o
lo

r

Su
N

C
T

R
e

tr
o

o
c

u
la

r,
 

p
e

ri
o

c
u

la
r,

 
fr

e
n

te

5
 s

e
g

u
n

d
o

s 
a 

3
 m

in
u

to
s,

 
e

n
 g

e
n

e
ra

l

Q
u

e
m

an
te

, 
ag

u
d

o
, p

u
ls

át
il

P
ro

m
in

e
n

te
s

E
st

ím
u

lo
s 

m
e

c
án

ic
o

s 
e

n
 t

e
rr

it
o

ri
o

 
tr

ig
e

m
in

al
 y

 
e

xt
ra

tr
ig

e
m

in
al

La
m

o
tr

ig
in

a/
G

ab
ap

e
n

ti
n

a/
C

ar
b

am
ac

e
p

in
a

Lo
s 

at
aq

u
e

s 
p

re
d

o
m

in
an

 
d

u
ra

n
te

 e
l d

ía

C
ef

al
ea

 
en

 r
ac

im
o

s
Ó

rb
it

a,
 r

e
g

ió
n

 
te

m
p

o
ra

l, 
fr

e
n

te

15
-1

8
0

 m
in

u
to

s
Fi

jo
, q

u
em

an
te

, 
en

 p
u

ñ
al

ad
a.

 
C

au
sa

 
in

tr
an

q
u

ili
d

ad
 

m
o

to
ra

P
ro

m
in

e
n

te
s

A
lc

o
h

o
l, 

su
st

an
c

ia
s 

q
u

ím
ic

as
 

va
so

d
ila

ta
d

o
ra

s

V
e

ra
p

am
ilo

, 
lit

io
, 

to
p

ir
am

at
o

, 
p

re
d

n
is

o
n

a

P
o

c
o

s 
at

aq
u

e
s 

d
ia

ri
o

s,
 

p
re

d
o

m
in

io
 

n
o

c
tu

rn
o

H
em

ic
rá

n
ea

 
p

ar
o

xí
st

ic
a 

Ó
rb

it
a,

 r
e

g
ió

n
 

re
tr

o
o

c
u

la
r,

 
fr

e
n

te

2
-4

5
 m

in
u

to
s

A
g

u
d

o
, p

u
ls

át
il 

o
 fi

jo
, e

n
 

p
u

ñ
al

ad
a

P
ro

m
in

e
n

te
s

E
st

ím
u

lo
s 

m
e

c
án

ic
o

s 
e

n
 

e
l c

u
e

llo

In
d

o
m

e
ta

c
in

a
M

u
c

h
o

s 
at

aq
u

e
s 

d
ia

ri
o

s,
si

n
 p

re
d

o
m

in
io

 
h

o
ra

ri
o

C
ef

al
ea

 
p

u
n

za
n

te
 

p
ri

m
ar

ia

Z
o

n
a 

p
u

n
tu

al
 

e
n

 c
u

al
q

u
ie

r 
p

ar
te

 d
e

l 
c

rá
n

e
o

1-
3

 s
e

g
u

n
d

o
s,

 
h

as
ta

 
10

 s
e

g
u

n
d

o
s

P
u

n
za

n
te

, 
p

ar
o

xí
st

ic
o

A
u

se
n

te
s

A
u

se
n

te
s

In
d

o
m

e
ta

c
in

a 
Lo

c
al

iz
ac

ió
n

 
p

re
fe

re
n

te
 e

n
 

te
rr

it
o

ri
o

 V
1

SU
N

C
T:

 S
h

o
rt

-l
as

ti
n

g
 u

n
ila

te
ra

l n
e

u
ra

lg
if

o
rm

 h
e

ad
ac

h
e

 a
tt

ac
ks

 w
it

h
 c

o
n

ju
n

c
ti

va
l i

n
je

c
ti

o
n

 a
n

d
 t

e
ar

in
g

.



CAPÍTuLO 6
Cefaleas trigémino-autonómicas

- 171 -

Se aconseja realizar un estudio de neuroimagen (preferentemente resonancia 
magnética) en todos los pacientes afectados de CR para descartar enfermeda-
des que pueden causar un dolor parecido, como procesos orbitarios, oculares, 
sinusales y dentales, trastornos de la primera rama trigeminal, aneurismas, di-
sección carotídea, oftalmoplejía dolorosa, tumores selares/paraselares y otros 
procesos intracraneales5. 

Tratamiento

Se realiza solo durante la fase activa del proceso4-6 y consiste en: a) educar al 
paciente en la naturaleza de su padecimiento, para que evite los factores des-
encadenantes como el consumo de alcohol y tabaco y dormir la siesta (nivel 
de evidencia IV, grado de recomendación C), b) proporcionar un tratamiento 
sintomático efectivo para reducir la duración e intensidad de cada ataque, y c) 
instaurar un tratamiento profiláctico durante el período sintomático para dismi-
nuir el número de ataques y la severidad del dolor. 

Tratamiento sintomático

Triptanes

 ◗  Sumatriptán: es el fármaco de elección. Administrado por vía subcutánea, a 
dosis de 6 mg, alivia parcial o completamente el dolor antes de 15 minutos 
en el 95% de los ataques (nivel de evidencia I, grado de recomendación A)7. 
Dosis más bajas (2-3 mg) pueden ser también eficaces8 y recomendables 
para pacientes con gran frecuencia de ataques. La dosis diaria máxima 
recomendada es de dos inyecciones de 6 mg9. La formulación intranasal 
(20 mg) es menos efectiva y tiene un inicio de acción más lento que el pre-
parado inyectable. La utilización crónica de sumatriptán no produce taquifi-
laxia (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C). 

 ◗  Zolmitriptán: la formulación intranasal (5 mg) tiene una eficacia comparable 
o algo mayor que sumatriptán intranasal10. Las pulverizaciones intranasales 
conviene aplicarlas en la narina contralateral al dolor.

Los triptanes no deben asociarse a ergotamínicos y están contraindicados en 
pacientes con cardiopatía isquémica, ángor inestable, vasculopatía cerebral o 
periférica, hipertensión arterial mal controlada y alergia al producto (nivel de 
evidencia IV, grado de recomendación C). 

Los efectos secundarios generalmente no son significativos: molestias en el 
área de la inyección, picor, náuseas, fatiga y opresión torácica y cervical, pares-
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tesias, y con los preparados intranasales, disgeusia. La opresión en el tórax o el 
cuello, cuya causa no se ha aclarado, no tiene relación con efectos adversos 
coronarios o cardíacos, pero puede resultar alarmante e inducir un rechazo de 
esta medicación. 

Oxígeno

La respiración de oxígeno normobárico, a la máxima concentración posible 
(idealmente 100%), es eficaz en la mayoría de los pacientes con CR (nivel de 
evidencia I, grado de recomendación A). El paciente debe estar sentado y res-
pirar lenta y profundamente, mediante una mascarilla (que abarque la nariz y la 
boca) que reciba un caudal de oxígeno de 7-12 l/min (incluso 15 l/min) (nivel de 
evidencia I, grado de recomendación C)11, durante al menos 15 minutos, antes 
de suspenderlo por ineficacia.

La oxigenoterapia debiera ser la terapia de elección, dadas las ventajas que 
aporta: bajo coste, disminución del consumo de triptanes y ausencia de efec-
tos secundarios (nivel de evidencia I, grado de recomendación C)12. No está 
contraindicada en pacientes con patología vascular, pero sí en insuficiencia 
cardíaca o respiratoria por el riesgo de hipercapnia. No se recomienda la inha-
lación habitual y repetida de oxígeno, ya que puede incrementar la frecuencia 
de las crisis.

Otros fármacos

 ◗  Ergotamina y dihidroergotamina: los derivados ergóticos fueron los pri-
meros en utilizarse en el tratamiento de la CR. Sin embargo, su eficacia es 
menor que la de los triptanes. La forma más efectiva, la dihidroergotamina 
intravenosa, es de autoadministración difícil y no está disponible en España 
(sin nivel de evidencia establecido). 

 ◗  Lidocaína: tiene un efecto rápido (10 minutos) y una eficacia moderada13, 
por tanto, se recomienda como terapia adyuvante. Se han ensayado dife-
rentes vías de administración, siendo la más efectiva la instilación de 1 ml (al 
4-10%) en forma de gotas o en spray en la fosa nasal ipsilateral al dolor. Para 
facilitar el acceso de la lidocaína a las fibras nociceptivas que transitan por 
el ganglio esfenopalatino, el fármaco debe instilarse con el paciente en de-
cúbito supino, con la cabeza hacia abajo y rotada hacia el lado sintomático. 
Tras la aplicación, la postura debe mantenerse durante 5 minutos. 

 ◗  Somatostatina y octreótido: parecen opciones terapéuticas prometedoras, 
pero todavía controvertidas y con escasa aceptación. 
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Tratamiento preventivo

La terapia preventiva suele asociarse al tratamiento sintomático y es obligada 
cuando el enfermo tiene más de dos ataques diarios (nivel de evidencia IV, 
grado de recomendación C). Algunos fármacos preventivos actúan de inme-
diato (tratamiento de transición), mientras que otros tardan 2 semanas o más en 
ejercer su acción (tratamiento preventivo retardado). Se aconseja utilizar desde 
el inicio un tratamiento preventivo de acción rápida junto a otro de acción retar-
dada (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C). En casos refractarios 
puede ser necesario asociar dos o más fármacos preventivos de acción durade-
ra (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C). 

En la CRE, el tratamiento preventivo se mantiene a lo largo de la duración esti-
mada de los períodos sintomáticos y hasta que el paciente está libre de crisis du-
rante al menos 2 semanas (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C), 
reanudándolo al inicio del siguiente período sintomático. En la CRC, el trata-
miento preventivo se retira progresivamente cuando el paciente lleva al menos 
6 meses libre de síntomas (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C) y 
se reintroduce si el dolor reaparece. 

Tratamiento preventivo de transición 

 ◗  Corticoides. Indicados en la CRE (nivel de evidencia IV, grado de recomen-
dación C). El más utilizado es la prednisona por vía oral a dosis de 60 mg/día, 
durante 3-5 días seguido de una reducción de 10 mg cada 3 días (nivel 
de evidencia IV, grado de recomendación C). Dados sus posibles efectos 
secundarios, se aconseja no prolongar el tratamiento más de 3 semanas, 
ni repetirlo más de dos veces al año (nivel de evidencia IV, grado de re-
comendación C). Cuando la CRE es refractaria se pueden emplear dosis 
más altas de esteroides administrados por vía parenteral, por ejemplo: me-
tilprednisolona en bolo intravenoso de 250 mg/día durante 3 días, seguido 
de 1 mg/kg/día de prednisona con la pauta oral descendente mencionada 
(nivel de evidencia IV, grado de recomendación C). Los corticoides deben 
utilizarse con precaución en pacientes diabéticos, hipertensos, infecciosos 
o con úlcera gastroduodenal. 

 ◗  Ergotamina y dihidroergotamina. La segunda opción es el tartrato de 
ergotamina (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C) en dosis 
de 1 a 4 mg al día, por vía oral o rectal, repartidas en dos tomas, o 1-2 mg en 
dosis única antes de acostarse, en casos de crisis exclusivamente nocturnas 
(nivel de evidencia IV, grado de recomendación C). El efecto secundario 
más frecuente es la intolerancia gástrica. En caso de optar por esta terapia 
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se recomienda mantenerla solo durante cortos períodos de tiempo, ya que 
su uso continuado puede ocasionar ergotismo. Está contraindicado durante 
el embarazo y en enfermos con patología vascular. 

 ◗  Triptanes. Su eficacia preventiva es similar a la de los ergóticos. Los más 
utilizados son naratriptán 2,5 mg/12 h (nivel de evidencia IV, grado de reco-
mendación C), eletriptán 40 mg/12 h y frovatriptán 2,5-5 mg/día (nivel de 
evidencia IV, grado de recomendación C). 

 ◗  Bloqueo anestésico del nervio occipital mayor ipsilateral al dolor (nivel de 
evidencia I, grado de recomendación A)14. Está indicado cuando el paciente 
tiene más de dos ataques al día. Si no hay respuesta se puede repetir tras 
48-72 horas, hasta un máximo de tres intentos. Se administra un anestésico 
local (lidocaína, bupivacaína u otros) asociado a un corticoide depot (triam-
cinolona o betametasona). Las ventajas de esta técnica son la escasez de 
efectos secundarios (dolor e infección local, hematoma, lesión del nervio 
periférico y atrofia cutánea focal con alopecia). La técnica está contrain-
dicada cuando existe un defecto óseo craneal. En pacientes embarazadas, 
solo puede utilizarse lidocaína sin asociación a corticoides. 

Tratamiento preventivo retardado

Terapia de primera línea

 ◗  Verapamilo. Es el fármaco de elección debido a su eficacia, seguridad y baja 
tasa de interacciones. El verapamilo es eficaz tanto en la CRE (nivel de evi-
dencia I, grado de recomendación A), como en la CRC (nivel de evidencia I, 
grado de recomendación A). Se administra por vía oral, con dosis inicial de 
240 mg/día. El rango de dosis varía entre 200 y 960 mg/día (repartida en dos 
o tres tomas diarias). El efecto secundario más frecuente es el estreñimiento, 
pero también pueden producirse bradicardia, cefalea y edemas en las piernas. 
En tratamientos prolongados se han descrito casos de hiperplasia gingival. 
El verapamilo está contraindicado en casos de bloqueos cardíacos (de ra-
mas de His o auriculoventriculares) y en la insuficiencia cardíaca. Con dosifi-
caciones mayores de 480 mg/día es necesario realizar controles electrocar-
diográficos antes de cada incremento de dosis (nivel de evidencia IV, grado 
de recomendación C). 

Terapia de segunda línea

 ◗  Carbonato de litio. Por vía oral (nivel de evidencia II, grado de recomenda-
ción B) es claramente efectivo en la CRC, mientras que su eficacia en la CRE 
es menor. El litio puede interaccionar con otros fármacos y causar nume-
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rosos efectos secundarios que obligan a monitorizar los niveles de litio en 
sangre y las funciones renal y tiroidea durante el tratamiento. 
Los efectos secundarios más comunes son temblor, diarrea y poliuria. Los 
síntomas y signos de toxicidad incluyen náuseas, vómitos, diarrea, confusión, 
nistagmo, movimientos anormales, ataxia y crisis convulsivas. Los tratamien-
tos prolongados con litio pueden producir hipotiroidismo e insuficiencia renal.
El tratamiento se inicia con dosis de 200 mg/12 h y se aumenta 200 mg cada 
7 días hasta que se obtiene una mejoría satisfactoria o se alcanzan litemias 
en el margen superior del rango terapéutico (nivel de evidencia IV, grado 
de recomendación C). Las dosis habituales son 600-900 mg/día, que gene-
ralmente procuran unos niveles de litio en sangre entre 0,4 y 0,8 mEq/l. 

 ◗  Topiramato. Puede ser eficaz a dosis de entre 50 y 200 mg/día (nivel de 
evidencia II, grado de recomendación B)12,15. Sus efectos secundarios más 
frecuentes son disfunción cognitiva, parestesias, alteración del gusto, pérdi-
da de peso, fatiga y mareos. No deben recibir topiramato los pacientes con 
historia de nefrolitiasis.

Terapia de tercera línea

 ◗  Ácido valproico. La dosis recomendada varía entre 500 y 2.000 mg/día, re-
partidos en varias tomas (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C). 
Los efectos secundarios incluyen ganancia de peso, temblor, fatiga, alope-
cia y náuseas. Se recomienda monitorización periódica del hemograma y la 
función hepática mientras dura el tratamiento. No debe utilizarse en muje-
res en edad fértil.

 ◗  Gabapentina. La dosis recomendada varía entre 800 y 3.600 mg/día, re-
partidos en 2-3 tomas16. Es un fármaco bien tolerado, siendo los efectos 
secundarios más comunes somnolencia, fatiga, mareos, ganancia ponderal, 
edema periférico y ataxia. 

 ◗  Baclofeno. Dosis recomendada: 10-30 mg/día (nivel de evidencia IV, grado 
de recomendación C). Los efectos secundarios más comunes son mareo, 
ataxia, debilidad muscular y somnolencia17. 

 ◗  Clonidina. Dosis recomendadas 5-75 mg, vía transdérmica. Los efectos se-
cundarios más frecuentes son astenia e hipotensión18.

 ◗  Metisergida. Es efectiva en la prevención de la CR, pero no recomendada por-
que provoca complicaciones fibróticas. No está disponible en nuestro país.

 ◗  Melatonina. Dosis recomendada de 9-10 mg/día, a modo preventivo en la 
CRE (nivel de evidencia I, grado de recomendación A) y como terapia co-
adyuvante en la CRC (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C)19. 

 ◗  OnabotulinumtoxinA. Se puede plantear este tratamiento en pacientes con 
CR refractaria al tratamiento preventivo convencional, antes de instaurar 
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medidas terapéuticas más invasivas20. No están claramente establecidas 
las dosis y puntos de infiltración, pero se recomienda administrar al menos 
50 UI en la región frontal bilateral y en las regiones temporal, occipital y 
cervical ipsilateral al dolor. También se puede aplicar el protocolo PREEMPT 
(véase el capítulo de migraña crónica). 

 ◗  Galcanezumab. Anticuerpo monoclonal antipéptido asociado al gen de la 
calcitonina (véanse los capítulos de migraña), que, a dosis de 300 mg/mes 
por vía subcutánea, ha mostrado eficacia en la reducción semanal de ata-
ques en la CRE comparado con placebo21. Todavía no se tiene un nivel de 
recomendación para esta terapia. 

Tratamiento quirúrgico

El tratamiento quirúrgico solo está indicado en pacientes con CRC, refractarios 
al tratamiento médico, con dolor estrictamente unilateral y con una personali-
dad y perfil psicológico estables y sin tendencia a las adicciones (nivel de evi-
dencia IV, grado de recomendación C). Existen dos tipos de procedimientos: 
lesivos y neuroestimulación periférica o central.

Procedimientos quirúrgicos lesivos, dirigidos a la aferencia trigeminal (ablación 
por radiofrecuencia del ganglio de Gasser, rizotomía trigeminal sensitiva, cirugía 
con gamma-knife de la raíz trigeminal y descompresión microvascular del trigé-
mino), pueden ser eficaces (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C).

La rizotomía y la ablación por radiofrecuencia del ganglio de Gasser (nivel de 
evidencia IV, grado de recomendación C) proporcionan buenos resultados en el 
85% y el 75% de los enfermos, respectivamente, con una tasa de recurrencia del 
20%. Los posibles efectos secundarios suelen ser transitorios e incluyen diplopia, 
hiperacusia, desviación mandibular y, sobre todo, anestesia facial y corneal, que 
pueden evolucionar a queratitis y anestesia dolorosa facial persistentes22,23.

Neuromodulación periférica 

 ◗  Estimulación no invasiva del nervio vago. Verosímilmente útil para el trata-
miento sintomático de las crisis de CR episódica (nivel de evidencia I, grado 
de recomendación B) o para el tratamiento preventivo de la CRC (nivel de 
evidencia II, grado de recomendación B)24,25. 

 ◗  Estimulación ipsilateral del ganglio esfenopalatino. No existe un consenso 
sobre su recomendación. Los estudios realizados han valorado su efecto en 
el control de los ataques de CR, pero no como tratamiento preventivo26. Los 
efectos secundarios descritos son epistaxis y dolor hemifacial transitorios.
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 ◗  Estimulación bilateral de los nervios occipitales mayores. Indicada en pa-
cientes con CRC refractaria al tratamiento médico o con intolerancia al mis-
mo. Se presentan complicaciones en el 11% de los casos (migración y frac-
tura del electrodo, parestesias dolorosas, contracturas musculares, rigidez 
cervical, dolor cutáneo e infección)27. 

Neuromodulación central 

 ◗  Estimulación hipotalámica. La estimulación hipotalámica bilateral puede 
proporcionar alivio persistente y satisfactorio (nivel de evidencia II, grado 
de recomendación B). No obstante, se han descrito casos de hemorragia 
cerebral, incluso el fallecimiento de un paciente28-30, y su indicación requiere 
el cumplimiento de un protocolo estricto de selección. 

HEMICRÁNEA PAROXÍSTICA

La HP fue descrita en 197431 como una cefalea paroxística estrictamente unila-
teral, con acompañamientos vegetativos oculofaciales y con respuesta absoluta 
a indometacina. La HP es un trastorno relativamente raro, con una prevalencia 
estimada del 1-3% respecto a la CR (aproximadamente 1/50.000 habitantes)32. 
Predomina ligeramente en mujeres (ratio aproximada mujer/hombre de 2:1), 
con una edad media de inicio de 34 años (rango: 3-81)32-34. 

Cuadro clínico

La HP se caracteriza por la presencia de ataques recurrentes de dolor estricta-
mente unilateral y breve duración, acompañado de síntomas y signos vegetati-
vos oculofaciales ipsilaterales (Tabla III). El dolor se localiza en la parte anterior 
de la cabeza, en la región ocular, frontal, temporal o malar, y menos frecuen-
temente se extiende a la nuca, el cuello o el hombro del mismo lado32. El dolor 
tiene inicio y fin abruptos, es atroz en intensidad y de carácter penetrante, tala-
drante, intermitente, desgarrador, “dental” u opresivo32,33.

Durante los ataques, el dolor se acompaña de uno o más síntomas o signos 
vegetativos. Los acompañamientos más frecuentes son lagrimeo y congestión 
nasal ipsilaterales. También pueden observarse inyección conjuntival, rinorrea, 
sudación frontal y facial, edema palpebral, ptosis y miosis31-33. Rara vez los ata-
ques se acompañan de náuseas o de foto o sonofobia. Estos últimos síntomas 
se suelen percibir ipsilateralmente al lado doloroso35,36. Al igual que en la CR, la 
inquietud psicomotriz es muy habitual durante los ataques, habiéndose descrito 
agresividad física hasta en un 25% de los casos33.
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La cefalea suele durar entre 2 y 30 minutos, y la frecuencia supera los cinco ata-
ques diarios durante la mayor parte del tiempo, con una media de 7-13 ataques 
por día33,37. Un tercio de los pacientes pueden notar cierta molestia interictal o 
dolor residual de ligera intensidad. Los ataques de HP se distribuyen uniforme-
mente durante el día y la noche. Al contrario que en la CR, no suele existir un 
patrón estacional38. La mayoría de los ataques son espontáneos, y solo un 10% 
de los pacientes pueden presentar ataques desencadenados por movimientos 
cervicales o por manipulación cervical38,39. El alcohol apenas precipita un 7% de 
los ataques. Excepcionalmente pueden observarse fenómenos clínicos atípicos, 
como ataques cambiantes de lado40, dolor bilateral41 y ausencia de acompaña-
mientos vegetativos42.

La HP se presenta con dos patrones temporales: crónico, y remitente o episó-
dico43. La forma crónica es la dominante, y ocurre en el 80% de los pacientes. 
El patrón episódico puede prolongarse hasta 35 años, aunque suele evolucio-
nar hacia un patrón crónico. También la forma crónica puede ocasionalmente 
transformarse en episódica.

Diagnóstico

El diagnóstico de la HP se basa en la evaluación de las características clínicas, 
la respuesta absoluta a la indometacina y la exclusión de cuadros sintomáti-
cos (Tabla III). El diagnóstico diferencial comprende otras CTA, cuadros do-
lorosos breves centrados en el territorio de la primera rama (V-1) trigeminal y 

Tabla III. Criterios diagnósticos de la hemicránea paroxística

• Al menos 20 ataques que cumplen los criterios B-E 
•  Dolor intenso unilateral en la región orbitaria, supraorbitaria o temporal, con una 

duración de 2 a 30 minutos 
•  Al menos uno de los siguientes síntomas o signos, homolaterales al dolor: 

– Inyección conjuntival o lagrimeo 
– Congestión nasal o rinorrea 
– Edema palpebral 
– Sudación frontal y facial 
– Rubefacción frontal y facial 
– Sensación de taponamiento en los oídos 
– Miosis y/o ptosis 

•  Los ataques tienen una frecuencia por encima de cinco por día durante más de la 
mitad del tiempo 

•  Los episodios responden completamente a dosis terapéuticas de indometacina 
•  Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.
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otras cefaleas con respuesta a la indometacina (Tabla II). Se han comunicado 
casos de HP asociada a lesiones estructurales intra o extracraneales, general-
mente tumores o alteraciones vasculares de naturaleza y localización dispares, 
poco convincentes en muchos casos para apoyar una posible comorbilidad44. 
No obstante, la posible presencia de lesiones subyacentes justifica un estudio 
neurorradiológico en todos los pacientes afectados de HP. Recientemente se 
ha comunicado un caso fenotípicamente idéntico a la HP desencadenado por 
inhibidores de la fosfodiesterasa45.

Tratamiento

La indometacina es el único tratamiento absolutamente eficaz en la HP (nivel 
de evidencia IV, grado de recomendación C), propiedad que solo comparte 
con la HC (vide infra). La indometacina se administra por vía oral en dosis de 
75 mg diarios divididos en tres tomas. Si no se obtiene respuesta sustancial en 
3 días, la dosis debe incrementarse a 150 mg diarios divididos en seis tomas 
durante otros 3 días. Si tampoco existe respuesta apreciable con esta dosis, el 
diagnóstico de HP debe cuestionarse. En cambio, si la respuesta es incompleta 
pero significativa (> 80%), se precisa aumentar aún más la dosis. Con dosifica-
ción apropiada, los pacientes deben esperar una respuesta absoluta en menos 
de 24 horas, frecuentemente en menos de 8 horas46. Una vez asegurada la 
eficacia del tratamiento, puede mantenerse de forma indefinida si los perío-
dos sintomáticos son prolongados y/o frecuentes. En pacientes con períodos 
sintomáticos infrecuentes la indometacina puede administrarse desde el inicio 
hasta el final del período sintomático.

La administración parenteral (50-100 mg vía intramuscular) de indometacina se 
emplea más como test diagnóstico (Indotest) que como terapia. La vía paren-
teral propicia una respuesta absoluta en 1-1,5 horas47. En España no está dispo-
nible la indometacina parenteral, y por tanto el Indotest debe realizarse por vía 
oral, con dosis inicial de 150 mg de indometacina repartida en 3-6 tomas. 

La indometacina no cura, pero proporciona una remisión prolongada mientras 
persiste la terapia. La suspensión del tratamiento ocasiona la reaparición de la 
sintomatología tras un período variable (habitualmente corto) de tiempo. Junto 
con la indometacina, se deben prescribir protectores de la mucosa gástrica.

Una vez conseguida la desaparición de los síntomas, la dosis de indometacina 
debe ser titulada a la mínima imprescindible. De hecho, la dosis eficaz tiende a 
reducirse con el paso del tiempo48. Los requerimientos de indometacina pue-
den variar en paralelo con la fluctuación en intensidad de los síntomas y los pa-
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cientes pueden, en general, adecuar la dosis a la gravedad del proceso. La dosis 
eficaz habitual varía entre 75 y 100 mg diarios, y el rango total de dosis eficaz 
oscila entre 25 y 250 mg diarios. La necesidad de dosis más altas es excepcional 
y obliga a un estrecho seguimiento, ya que en no pocas ocasiones revela una 
forma sintomática49. Debe tenerse en cuenta que dosis altas de indometacina 
pueden provocar una cefalea química.

Prácticamente todos los antiinflamatorios no esteroideos (AINE) se han probado 
en la HP y, a dosis equipotentes, ninguno ha proporcionado el extraordinario 
beneficio de la indometacina. Otros fármacos en los que se ha constatado di-
verso grado de eficacia son: ácido acetilsalicílico, piroxicam, naproxeno, cele-
coxib, rofecoxib, flunarizina, verapamilo, acetazolamida y corticosteroides8,20. 
El verapamilo, el topiramato y otros AINE son las mejores alternativas en los 
pacientes con intolerancia a la indometacina (nivel de evidencia IV, grado de 
recomendación C)38,50.

Los bloqueos anestésicos de nervios occipitales se han comunicado anecdóti-
camente en la HP, con respuestas en general escasas, aunque probablemente 
mejoradas combinando anestésico local y corticoide20. La estimulación occi-
pital, hipotalámica y vagal, ipsilaterales al lado doloroso, podrían ser técnicas 
prometedoras para casos refractarios, aunque carecen por el momento de ca-
suística suficiente para elaborar una recomendación sólida al respecto22. 

CEFALEA NEuRALGIFORME, uNILATERAL, DE BREVE DuRACIóN 

La CIC-31 diferencia, dentro del epígrafe de las CTA, la denominada cefalea neu-
ralgiforme, unilateral, de breve duración, en la que incluye el SUNCT (acrónimo 
inglés de Short-lasting Unilateral Neuralgiform headache attacks with Con-
junctival injection and Tearing) y el SUNA (Shortlasting, Unilateral, Neuralgiform 
headache attacks with cranial Autonomic features). 

El síndrome SUNCT fue descrito en 198951. En la gran mayoría de los casos 
comunicados, los ataques duraron entre 5 y 40 segundos y se acompañaron de 
una combinación variable de signos vegetativos, con predominio casi constante 
de la combinación inyección conjuntival y lagrimeo. Por su consistencia, estos 
dos acompañamientos fueron seleccionados como criterios diagnósticos, en 
un tiempo en el que una posición nosológica conservadora fue conveniente, 
para diferenciar con seguridad el nuevo síndrome de la neuralgia trigeminal V-1, 
cuya duración y posibles acompañamientos vegetativos no habían sido todavía 
documentados. Estas características de la neuralgia V-1 quedaron clarificadas 
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pocos años más tarde, y en la siguiente clasificación existió la oportunidad de 
adecuar los criterios diagnósticos del SUNCT a las evidencias vigentes. Sin em-
bargo, los criterios iniciales y provisionales, deliberadamente restrictivos, con-
dujeron a algunos autores a proponer otro fenotipo menos limitativo (SUNA), 
que podía diagnosticarse con un solo acompañamiento vegetativo y con dura-
ción de los ataques hasta 10 minutos. 

Algunos autores defienden la idea de que el SUNCT es una variedad del SUNA 
y otros que ambos fenotipos son expresiones del mismo síndrome; de hecho, 
los dos cuadros clínicos claramente se solapan. La CIC ha incluido SUNCT y 
SUNA bajo el epígrafe cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración. Es de-
cir, ambos fenotipos se han clasificado como subtipos de un mismo síndrome. 
Con el mismo nivel de certeza o incertidumbre, pudo considerarse el fenotipo 
SUNA como una manifestación de la variabilidad biológica de los síndromes, o 
en todo caso como una forma atípica o frustrada del SUNCT. En este, como en 
el resto de los capítulos de esta Guía, se sigue la posición oficial establecida por 
la CIC, dejando las controversias nosológicas al atinado juicio de los lectores.

La prevalencia de la cefalea neuralgiforme unilateral de corta duración es de 
6,6 casos por cada 100.000 habitantes, con una ratio hombre/mujer de 1,5-1. 
La edad típica de inicio se sitúa entre los 35 y 65 años (media de 48 años)52-55.

Cuadro clínico

La manifestación clínica principal es el dolor moderado-intenso, de carácter 
neuralgiforme, de localización unilateral, orbitaria, supraorbitaria o temporal. En 
ocasiones, el dolor puede extenderse hacia el lado contralateral. En el caso del 
SUNCT, los ataques se acompañan de marcada inyección conjuntival y lagrimeo 
ipsilaterales. Se ha descrito también congestión vascular y edema palpebral. Es-
tos dos últimos síntomas pueden condicionar una disminución de la hendidura 
palpebral no parética (pseudoptosis). En el caso del SUNA puede aparecer la-
grimeo o inyección conjuntival, pero no de forma conjunta, o ninguno de ellos. 
La rinorrea y/o taponamiento nasal se observan en aproximadamente 2/3 de los 
pacientes. No se han objetivado cambios en el diámetro pupilar. Se ha descrito 
el incremento de la presión intraocular en el lado sintomático y, en ocasiones, 
aumento de la presión arterial, bradicardia e hiperventilación52-55 (Tabla IV).

Los paroxismos tienen un inicio y final abruptos. En el SUNCT duran entre 5-250 
segundos (media de 49 segundos) y en el SUNA son más prolongados. Pue-
den aparecer de forma aislada, en salvas o agregarse consecutivamente, por 
períodos de tiempo prolongados. Entre los paroxismos los pacientes suelen 
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estar asintomáticos, aunque en algunos casos persiste un dolor residual leve 
en la zona afectada. La mayoría de los ataques son precipitados por estímulos 
mecánicos que actúan sobre áreas inervadas por el nervio trigémino, pero tam-
bién pueden desencadenarse desde territorios extratrigeminales. A diferencia 
de lo que ocurre en la neuralgia del trigémino, los ataques de SUNCT y SUNA 
no se continúan de un período refractario.

El patrón temporal es irregular, con períodos sintomáticos que alternan con 
remisiones espontáneas de forma impredecible. Los ataques predominan du-
rante el día. La frecuencia de los episodios es variable. Al igual que en otras CTA, 
se debe diferenciar entre el SUNCT/SUNA episódico y crónico. En el primer 
caso, existen al menos dos episodios que duran entre una semana y un año, con 
un período de remisión entre ellos de al menos 3 meses. En la forma crónica 
este período es menor de 3 meses o inexistente. 

Tabla IV. Criterios diagnósticos de la cefalea neuralgiforme unilateral 
de breve duración

A. Al menos 20 episodios que cumplen los criterios B-D
B.  Episodios de dolor unilateral, moderado o grave en la región orbitaria, 

supraorbitaria, temporal y/u otra distribución trigeminal, y de una duración de 
1-600 segundos en forma de punzadas únicas, una serie de punzadas, o en un 
patrón de dientes de sierra

C.  Al menos uno de los siguientes cinco síntomas o signos autonómicos craneales, 
ipsilaterales al dolor: 
1. Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo
2. Congestión nasal y/o rinorrea
3. Edema palpebral
4. Sudación frontal y facial
5. Miosis y/o ptosis

D. Se presenta con una frecuencia de al menos una vez al día
E. No atribuible a otro diagnóstico de la CIC-3

Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración con hiperemia conjuntival y 
lagrimeo

A.  Ataques que cumplen los criterios diagnósticos de cefalea neuralgiforme unilateral 
de breve duración y el criterio B

B. Ambos, inyección conjuntival y lagrimeo, ipsilaterales al dolor

Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración con síntomas autonómicos

A.  Ataques que cumplen los criterios diagnósticos de cefalea neuralgiforme unilateral 
de breve duración y el criterio B

B. Solo una o ninguna de inyección conjuntival o lagrimeo, ipsilaterales al dolor

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.
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Diagnóstico 

Es obligado realizar, ante una sospecha de cefalea neuralgiforme unilateral de 
breve duración, un estudio de neuroimagen (resonancia magnética cerebral) 
(nivel de evidencia IV, grado de recomendación C). En el diagnóstico diferen-
cial de esta entidad se incluyen el resto de las CTA, la cefalea punzante prima-
ria y, sobre todo, la neuralgia del trigémino (Tabla II). Se han descrito cuadros 
análogos en pacientes en los que se ha documentado una lesión estructural 
subyacente intra o extraaxial en la proximidad de la unión bulbo-protuberancial 
o en la región hipofisaria, sin poder confirmarse una relación causal56.

Tratamiento

La cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración es la CTA más refractaria 
al tratamiento54,57. En el SUNCT, topiramato (50-300 mg/día) ha demostrado 
beneficio en un ensayo aleatorizado, doble ciego y controlado con placebo54. 
Lamotrigina también se perfila como un tratamiento eficaz (25-600 mg/día) y 
se han comunicado series cortas de pacientes con respuesta favorable a otros 
neuromoduladores [gabapentina (800-2.700 mg/día), carbamacepina (600 a 
1.200 mg/día), zonisamida (300mg/día) y oxcarbacepina (300-600mg/día)] y 
clomifeno (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C)54,57-61. En ocasio-
nes, la combinación de dos o más fármacos ha resultado efectiva (nivel de evi-
dencia IV, grado de recomendación C). En el SUNA, lamotrigina y gabapentina 
a las mismas dosis han demostrado ser útiles54.

Se ha descrito la supresión rápida del flujo de ataques de SUNCT, durante un 
período de tiempo variable, administrando lidocaína intravenosa a dosis de 1,5-
3,5 mg/kg/h62,63, o corticoides orales o intravenosos64,65 (nivel de evidencia IV, 
grado de recomendación C).  

Se ha comunicado una respuesta positiva al bloqueo bilateral del nervio occipital 
mayor con bupivacaína y metilprednisolona en una serie corta de pacientes con 
SUNCT (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C)66,67. A pesar de dispo-
ner solo de experiencias aisladas, la infiltración con onabotulinumtoxinA podría 
ser útil en pacientes con SUNCT refractario en monoterapia o como terapia adyu-
vante, a dosis bajas (40-70 UI) y con un patrón de infiltración ipsilateral al dolor20.

Finalmente, determinados procedimientos invasivos han fracasado en muchos 
pacientes, mientras que en otros han sido eficaces, si bien no se dispone de da-
tos sobre la evolución a largo plazo. En consecuencia, el tratamiento quirúrgico 
en esta entidad no está suficientemente validado68,69. 
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HEMICRÁNEA CONTINuA

La HC fue descrita en 1984 como una cefalea estrictamente unilateral, con dolor 
moderado, fluctuante, pero persistente y con respuesta absoluta a la indome-
tacina70. Estas dos características fueron consideradas necesarias y suficientes 
para el diagnóstico del síndrome. Otros signos y síntomas, más inconstantes, 
incluyen acompañamientos vegetativos oculofaciales ipsilaterales al lado del 
dolor o signos y síntomas migrañosos como náuseas, vómitos, fotofobia y 
sonofobia, generalmente presentes en las exacerbaciones71-75.

La HC predomina en mujeres (ratio mujer:hombre de 1.8:1)71. Los síntomas se 
inician en la tercera década (rango 5-67 años). En las series clínicas realizadas en 
unidades de cefaleas representa el 1,7% de los pacientes de media71. En series de 
pacientes evaluados en clínicas de dolor orofacial el diagnóstico variaba desde 
el 0,3%72 hasta el 8%73. 

Cuadro clínico

La cefalea es estrictamente unilateral, con predominio del dolor en la región 
craneal anterior. El dolor es continuo y diario, ligero-moderado en intensidad 
y de carácter opresivo, molesto o fastidioso, en palabras de los pacientes. El 
curso clínico es habitualmente crónico desde el inicio de los síntomas. A su vez, 
se subdivide en subtipo remitente o no remitente, en función de si existen o no 
períodos de remisión de al menos 24 horas de duración.

En general, el dolor unilateral persistente es el único síntoma, pero cuando se 
exacerba suele acompañarse de una combinación variable de manifestacio-
nes vegetativas ipsilaterales al lado del dolor (74%). También pueden asociarse 
acompañamientos típicos de la migraña (60%) como náuseas, vómitos, foto-
sonofobia e intolerancia al ejercicio ordinario. En cualquier caso, la intensidad 
de los signos autonómicos y migrañosos es menor que en otras CTA y en la 
migraña, respectivamente. Las exacerbaciones pueden durar entre 20 minutos 
y varios días. Clínicamente en torno al 49-60% de los pacientes tienen al menos 
una exacerbación al día4,5. Casi la mitad de los pacientes describen sensación de 
intranquilidad durante las exacerbaciones71,74,75. 

La sintomatología es típicamente diurna y espontánea. No existen precipitantes. 
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Diagnóstico

El diagnóstico se basa en el reconocimiento de las características clínicas típi-
cas, una exploración neurológica normal y una respuesta absoluta a dosis ade-
cuadas de indometacina (Tabla V). 

Se han descrito casi 70 casos de cefaleas secundarias con fenotipos clínicos 
similares al de la HC, en los que se encontró una causa subyacente con la cual 
los autores postularon una relación44,71,76. Los casos aparentemente sintomá-
ticos se debieron a unas 25 patologías distintas. Las más frecuentes fueron la 
postraumática, en torno al 40% del total. La segunda más frecuente fue postcra-
neotomía. También se han comunicado casos relacionados con patología vas-
cular como ictus, disección carotídea, fístula carótido-cavernosa o trombosis 
de senos venosos. Asimismo, existen casos en relación con sinusitis, herpes of-
tálmico, paquimeningitis hipertrófica, patología de articulación temporomandi-
bular, patología dental y patología ocular. La HC se ha relacionado con tumores 
hipofisarios, carcinoma nasofaríngeo y schwannoma vestibular. 

Tratamiento

La indometacina propicia una mejoría rápida y absoluta que persiste mientras se 
mantiene la terapia (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C). La dosis 
eficaz varía entre 25 y 300 mg diarios. Las normas generales de administración 
son análogas a lo expuesto en el apartado de HP (vide supra). La suspensión 
del tratamiento ocasiona, en la mayoría de los casos, la reanudación del dolor 

Tabla V. Criterios diagnósticos de la hemicránea continua

A. Cefalea unilateral que cumple los criterios B-D

B.  Presente desde al menos 3 meses, con exacerbaciones de moderada o gran intensidad

C. Alguno o ambos de los siguientes:
• Al menos uno de los siguientes síntomas o signos, ipsilaterales a la cefalea: 

– Inyección conjuntival y/o lagrimeo 
– Congestión nasal y/o rinorrea 
– Edema palpebral 
– Sudación frontal o facial 
– Miosis y/o ptosis

•  Sensación de intranquilidad o agitación, o agravamiento del dolor con el movimiento 

D. Responde completamente a dosis terapéuticas de indometacina 

E. Sin mejor explicación por ningún otro diagnóstico de la CIC-3 

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.
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tras una latencia variable. El tratamiento debe mantenerse de forma indefinida, 
previsiblemente de por vida. 

Otros AINE, a dosis equipolentes, son ineficaces o escasamente beneficiosos. 
Los casos con intolerancia a la indometacina pueden responder aceptablemente 
a inhibidores de la ciclooxigenasa 2, como celecoxib, rofecoxib o etoricoxib.

Otros fármacos ensayados (generalmente en series pequeñas de pacientes), 
como topiramato, verapamilo, gabapentina, pregabalina, amitriptilina, melato-
nina y flunarizina77-82, no han aportado, en general, resultados convincentes.

Los bloqueos anestésicos de nervios supraorbitario, auriculotemporal y occi-
pital mayor propiciaron una mejoría del 50% en 5 de los 6 pacientes tratados83. 
Algo más de la mitad de los pocos pacientes tratados con inyecciones peri-
craneales de onabotulinumtoxinA20,84 experimentaron una mejoría de un 50%, 
mantenida durante 6-20 semanas. 

Se ha descrito algún caso de respuesta aislada en pacientes refractarios, tra-
tados con bloqueo no invasivo del ganglio esfenopalatino85, estimulación no 
invasiva del nervio vago86,87, estimulación de nervios occipitales88, radiofrecuencia 
sobre la raíz ventral C2, la raíz posterior o en el ganglio esfenopalatino89,90. 
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INTRODuCCIóN

Se exponen en este capítulo las cefaleas del grupo 4 de la tercera Clasificación 
Internacional de las Cefaleas (CIC-3)1. Se trata de un conjunto de diez cefaleas pri-
marias (Tabla I), distintas a la migraña, la cefalea tensional y las cefaleas trigémino- 
autonómicas, caracterizadas por un fenotipo clínico determinado o por su similitud 
con ciertas cefaleas secundarias, las cuales deben excluirse adecuadamente. 

CEFALEA DE LA TOS PRIMARIA

Una cefalea de la tos, mal llamada tusígena (tusígeno significa que produce tos), 
es toda aquella que aparece en relación con la tos u otras maniobras que impli-
can aumento de la presión abdominal o mantenimiento en apnea, designadas 
comúnmente como maniobras de Valsalva (estornudar, sonarse la nariz, inflar 
globos, levantar peso, defecar, agacharse o reír, entre otras). Debe tenerse en 
cuenta que hay muchas cefaleas que se agravan por dichas maniobras, pero no 
son desencadenadas por ellas, por ejemplo, la migraña, cefaleas de causa infla-
matoria, por hipertensión intracraneal, por baja presión del líquido cefalorraquídeo 
(LCR) e incluso la cefalea en racimos2. El síntoma cefalea desencadenada por la 
tos, o maniobras de Valsalva en general, puede deberse a causas estructurales o 
aparecer en ausencia de ellas. Este último caso es el de la cefalea de la tos primaria.

La cefalea de la tos primaria tiene en la población general una prevalencia estima-
da a lo largo de la vida de un 1%3 y supone alrededor del 1% de los pacientes que 
consultan por cefalea4. Afecta más a menudo a pacientes mayores de 40 años 

Tabla I. Grupo 4. Otras cefaleas primarias 

   4.1. Cefalea de la tos primaria
   4.2. Cefalea por ejercicio físico primaria
   4.3. Cefalea asociada a la actividad sexual primaria 
   4.4. Cefalea tipo trueno primaria 
   4.5. Cefalea por crioestímulo (o por estímulos fríos)
          4.5.1. Cefalea por aplicación externa de crioestímulo
          4.5.2. Cefalea por ingestión o inhalación de crioestímulo
   4.6. Cefalea por presión externa
          4.6.1. Cefalea por compresión externa
          4.6.2. Cefalea por tracción externa 
   4.7. Cefalea punzante primaria 
   4.8. Cefalea numular 
   4.9. Cefalea hípnica 
4.10. Cefalea diaria persistente de inicio reciente 
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–la edad media de presentación es de 67 (± 11) años–, aunque por supuesto 
puede presentarse en personas más jóvenes5, sin clara diferencia entre géneros. 

Su etiopatogenia es desconocida. La hipótesis más repetida es que se produce 
por un aumento rápido de la presión abdominal y torácica, con reducción del 
drenaje venoso desde el encéfalo a través de un sistema con incompetencia 
valvular. Se produce así una elevación transitoria de la presión intracraneal que 
provoca dolor por estímulo de las neuronas nociceptivas intradurales y peri-
vasculares6,7. No obstante, teniendo en cuenta que las maniobras de Valsalva 
son generalmente insuficientes en la mayoría de las personas para activar dichas 
neuronas, se postula que en estos pacientes concurren otros factores que dis-
minuyen el umbral para esa activación. Por ejemplo, un estudio morfométrico 
por resonancia magnética (RM) describió menor tamaño de la fosa posterior en 
un grupo de pacientes comparados con controles, con la resultante “sobreocu-
pación” del espacio de la fosa8. En otra serie se encontró antecedente de infec-
ciones víricas previas en un 25% de los casos9, lo que sugería a los autores una 
posible relación de este antecedente con hipersensibilidad de barorreceptores 
en venas del agujero magno. Finalmente, un estudio constató estenosis del seno 
transverso o la vena yugular en venografías en 5 de 7 pacientes, en comparación 
con ninguno de 16 controles10, aunque se discute si este fenómeno es causa o 
consecuencia, al igual que en el caso de la hipertensión intracraneal idiopática.

La cefalea de la tos primaria es un dolor de aparición intermitente que se pre-
senta de forma súbita durante o inmediatamente después de un acceso de tos 
u otra de las situaciones potencialmente desencadenantes (no necesariamente 
todas). Suele ser bilateral (40-90%), aunque a veces es unilateral u holocraneal. 
En sentido anteroposterior se localiza más a menudo a nivel frontotemporal, 
aunque también puede hacerlo a nivel occipital o en el vértex. Es intenso o 
moderado y de cualidad muy variada (punzante, terebrante, opresivo o expan-
sivo), y puede modificarse incluso en un mismo paciente. La duración oscila 
entre pocos segundos y algunos minutos, en general menos de 30, aunque 
puede llegar a prolongarse hasta 2 horas2. Normalmente, no se asocia a náu-
seas, vómitos, fotofobia o sonofobia ni a síntomas autonómicos4,11. Sus criterios 
diagnósticos se enumeran en la Tabla II.

Las cefaleas por la tos se agrupan con las cefaleas por ejercicio físico y las 
relacionadas con actividad sexual dentro de las llamadas “cefaleas de esfuerzo”, 
consistentes, en este caso, en el desarrollo de una fuerza máxima, voluntaria o 
no, durante un breve instante de tiempo, no en un ejercicio físico prolongado 
o más sostenido. Las tres pueden asociarse entre sí, aunque sus diferencias 
clínicas permiten habitualmente diferenciarlas12.
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Una cefalea por la tos puede ser tanto secundaria (50%) como primaria4,12. Entre 
las secundarias, la más frecuente con diferencia es la producida por la malfor-
mación de Chiari tipo I (80%)4,5,13. En este caso, los pacientes suelen ser más 
jóvenes –inicio entre la cuarta y la quinta década–, el dolor tiende a ser occipital 
(72%) y se asocia a síntomas y signos de lesión en la fosa posterior en más del 
80% de los casos, si bien pueden no estar presentes al inicio14. Los accesos de 
dolor suelen ser más frecuentes y duraderos y no se reducen ni remiten con el 
tiempo. En la Tabla III se muestran otras causas posibles2,10,12,15-21. 

Tabla II. Criterios diagnósticos de la cefalea de la tos primaria [4.1]

A. Al menos dos episodios de cefalea que cumple los criterios B-D

B. Provocada exclusivamente por la tos, esfuerzo brusco breve u otra maniobra de Valsalva

C. Inicio súbito

D. Duración entre 1 segundo y 2 horas

E. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.

Tabla III. Etiología de las cefaleas de la tos secundarias (50%)

Malformación de Chiari tipo I con o sin siringomielia (65-80%)

Lesiones de la fosa posterior (15%)
• Quistes aracnoideos
• Tumores dermoides
• Meningiomas
• Metástasis
• Platibasia
• Os odontoideum

Miscelánea (20%)
• Hidrocefalia obstructiva
• Disminución de la presión del líquido cefalorraquídeo
• Hematoma subdural
• Sinusitis esfenoidal
• Neumoencéfalo
• Meningitis neumocócica
• Disección u obstrucción carotídea
• Aneurismas intracraneales sin ruptura
• Hipervolemia intracraneal
• Implantación de electrodos en la sustancia gris periacueductal
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En cualquier caso, el diagnóstico de la cefalea de la tos primaria ha de ser de 
exclusión. Se recomienda hacer siempre una RM craneal sin y con contraste, 
incluyendo obviamente proyecciones sagitales (nivel de evidencia III, grado 
de recomendación C)5. Si el paciente tiene historia reciente de dolor por la 
tos en un lado asociado a síntomas focales contralaterales, se practicará una 
angio-resonancia, o una angio-tomografía computarizada (angio-TC) si no se 
dispone de la anterior22.

Normalmente, la cefalea de la tos primaria tiene un curso de duración limitada, 
de entre 2 meses y 4 años, pero son posibles recidivas tras la remisión. Lo habi-
tual es sufrir un único período sintomático, durante varios meses seguidos, que 
remite gradualmente10.

La brevedad habitual del dolor suele hacer innecesario el tratamiento sintomáti-
co. Hay que tranquilizar al paciente y actuar sobre los desencadenantes dentro 
de lo razonable23. Sí está indicado el tratamiento preventivo, y, aun cuando no 
hay ensayos controlados, existe consenso general en considerar la indometa-
cina como el fármaco de elección, a dosis entre 25 y 150 mg al día divididos en 
una a tres tomas, aunque puede ser necesario llegar hasta 250 mg al día24,25, ya 
que es eficaz en alrededor del 75% de los casos (nivel de evidencia II, grado de 
recomendación C)26. Su efecto podría deberse a un descenso de la presión intra-
craneal, que no se produce con otros antiinflamatorios no esteroideos (AINE).

Debe asociarse siempre protección de la mucosa gástrica y tener en cuenta 
otros problemas que pueden derivarse de su uso prolongado, especialmente en 
pacientes mayores, como nefrotoxicidad y capacidad de inducir hipertensión ar-
terial o agravarla. De igual modo, se ha descrito la mejoría con acetazolamida19 y 
respuesta temporal tras la extracción de hasta 40 ml de LCR mediante punción 
lumbar26. La indometacina también puede mejorar en algunos casos la cefalea 
por la tos producida por la malformación de Chiari tipo I27. Otros fármacos, 
muchos de ellos no disponibles en España (naproxeno, propranolol, metisergi-
da, ergonovina, fenelcina y dihidroergotamina intravenosa), han demostrado ser 
eficaces en casos aislados o series cortas de pacientes2,22,28. Dada la evolución 
habitual de esta cefalea, se recomienda probar la retirada del tratamiento pasa-
dos al menos 6 meses en ausencia de dolor22.  

CEFALEA POR EJERCICIO FÍSICO PRIMARIA

La cefalea por ejercicio físico primaria (CEFP) se desencadena por el ejercicio físico 
sostenido en ausencia de lesión intracraneal subyacente. También se incluye con-
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ceptualmente dentro de las denominadas “cefaleas de esfuerzo”, que en este caso 
consiste en una actividad sostenida, no en un esfuerzo intenso de breve duración.

Las cifras publicadas de prevalencia entre pacientes con cefaleas oscilan entre 
1-12%, siendo mayores en jóvenes y adolescentes (26-30%)5,29,30. Su distribución 
por sexos no está clara, aunque parece afectar a ambos por igual. En la mitad de 
los casos existe historia personal o familiar de migraña31. Cierto porcentaje de 
pacientes padece también cefalea primaria relacionada con la actividad sexual; 
menos a menudo puede coexistir con la  cefalea de la tos primaria29,30. 

Si bien se desconoce su fisiopatología, se han propuesto dos posibles mecanismos. 
El primero se basa en la estasis venosa intracraneal durante el ejercicio debida a 
insuficiencia de las válvulas de la yugular interna, la cual generaría un flujo retrógra-
do traducido en aumento transitorio de la presión intracraneal y distensión de las 
estructuras intracraneales sensibles al dolor32-34. El segundo se centra en la dilatación 
de las arterias cerebrales por anomalía de base de su autorregulación35,36, meca-
nismo propuesto también para la cefalea primaria asociada a la actividad sexual. 

La CEFP puede ser bilateral o unilateral, pulsátil (60%) y acompañarse de náu-
seas, vómitos, fotofobia y sonofobia12. Puede ocurrir tanto en personas entrena-
das como en las no habituadas al ejercicio. Es más habitual en climas cálidos y 
húmedos, en altitudes, en situación de hipoglucemia o si se ha ingerido alcohol37. 
En general, aparece en el clímax de la actividad, disminuye al interrumpir esta y 
desaparece en un período que oscila entre 5 minutos y 48 horas; en el 80% de los 
casos dura más de 1 hora, siendo la media de 4 horas. Con frecuencia, en ado-
lescentes es más breve30. En la Tabla IV se muestran sus criterios diagnósticos1.

En pacientes con migraña el ejercicio físico puede inducir crisis, aunque en ge-
neral estos mismos pacientes las sufren también por otros desencadenantes. Lo 
habitual es diagnosticar ambos procesos en el mismo paciente cuando las crisis 
debidas al ejercicio dominan el cuadro, lo que suele ser una situación temporal. 

Tabla IV. Criterios diagnósticos de la cefalea por ejercicio físico primaria [4.2]

A.  Al menos dos episodios de cefalea que cumple los criterios B y C

B.  Provocada por ejercicio físico sostenido, y que ocurre solamente durante o 
después de este

C. Duración inferior a 48 horas

D. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.
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También existen cefaleas secundarias que pueden ser desencadenadas por el 
ejercicio de un modo similar (20%)5, que ante un primer episodio o una aparición 
reciente hay que excluir (Tabla V)21,38-40. En fase aguda se debe realizar neuroima-
gen craneal (habitualmente TC) y vascular (angio-TC), además de una punción 
lumbar si se sospecha hemorragia subaracnoidea (HSA) y la TC es normal (nivel 
de evidencia IV, grado de recomendación C). A posteriori, o si el paciente no 
consulta al inicio o poco después, se requieren RM y angio-RM para otros diag-
nósticos o si existen dudas tras las primeras exploraciones41. También en fase agu-
da se aconseja un electrocardiograma (ECG) y medir las enzimas cardíacas si hay 
historia de isquemia coronaria o factores de riesgo vascular (“cefalea cardíaca”) 
(nivel de evidencia IV, grado de recomendación C)12. En casos seleccionados, 
con taquicardia, enrojecimiento facial y sudoración muy prominentes, pueden 
ser necesarias determinaciones analíticas para excluir una feocromocitoma41. 

Esta cefalea suele afectar al paciente temporalmente, en torno a 6 meses en el 
40% de los casos5,31. No obstante, puede durar varios años seguidos42, aunque 
en cerca del 80% ya está ausente pasados 10 años37. 

En casos no invalidantes puede bastar con moderar el ejercicio en frecuencia, 
duración o intensidad, o hacer calentamiento gradual previo, aunque a veces es 
necesario abstenerse de él temporalmente. Puede evitarse en ocasiones toman-
do indometacina 30-60 minutos antes del ejercicio (nivel de evidencia IV, grado 

Tabla V. Causas de cefaleas por ejercicio físico secundarias

Intracraneales frecuentes:
• Hemorragia subaracnoidea aguda
• Malformaciones vasculares sin ruptura (aneurisma y malformación arterio-venosa)
• Lesión ocupante en la fosa posterior (tumores, metástasis, etc.)
• Malformación de Chiari

Intracraneales menos frecuentes:
• Disección arterial cráneo-cervical
• Vasoespasmo
• Platibasia
• Quiste del tercer ventrículo
• Tumores intraventriculares
• Aneurismas fusiformes de la arteria vertebral
• Síndrome de vasoconstricción cerebral reversible
• Hematoma subdural
• Síndrome de hipotensión intracraneal

Extracraneales:
• Feocromocitoma
• Cefalea cardíaca
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de recomendación C)43,44, o bien otros AINE, menos avalados45. También está 
publicada la respuesta a tartrato de ergotamina y triptanes5,12,43. Solo un 10-15% 
de los pacientes requiere tratamiento preventivo continuado46. Los fármacos 
más empleados son el propranolol4,14,46 o la propia indometacina (50-150 mg al 
día) (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C), sobre todo en caso de 
intolerancia o contraindicación a betabloqueantes26,46. Dada la evolución natural 
de esta entidad, el tratamiento debe mantenerse de 3 a 6 meses, tras los que se 
ensaya una retirada lenta44. En deportistas federados hay que tener en cuenta la 
existencia de sustancias vetadas antes de recetar cualquier medicación47.

CEFALEA ASOCIADA A LA ACTIVIDAD SEXuAL PRIMARIA

Es una cefalea primaria que aparece específica y exclusivamente durante la acti-
vidad sexual, cualquiera que sea esta (coito, sexo oral, masturbación), la cual es 
el estímulo desencadenante. Es tan solo una de las posibles causas de cefalea 
aguda durante un acto sexual, cuya etiología es múltiple. Por tanto, su diagnós-
tico requiere excluir todas ellas.  

La prevalencia a lo largo de la vida de esta cefalea primaria se ha estimado en 
un 1%3, aunque puede estar infravalorada por la reserva de muchas personas 
acerca de su sexualidad. En consultas especializadas en cefaleas es el motivo 
específico de consulta en el 0,2-1,3% de todos los pacientes43. Puede presentar-
se en cualquier grupo de edad sexualmente activo48, siendo más frecuente en 
varones que en mujeres (1,2:1 a 3:1)49.

Como es habitual en este grupo de cefaleas, su patogenia y fisiopatología son 
desconocidas. Se han propuesto mecanismos similares a los explicados para la 
CEFP, con la que comparte las características del dolor, la comorbilidad (aso-
ciación a migraña en un 25% de los casos) y la respuesta a betabloqueantes. Al 
menos un tercio de los pacientes admite sufrir ambas5,35,50. Se argumenta que 
el acto sexual no deja de ser un ejercicio físico sostenido y que si en muchos 
sujetos no aparece con otros tipos de actividad puede deberse a que sea esta 
la única que practican4. No obstante, también podría argumentarse que estos 
pacientes realmente tienen una CEFP, y que es en este caso el ejercicio físico 
relacionado con la actividad sexual el que desencadena sus ataques, sin mediar 
otros mecanismos. De hecho, se han publicado algunos casos de cefalea rela-
cionada únicamente con excitación sexual, sin actividad física concomitante51,52. 

Esta cefalea puede aparecer de dos formas: gradualmente, incrementándose 
en intensidad a medida que aumenta la excitación hasta hacerse máxima al final 
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(un tercio de los pacientes), o súbitamente y de forma “explosiva” durante el 
orgasmo53. Es bilateral en el 80% de los casos1, generalmente occipital o difusa, 
aunque puede ser hemicraneal. De cualidad pulsátil, opresiva o incluso punzan-
te, son posibles dolores de diferente cualidad en un mismo paciente12,43. En la 
mayoría de los casos no se asocia a síntomas autonómicos ni vegetativos, rasgo 
en el que difiere en algo de la CEFP14. Obviamente, la frecuencia de episodios 
se relaciona con la de los actos sexuales, aunque puede no aparecer en todos 
ellos –en general sí en más del 50%–. Gran parte de los pacientes sufre una fase 
inicial de dolor intenso cuya duración media es de unos 30 minutos (rango: de 
1 minuto a 24 horas). Tras esta fase, o ya desde el principio, algunos experimen-
tan un dolor más leve, que puede durar hasta 72 horas12,43. 

En la Tabla VI se muestran los criterios diagnósticos1. Al igual que ocurre con la CEFP, 
deben descartarse las mismas cefaleas secundarias empleando idénticas exploracio-
nes5,54. Hay que recordar que el 4-12% de las HSA ocurren durante un acto sexual55,56. 

Durante la actividad sexual pueden producirse también maniobras de Valsalva, por 
lo que en esta circunstancia es asimismo factible una cefalea análoga a la de la tos, 
ya sea primaria o secundaria, la cual conviene diferenciar. Se debe indagar sobre la 
posible toma de inhibidores de la fosfodiesterasa (por ejemplo, sildenafilo) o ciertas 
drogas que pueden causar cefalea. También el uso habitual de pseudoefedrina53, 
amiodarona57, anticonceptivos orales con dosis altas de estrógeno58 y cannabis59 
se ha relacionado con cefaleas durante el acto sexual en casos aislados, además 
de ciertas enfermedades no neurológicas, como sinusitis, glaucoma, hipogluce-
mia, mixedema, anemia, broncopatías crónicas o enfermedad de Cushing60.

En general, esta cefalea primaria aparece en brotes que pueden durar entre unos 
días y varios años, que es posible que se repitan tras períodos de remisión14,43. 

Tabla VI. Criterios diagnósticos de la cefalea primaria asociada a la actividad 
sexual [4.3]

A. Al menos dos episodios de dolor craneal y/o cervical que cumple los criterios B-D

B. Solo ocurre durante la actividad sexual y es provocada por esta

C. Uno cualquiera de los siguientes o ambos: 
• Aumenta la intensidad a medida que progresa la excitación sexual
• Aparece de manera explosiva durante el orgasmo o justo antes de este

D. Cefalea intensa entre 1 minuto y 24 horas y/o leve hasta 72 horas

E. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.
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Lo más común es sufrir un único brote durante semanas o meses que después 
remite. Hay pacientes que sufren un episodio aislado, por lo que deben ser diag-
nosticados de cefalea primaria por actividad sexual probable.

El tratamiento comienza por informar y tranquilizar al paciente sobre la naturale-
za benigna de esta cefalea y su carácter temporal, una vez excluidas otras causas. 
Del tratamiento sintomático no hay estudios, ni siquiera abiertos, sobre el efecto 
de analgésicos o AINE. En una pequeña serie de pacientes con la forma de apa-
rición brusca, el tratamiento con triptanes fue beneficioso en la mitad de ellos61. 
A partir de dicho estudio, algunos expertos recomiendan el uso de triptanes, con 
preferencia por los preparados intranasales62. Durante los períodos sintomáticos 
se recomienda modificar los hábitos sexuales (adoptar una actitud más pasiva y 
evitar toda actividad sexual en las 48 horas siguientes a un episodio), en tanto el 
cuadro remita o se compruebe el efecto de un tratamiento preventivo. Una op-
ción que puede ser útil es tomar una dosis de indometacina, comenzando por 25 
mg, entre 30 y 60 minutos antes del acto sexual63; la dosis de indometacina puede 
aumentarse en sucesivas ocasiones, incluso llegar a 150 mg, hasta conseguir un 
efecto favorable. También puede ser efectiva una inyección de sumatriptán en ese 
lapso de tiempo. Como alternativa puede recurrirse a un triptán oral, almotriptán, 
eletriptán, sumatriptán o rizatriptán, en este caso si se prevé el acto sexual entre 2 y 
4 horas después, o naratriptán o frovatriptán si se realiza más allá de esas 4 ho-
ras62. Para quienes sufren ataques repetidos o brotes duraderos puede ser nece-
sario tratamiento preventivo diario. El fármaco más efectivo en esta indicación 
parece ser el propranolol63,64, aunque puede producir disfunción eréctil. Se ha 
propuesto en estos casos el uso de bisoprolol o nevibolol, que no interfieren con 
la función sexual65. Otra opción es la propia indometacina (50-150 mg diarios). 
Una vez lograda la remisión del cuadro se recomienda mantener el tratamiento 
entre 3 y 6 meses, momento en el que se probará a retirarlo gradualmente. 

CEFALEA EN TRuENO PRIMARIA

La cefalea tipo trueno o cefalea en trueno primaria (CTRP) es una cefalea inten-
sa de inicio brusco que recuerda a la de la HSA por rotura aneurismática, y que 
a priori ocurre en ausencia de una causa que la justifique66-69. Se trata de una 
cefalea cuya existencia algunos autores ponen en duda, como más adelante 
se expondrá.

En principio poco frecuente, la incidencia publicada (43 casos/100.000 adultos/
año) es solo aproximada, dada la falta de estudios prospectivos70. En el estudio 
de una cohorte de 1.649 pacientes con cefalea en trueno, el 17% fue diagnos-
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ticado de CTRP71. Revisiones posteriores ponen de manifiesto la dificultad para 
estimar dicha incidencia, por diferencias en criterios de inclusión o de diagnós-
tico y por la dificultad que a menudo entraña reconocer el llamado síndrome de 
vasoconstricción cerebral reversible (SVCR)68,72. Suele afectar a personas entre 
20 y 50 años, con preferencia por el sexo femenino73,74.

No se conoce su patogenia. La teoría más extendida la relaciona con una res-
puesta vascular aberrante a la actividad simpática, consistente en una vaso-
constricción excesiva cuando se estimulan las aferencias adrenérgicas que 
modulan el tono vascular en los segmentos proximales de las arterias intracra-
neales66,73,75,76. 

Es una cefalea brusca que alcanza su máxima intensidad en menos de un minu-
to, aunque su duración posterior es variable. Suele ser difusa o de localización 
occipital. Puede asociarse a fotofobia, sonofobia, náuseas y vómitos. Aparece 
en general espontáneamente70, aunque a veces ocurre tras ejercicio, baños ca-
lientes, hiperventilación o actividad sexual71,72,75,77.

Un cuadro de estas características constituye siempre una emergencia médica. 
Los criterios diagnósticos de la CTRP (Tabla VII) exigen excluir todas las causas 
que pueden producir un dolor de estas características (Tabla VIII)66,67,73,75,76,78,79, 
la primera de ellas una HSA. La exploración neurológica debe ser normal, aun-
que ni esto ni la ausencia de síntomas acompañantes descartan un trastorno 
secundario70. El siguiente paso es realizar una TC craneal simple urgente lo más 
pronto posible. Si esta es normal conviene hacer una angio-TC arterial y ve-
nosa en busca de disecciones arteriales o trombosis venosas. A continuación, 
se practicará una punción lumbar, a ser posible por personal entrenado para 
reducir el riesgo de que sea traumática, y al menos 6-12 horas después del ini-
cio, para asegurarse de la presencia de xantocromía en caso de HSA. Siempre 
se medirá la presión de apertura. Obviamente, debe procesarse el LCR para su 
estudio. Una RM y una angio-RM cerebrales permitirán descartar las restantes 
causas68-70. La angiografía cerebral por sustracción digital no es imprescindi-
ble, salvo si hay elevada sospecha de lesión vascular y el estudio previo no es 

Tabla VII. Criterios diagnósticos de la cefalea tipo trueno primaria [4.4]

A. Cefalea intensa que cumple los criterios B y C

B. Inicio súbito, alcanza su máxima intensidad en menos de 1 minuto

C. Duración de 5 o más minutos

D. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.
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concluyente (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C)68-70. Un doppler 
transcraneal puede ayudar a excluir vasoespasmo cerebral66,72.

El diagnóstico diferencial con la angiopatía cerebral reversible del sistema ner-
vioso central (SNC) o SVCR puede ser difícil78,79. De hecho, las pruebas de que 
una cefalea en trueno pueda ser a veces primaria no son muy sólidas y cada vez 
más autores llegan a dudar de su existencia, al considerar que muchos de los 
casos puedan ser un SVCR de grado leve en los que no se ha logrado demostrar 
vasoconstricción, ya sea por utilizar las pruebas diagnósticas demasiado pron-
to o demasiado tarde, de forma incompleta o confiando en las menos sensi-
bles66,67,78. Por ejemplo, una vez revisados 67 pacientes de una serie catalogados 
inicialmente como CTRP, al 21% se le cambió el diagnóstico por el de SVCR80. 
Es importante recordar que las imágenes de vasoconstricción pueden no ob-

Tabla VIII. Diagnóstico diferencial de la cefalea en trueno primaria

Causas detectables por TC craneal
• Hemorragia subaracnoidea
• Hemorragia intracerebral
• Hemorragia intraventricular
• Hematoma subdural
• Tumor (quiste coloide del III ventrículo, tumor fosa posterior)
• Hidrocefalia (estenosis acueducto, malformación de Chiari tipo I)
• Leucoencefalopatía reversible del SNC
• Sinusitis aguda

Causas detectables por punción lumbar después de TC normal
• Hemorragia subaracnoidea
• Meningitis (bacteriana o vírica)

Causas que pueden estar presentes a pesar de TC y LCR normales
• Disección arterial cervical (extracraneal, intracraneal, carotídea o vertebral)
• Síndrome de vasoconstricción cerebral reversible 
• Apoplejía hipofisaria
• Hipotensión intracraneal
• Infarto cerebral
• Arteritis de la temporal
• Disección aórtica
• Trombosis venosas
• Miscelánea: 

– Crisis hipertensiva aguda
– Feocromocitoma
– Intoxicación por drogas simpaticomiméticas (anfetaminas o cocaína)
– Isquemia miocárdica
– Sinusopatía asociada a barotrauma 

LCR: líquido cefalorraquídeo; SNC: sistema nervioso central; TC: tomografía computarizada.
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servarse en la fase inicial del SVCR, por lo que serán necesarios estudios de 
seguimiento. Teniendo en cuenta todas estas consideraciones, se ha propuesto 
usar la denominación “cefalea en trueno de origen indefinido” si las pruebas son 
normales y la cefalea no recurre después de varias semanas de seguimiento66,78. 
Por otra parte, investigaciones recientes sugieren que la copeptina, un péptido 
que se segrega en el hipotálamo en respuesta al estrés, podría llegar a ser útil 
como biomarcador sanguíneo en cefaleas agudas no traumáticas, además de 
en otras situaciones de emergencia, para distinguir en este caso las potencial-
mente graves de aquellas más benignas81 (Tabla VIII).

Normalmente de curso monofásico y favorable, se han descrito recurrencias en 
un 8-44% de los pacientes, desde unos pocos días a varios años más tarde, cuya 
incidencia va decreciendo con el paso del tiempo71,76.

Dada su baja incidencia, el tratamiento se basa en series cortas o casos aislados 
(nivel de evidencia IV, grado de recomendación C). Fundamentalmente consiste 
en medidas de soporte y vigilancia y tratamiento sintomático, aunque la respuesta 
a analgésicos suele ser limitada. Por las consideraciones previas, se recomienda 
evitar fármacos vasoconstrictores, como ergotamínicos y triptanes73,74, y suprimir 
aquellos que se han relacionado con el desarrollo de SVCR. No es inusual que se 
prescriba nimodipino hasta comprobar que no haya vasoespasmo, o corticoides 
hasta descartar angitis. En ocasiones se usa el propio nimodipino empíricamente 
para prevenir recurrencias en los 3 meses siguientes a un episodio74.

CEFALEA POR CRIOESTÍMuLO (O POR ESTÍMuLOS FRÍOS)

En la cefalea por crioestímulo se diferencian dos subformas: la cefalea por apli-
cación externa de crioestímulo [4.5.1] y la cefalea por ingesta o inhalación [4.5.2] 
(Tabla IX)1. Su prevalencia no se conoce bien, pero probablemente sea la segun-
da más frecuente de este grupo tras la cefalea punzante82. 

En el caso de la subforma 4.5.1 se han propuesto como mecanismos pato-
génicos una respuesta sensitiva cutánea exaltada, inducción de vasoespasmo 
arterial o hiperexcitabilidad de la vía trigeminal83,84, o una combinación de varios 
mecanismos, tanto periféricos como centrales. Esta cefalea ocurre al exponer 
la cabeza a bajas temperaturas, sumergirse en agua fría85 o recibir crioterapia 
(por ejemplo, tratamiento con nitrógeno líquido en el área craneofacial sobre 
el territorio del trigémino)86. Se suele ubicar en el área frontal media segundos 
después de la exposición; es breve, intensa, punzante y remite a lo largo de los 
30 minutos siguientes tras suspender esta1.
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Por otra parte, la prevalencia de la subforma 4.5.2 ha sido más estudiada, y se 
estima en un 15-40%87-93. Puede asociarse a otras cefaleas primarias como la 
migraña88-90 y la cefalea tipo tensión90. Su fisiopatología tampoco se conoce. Se 
postulan mecanismos similares a los expuestos para la subforma 4.5.1, aunque 
con preferencia por un mecanismo vascular (vasodilatación de arterias cranea-
les reactiva a vasoconstricción inicial por el frío)83. Se ha descrito aumento de la 
velocidad del flujo sanguíneo en la arteria cerebral media por sonografía trans-
craneal en pacientes con cefalea al ingerir agua helada, mayor aún en aquellos 
pacientes en los que el dolor se asociaba a incremento del lagrimeo, fenómeno 
que sugiere activación del reflejo trigémino-parasimpático82,94.

La cefalea tras consumir alimentos o bebidas frías, o inhalar aire frío (poten-
cialmente otros gases), se localiza de forma habitual en la región frontal media, 
aunque se ha descrito también temporal o retroorbitaria. En algún estudio se 
describe como ipsilateral si solo se expone un lado del paladar91. Aparece inme-
diatamente o pocos segundos después de la exposición al estímulo y habitual-
mente desaparece dentro de los 10 minutos siguientes a la retirada de este. 

Las cefaleas por crioestímulo no suelen motivar consultas, por su brevedad y 
clara relación con el estímulo, ni precisar tratamiento. En el caso de la subforma 
4.5.2, es usual aconsejar que se intente reducir el tiempo de contacto con el pa-
ladar, aunque esto a menudo no es fácil ni ha demostrado ser siempre efectivo, 
dado que también aparece dolor al estimular la pared faríngea posterior95. En 
cualquier caso, no está indicada la abstinencia de alimentos fríos. 

Tabla IX. Criterios diagnósticos de la cefalea por crioestímulo [4.5]

Cefalea por aplicación externa de crioestímulo [4.5.1]
A. Al menos dos crisis agudas de cefalea que cumple los criterios B y C 
B.  Provocada por la aplicación de un estímulo frío externo en la cabeza, y que ocurre 

solamente en esta circunstancia
C. Remite dentro de los 30 minutos siguientes a la eliminación del estímulo frío 
D. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

Cefalea por ingestión o inhalación de crioestímulo [4.5.2]
A.  Al menos dos episodios de cefalea aguda frontal o temporal que cumple los 

criterios B y C
B.  Provocada por el contacto de un estímulo frío con el paladar y/o la pared posterior 

de la faringe, debido a la ingesta de alimentos o bebidas fríos, o a la inhalación de 
aire frío

C. Remite dentro de los 10 minutos siguientes a la eliminación del estímulo frío 
D.  Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.
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CEFALEA POR PRESIóN EXTERNA

La cefalea por presión externa se origina por compresión o tracción extrínseca 
de las partes blandas pericraneales por estímulos que normalmente son insufi-
cientes para provocar lesiones en el cuero cabelludo, de ahí su consideración 
como una cefalea primaria. Se diferencian dos subformas, la cefalea por com-
presión externa y la cefalea por tracción externa1. La primera ocurre por apli-
cación mantenida de compresión sobre el cuero cabelludo por objetos como 
gorros, cascos o gafas deportivas, se sospecha que por estímulo de las ramas 
terminales de los nervios cutáneos96,97. La cefalea por tracción, o “cefalea de la 
cola de caballo”, es inducida por estiramiento de partes blandas extracraneales, 
con estimulación de las ramas nerviosas cutáneas o de las fascias musculares 
adyacentes a la coleta98. Ambas suelen ser constantes, no pulsátiles, de inten-
sidad moderada, máxima en la zona de compresión o el área de tracción, y 
pueden extenderse a otras zonas. Aparecen dentro de la primera hora de apli-
cación del estímulo y desaparecen a lo largo de la hora siguiente a su retirada; 
no precisan habitualmente analgesia. Si el paciente tiene también migraña, una 
compresión o tracción prolongadas pueden provocarle una crisis97,99. 

En cualquier caso, la cefalea por presión externa es una cefalea primaria, por 
lo que si claramente se cumplen los criterios diagnósticos (Tabla X) no se pre-
cisan exploraciones complementarias100. Los pacientes no suelen demandar 
atención médica, ya que habitualmente son conscientes de la causa y del 
remedio para su dolor.

Tabla X. Criterios diagnósticos de la cefalea por presión externa [4.6]

Cefalea por compresión externa [4.6.1] 
A. Al menos dos episodios de cefalea que cumple los criterios B-D
B.  Provocada por la compresión externa sostenida de la frente o el cuero cabelludo, y 

que aparece en la primera hora durante esta circunstancia 
C. Intensidad máxima en el área en la que se produce la compresión externa
D. Remite dentro de la hora siguiente a la liberación de la compresión externa 
E. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

Cefalea por tracción externa [4.6.2] 
A. Al menos dos episodios de cefalea que cumple los criterios B-D 
B.  Provocada por tracción externa sostenida del cuero cabelludo, y que ocurre 

solamente durante esta
C. Intensidad máxima en el área en la que se produce la tracción
D. Remite dentro de la hora siguiente a la liberación de la tracción
E. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.
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CEFALEA PuNZANTE PRIMARIA

La cefalea punzante primaria se define como un dolor en forma de punzada 
breve en la cabeza, o de una serie de punzadas, de aparición espontánea en 
ausencia de lesión subyacente. Términos tan descriptivos como cefalea del “pi-
cahielos” o “síndrome de la aguja en el ojo” hacen alusión a este dolor, extraor-
dinariamente frecuente. 

Con una prevalencia del 35% en el mayor estudio poblacional realizado101, pre-
domina en mujeres [(1,5-6,6):1]102,103 y en la tercera década de la vida101,102,104, 
aunque no es rara en niños, ya que puede afectar al 12,4% de los menores de 
6 años, en este caso de ambos sexos por igual104-106. La mayoría de los afectados 
sufre crisis de intensidad y frecuencia bajas, así que su aparición en consul-
tas de neurología es menor de lo esperable (4-13% de las cefaleas que atiende 
el neurólogo general, 1,5-12% de las evaluadas en centros especializados en 
cefaleas107,108). Aunque puede aparecer aislada, es una cefalea que muy fre-
cuentemente se asocia a otras, en especial la migraña –hasta un 42% de 
los pacientes refieren tenerla o haberla padecido–101,109. Otras pueden ser la 
cefalea tipo tensión, la hemicránea continua y la  cefalea de la tos primaria, en 
porcentajes variables (21-84%)101,104,106,107,110.

Se desconocen su etiopatogenia y fisiopatología, que tratan de explicarse por 
irritación de ramificaciones distales de los nervios trigémino u occipital, impli-
cación del sistema trigémino-vascular o defectos en los mecanismos centrales 
de control del dolor103. Se ha especulado con la posibilidad de que una reacti-
vación del virus de la varicela-zóster pudiera dar lugar a formas monofásicas de 
esta cefalea en ausencia de exantema (zoster sine herpete) que por sensibiliza-
ción central podrían evolucionar a formas crónicas111. También se describe su 
aparición como epifenómeno, más frecuente de lo esperado, en determinadas 
enfermedades autoinmunitarias que afectan o pueden afectar al SNC (esclerosis 
múltiple, lupus, síndrome de Behçet, síndrome antifosfolipídico), en las que pe-
queños focos de desmielinización a nivel de las vías aferentes del núcleo espinal 
podrían provocar este tipo de dolor112. 

Los pacientes que consultan describen el dolor como una punzada o alfilerazo 
en el cráneo de localización focal, “a punta de dedo”, de intensidad moderada 
o alta. Las punzadas suelen ser muy breves, de duración inferior a 3 segundos, 
rara vez duran más de 10 y excepcionalmente se prolongan durante 2 minu-
tos1. El dolor es en general unilateral, aunque se han descrito casos de punza-
das bilaterales síncronas, en puntos que pueden ser o no homólogos entre sí. 
Un tercio de los casos refiere una localización fija de todas sus punzadas; en 
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el resto van apareciendo en distintas zonas, ya sea en el mismo lado del crá-
neo o en el opuesto. En pacientes con migraña asociada las punzadas suelen 
aparecer en el lado más afectado por aquella108. Las localizaciones más fre-
cuentes son, por este orden, áreas extratrigeminales del cráneo (70%)101,104,106, 
territorio de la primera rama trigeminal (V1), incluido el globo ocular, territorio 
del nervio auriculotemporal –rama de V3–, territorio de V2 y primeros derma-
tomas cervicales102,104,113. Los ataques aparecen espontánea y aleatoriamente, 
aunque algunos pacientes refieren como precipitantes cambios de postura, 
movimientos del cuello, tos, tocar el cabello, luz intensa o estrés103,107,109,110. No 
suelen asociarse otros síntomas, aunque si los pinchazos son muy frecuentes 
puede haber fotofobia, sonofobia, mareo y náuseas103,106,107,109,110. En los cri-
terios diagnósticos actuales (Tabla XI) se excluye la presencia de síntomas 
autonómicos craneales1.

El diagnóstico es eminentemente clínico. Cuando las punzadas se localizan 
siempre en la misma zona, se deben descartar anomalías estructurales subya-
centes o en el trayecto del ramo que inerva el área, puesto que se ha descrito 
dolor punzante en casos de tumores (meningiomas, adenomas hipofisarios) y 
otros trastornos, normalmente más evidentes por otros síntomas: infecciones 
(meningoencefalitis herpética, herpes zóster), lesiones vasculares (infartos ce-
rebrales, hematomas talámicos, HSA), arteritis de células gigantes y las enfer-
medades autoinmunitarias antes mencionadas103. El diagnóstico diferencial con 
otras cefaleas paroxísticas, sobre todo la neuralgia trigeminal o de sus ramas 
terminales, la neuralgia occipital y algunas cefaleas trigémino-autonómicas (HP, 
SUNCT y SUNA –véase el capítulo 6–), no suele entrañar dificultades si se co-
nocen y exploran los puntos de emergencia de las ramas nerviosas y se aplican 
los criterios diagnósticos de una y otras103,113.

En un estudio observacional prospectivo de 65 pacientes114 se han descrito tres 
patrones distintos de evolución de la cefalea punzante primaria: monofásico 

 Tabla XI. Criterios diagnósticos de la cefalea punzante primaria [4.7]

A.  Cefalea que aparece espontáneamente en forma de una única punzada o una serie 
de punzadas que cumple los criterios B y C

B. Cada punzada dura unos pocos segundos

C. Las punzadas se repiten irregularmente, entre una y múltiples veces al día

D. No hay síntomas autonómicos craneales asociados

E. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.
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(punzadas diarias durante varios días o semanas durante menos de 3 meses), 
intermitente (punzadas no diarias durante menos de 3 meses) y crónico (pun-
zadas, diarias o no, durante más de 3 meses). El patrón más frecuente era el 
monofásico, con remisión completa y excelente respuesta al tratamiento (in-
dometacina, esteroides, gabapentina o antidepresivos tricíclicos). Las formas 
crónicas, más frecuentes en mujeres, respondían peor.

Se debe informar a los pacientes de la benignidad del proceso. Solo cuando los 
paroxismos son muy frecuentes e interfieren en el día a día está indicado tra-
tamiento con indometacina, entre 75 y 150 mg diarios, durante al menos 2 se-
manas (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C)115. En series cortas se 
ha descrito respuesta a inhibidores de la ciclooxigenasa 2 (celecoxib, etoricoxib, 
rofecoxib), esteroides, gabapentina, topiramato, acetazolamida, nifedipino116 y 
onabotulinumtoxinA117. La melatonina, de estructura similar a la de la indometa-
cina, puede ser una alternativa en pacientes con intolerancia o contraindicación 
a esta última, en aquellos que tienen también migraña y en niños118,119. 

CEFALEA NuMuLAR

La cefalea numular (CN) (del latín nummus,” moneda”), descrita por primera 
vez en 2002 por Pareja et al.120, es hoy en día una entidad nosológica bien re-
conocida1. Se considera una enfermedad infrecuente, aunque es probable que 
esté infradiagnosticada. Su prevalencia estimada es de 6,4/100.000121. Repre-
senta entre el 0,25-1,25% de los pacientes que consultan al neurólogo por ce-
falea122-124, un 3-4% de los que acuden a consultas monográficas123,125 y un 6% de 
las cefaleas unilaterales126.  

Es algo más frecuente en mujeres (1,8:1)127 y se diagnostica más entre los 40 y 
los 50 años, aunque puede darse a cualquier edad124. Aproximadamente la mitad 
de los pacientes tiene antecedente de migraña, cefalea tipo tensión o cefalea 
punzante primaria128. No se han descrito casos familiares ni comorbilidad psi-
quiátrica valorable129. 

Es de etiopatogenia y fisiopatología desconocidas. Pese a que no tiene distribu-
ción de tronco o ramas nerviosos, su localización estrictamente circunscrita a 
un área circular u ovalada en la que pueden aparecer cambios tróficos sugiere un 
dolor de origen periférico; en contra se alega que no suele responder a blo-
queos anestésicos130. Se ha sugerido que podría deberse a afectación de nervios 
transdiploicos o intradiploicos131, de existencia demostrada en otras especies132. 
Se ha publicado antecedente de traumatismo local en algunos casos133. 
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Es un dolor continuo o intermitente en un área bien delimitada del cuero ca-
belludo que es circular (80%) u ovalada (20%), de entre 1 y 6 cm de diámetro, 
tamaño y forma que son fijos en cada caso a lo largo de la evolución. No se 
irradia. Se suele describir como tensivo o punzante y de intensidad fluctuante, 
con exacerbaciones de características urentes (escozor o quemazón)121,124. Estas 
exacerbaciones suelen ser espontáneas, aunque se ha descrito desencadena-
miento por contacto, traumatismos leves, maniobras de Valsalva o movimientos 
cefálicos123,127,134. El área numular puede ubicarse en cualquier parte de la cabe-
za, más a menudo en las regiones parietal (46%) y occipital (20%), seguidas de la 
frontal y el vértex123,124,127. El área afectada es única en más del 90% de los casos; 
puede haber dos focos (en el mismo o en lados opuestos) (6-10%) y excepcio-
nalmente más (0,5%)127,135,136. Si existe más de un área dolorosa pueden apare-
cer a la vez o sucesivamente135,137. En la zona afectada pueden existir trastornos 
sensitivos como hipoestesia, parestesias, alodinia, hiperpatía123,125,127 o un umbral 
bajo para el dolor138,139, además de cambios tróficos –alopecia, atrofia o erite-
ma cutáneos– en ocho casos publicados140-142, con hallazgos “inespecíficos” en 
biopsias de algunos de ellos140,142.

Sus criterios diagnósticos se exponen en la Tabla XII. Por una parte, debe 
diferenciarse de “neuralgias de ramas terminales”, como las del supraorbitario, 
auricu lotemporal u occipital, de distribución típica y que responden habitual-
mente a bloqueo anestésico130. Es fácilmente distinguible de otras cefaleas pri-
marias como la cefalea punzante primaria, breve y multifocal, así como de la 
epicranea fugax, entidad que figura en el apéndice de la CIC-31, también típica-
mente paroxística y breve, pero con propagación lineal. No obstante, se ha des-
crito asociación entre ambas, con origen de los paroxismos lineales en el área 
numular, lo que sugiere que podrían compartir mecanismos fisiopatológicos143. 
Por otra parte, el diagnóstico de la CN como tal exige la ausencia de anomalías 
estructurales potencialmente causales, aunque estas son muy raras (Tabla XII). 

Tabla XII. Criterios diagnósticos de la cefalea numular [4.8]

A.  Cefalea continua o intermitente que cumple el criterio B

B.  Se localiza exclusivamente en un área del cuero cabelludo que reúne las cuatro 
características siguientes:
• Contorno bien perfilado
• Tamaño y forma fijos
• Forma redonda o elíptica
• 1-6 cm de diámetro

C.  Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3 

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.
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Se han publicado casos de pacientes con lesiones subyacentes, tanto extra-
craneales, por ejemplo vasculares144-146, como intracraneales, incluidos menin-
giomas y quistes aracnoideos147-149. Algunas lesiones craneales dolorosas que 
podrían confundirse con una CN son metástasis, mieloma múltiple, enfermedad 
de Paget u osteomielitis. En la exploración debe incluirse siempre la inspección 
y palpación del área en busca de lesiones cutáneas, elevaciones o depresiones. 
En la práctica clínica es habitual realizar pruebas de neuroimagen130, incluyendo 
TC con ventana ósea (si no se ha realizado radiografía simple de cráneo). Si hay 
alteraciones cutáneas asociadas no deben confundirse con la dermatitis numu-
lar150, cuyas lesiones son eccematosas y pruriginosas y no suelen doler, además 
de ser raras en el cuero cabelludo. La alopecia areata tampoco es dolorosa. Sí 
pueden serlo alopecias cicatriciales por distintas entidades, generalmente evi-
dentes (traumatismos, agentes físicos o químicos, tumores, infecciones, enfer-
medades inflamatorias). Es probable que pacientes diagnosticados de formas 
circunscritas de tricodinia, síndrome asociado a diferentes procesos de caída 
del cabello, sean cefaleas numulares128,151.

En dos tercios de los casos la CN es crónica y continua, y episódica en el 
resto152. Se han descrito remisiones completas y también recurrencias tras la 
remisión125,127. 

No existen ensayos clínicos en terapia sintomática ni preventiva. No todos los 
pacientes requieren tratamiento, siempre que su dolor sea leve y sin exacerba-
ciones. Para el tratamiento agudo de estas últimas suelen emplearse los AINE, 
incluyendo la indometacina153,154, aunque la respuesta es poco consistente130. 
Se ha publicado un caso de CN con rasgos migrañosos y respuesta a triptanes155. 

El tratamiento preventivo estaría indicado aproximadamente en un 58% de 
los casos127. La presumible acción de la onabotulinumtoxinA sobre la sensi bi-
lización periférica llevó a su empleo en casos de CN refractarios a terapia oral, 
con buenos resultados156. La serie más larga la ha publicado recientemente un 
grupo español, que incluyó 53 pacientes de CN con más de 10 días de dolor al 
mes, la mayoría de ellos con fracasos previos de uno o de varios tratamientos 
preventivos orales. Los pacientes recibieron 25 UI de OnabotA, que se distribu-
yeron entre un punto central y cuatro puntos periféricos sobre el área de dolor 
(Figura 1A y 1B). En las tres cuartas partes de los pacientes la reducción de los 
días de dolor fue superior al 50% y en la mitad fue de, al menos, un 75%, con 
una excelente tolerabilidad157 (véase el Anexo II). Se ha publicado mejoría con 
gabapentina (dosis media de 600-1.200 mg al día) en alrededor del 60% de los 
pacientes tratados125,127. De esta forma, la elección de uno u otro tratamiento 
dependerá de las características del paciente158,159.
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Además de la gabapentina y la onabotulinumtoxinA, los antidepresivos tricíclicos 
(amitriptilina, nortriptilina o clomipramina) son otra opción que se debe consi-
derar124. Es posible combinarlos con los anteriores. Otros fármacos carecen de 
utilidad clara. Hay casos aislados de respuesta a pregabalina, topiramato, car-
bamacepina, duloxetina o lamotrigina. Esta última logró respuesta completa en 
3 de 8 pacientes en los que coexistían una CN y una epicrania fugax143. 

CEFALEA HÍPNICA

La cefalea hípnica (CH) es de tipo primario y aparece solamente durante el 
sueño, habitualmente en adultos mayores. 

Es una cefalea infrecuente. Hasta la fecha se han publicado aproximadamente 
348 casos, 99 procedentes de España160. Se desconoce su prevalencia real; la 
estimada oscila entre el 0,07-1,1% de las consultas por dolor de cabeza161,162, 
llegando al 1,4% en la población con cefalea mayor de 65 años161. Es rara an-
tes de los 50 años; la edad media de debut es de 58 (rango: 15-85). Solo hay 
publicados 5 casos en niños163. Predomina en mujeres (69%). En el 39% de los 
pacientes se asocia a otras cefaleas primarias, activas o no, sobre todo migraña 
sin aura y cefalea tipo tensión161,162. No se han publicado casos familiares.

Podría deberse a una alteración de los procesos cronobiológicos dependien-
tes del hipotálamo posterior, estructura básica en la regulación del sueño que 
además está conectada con las áreas moduladoras del dolor del tronco ence-
fálico, y en la que en algunos casos se ha detectado menor volumen de sustan-
cia gris164. No aparece en ninguna fase del sueño específica ni en relación con 

Figura 1. Propuesta empírica de inyección de onabotulinumtoxinA en un área circular 
(A) y otra ovalada (B) en casos de cefalea numular158,159.

A B
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baja saturación de oxígeno en pacientes que sufren además apneas165, ni se ha 
demostrado su relación con alteraciones en la secreción de melatonina166.

Ocurre solo durante el sueño, generalmente el nocturno, interrumpiéndolo 
habitualmente a la misma hora, más frecuentemente entre las 2 y las 4 a.m. 
De ahí su apelativo de “cefalea despertador”161. También puede darse durante la 
siesta. Suele durar una media de 90 minutos (rango: 10-600 minutos; menos de 
120 minutos en el 80% de los casos). La media de días con dolor al mes es de 21, 
aunque en un 67% aparece a diario160. El 64,5% solo tiene un episodio de cefalea 
por noche. Puede ser opresiva (74,4%), pulsátil (18,3%) o de cualidad punzante o 
urente (7,3%). Es intensa en un 33%, moderada en el 63% y leve en el 5,5% de los 
pacientes160. Es bilateral en un 55,5%, en este caso de predominio frontotempo-
ral, unilateral en un 30,3%, igualmente de predominio anterior, y holocraneal en 
un 14,2%160-163,167,168. En los casos de localización unilateral esta puede alternar, 
aunque en un 67% ocurre siempre en el mismo lado; puede haber náuseas (22%) 
y menos a menudo fotofobia y sonofobia167-169. En los criterios diagnósticos se 
menciona la ausencia de síntomas autonómicos, pero se han descrito en un 
7,6% de los casos161, sobre todo lagrimeo (61,1%) y rinorrea (16,7%), normal-
mente bilaterales. La mayoría de los pacientes no permanecen en cama cuando 
les despierta el dolor; de hecho, el movimiento no lo incrementa160,162,167,169.

El diagnóstico de la CH es clínico, siendo clave su presentación exclusiva du-
rante el sueño (Tabla XIII). No debe confundirse con la cefalea en racimos. Aun 
cuando apenas se han descrito lesiones estructurales subyacentes168,170, de for-
ma habitual se recomienda la realización de un estudio de neuroimagen. 

Otras entidades que pueden llevar a un diagnóstico erróneo de CH son la cefa-
lea producida por hipertensión arterial nocturna, hipoglucemias durante el sue-
ño, apneas, efectos de fármacos, cefalea de rebote por abuso de ergotamínicos 
o analgésicos y trastornos afectivos168-170.

Tabla XIII. Criterios diagnósticos de la cefalea hípnica [4.9]

A.  Ataques de cefalea recurrentes que cumplen los criterios B-E 

B.  Ocurren únicamente durante el sueño y despiertan al paciente

C.  Se presentan 10 o más días al mes durante más de 3 meses

D. Duración entre 15 minutos y 4 horas tras la interrupción del sueño

E.  Sin síntomas autonómicos craneales ni inquietud psicomotriz

F.  Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.
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La CH tiene en general un curso crónico, con ataques más de 14 días al 
mes160,161,167,171. Su evolución suele ser muy prolongada, aunque se dan remisio-
nes espontáneas (4,8%) o más a menudo si el paciente recibe tratamiento pre-
ventivo (43%). Se recomienda retirarlo lentamente cuando el dolor está com-
pletamente ausente al menos 6 meses168.

Por su baja prevalencia no existen ensayos controlados para el tratamiento de 
la CH, que se basa en publicaciones de casos aislados o series de casos160,161,168. 
En fase aguda lo más beneficioso es tomar cafeína (una taza de café o fármacos 
con este preparado)161,162,168. La eficacia del ácido acetilsalicílico es moderada.

La respuesta a otros fármacos o a la inhalación de oxígeno es baja o nula160-162,168,169. 
Como preventivos los más utilizados son la misma cafeína, el litio (150-900 mg 
al día, en 1-2 dosis) y la indometacina (25-150 mg al día, incluso en una sola 
dosis nocturna)172,173. La cafeína antes de acostarse (40-60 mg o 1-2 tazas de 
café) se ha usado con éxito en más de la mitad de los casos160-162,168,169,172,174; 
resulta llamativo que en muchos de estos pacientes no altera el sueño y se tolera 
bien, por lo que suele ser la primera opción a pesar de no ser la más efectiva.

Aun cuando el carbonato de litio, a dosis que varían entre 150 y 900 mg diarios, 
es la opción más eficaz172, sus efectos secundarios limitan su uso, sobre todo en 
ancianos, motivo por el que se considera de segunda línea. Hay que controlar 
la función renal y tiroidea antes y durante el tratamiento, así como los niveles 
séricos160-162,168,169,174.

La indometacina mejora al 51,4% de los tratados, siendo más efectiva en formas 
unilaterales, más aún con síntomas autonómicos asociados160-162,168,171-174, aun-
que su tolerabilidad, en especial en pacientes mayores, puede ser problemática 
(véase “Cefalea de la tos”).

Otros tratamientos publicados como beneficiosos son la melatonina160,162,163,170, 
el topiramato168,174, la flunaricina y la gabapentina160,167,168; la oxetorona, un anta-
gonista serotoninérgico con actividad antihistamínica y bloqueadora de recep-
tores alfa-adrenérgicos –no disponible en España–, se ha probado con éxito en 
8 pacientes167. Algunos casos aislados han mejorado con bloqueo anestésico 
occipital175, inyección de onabotulinumtoxinA176 y neuroestimuladores occipi-
tales (un caso)177.

Las recomendaciones terapéuticas actuales para la CH se muestran en la Tabla 
XIV (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C).
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CEFALEA DIARIA PERSISTENTE DE NOVO

La cefalea diaria persistente de nueva aparición (CDPN) o de novo, también 
llamada cefalea diaria persistente de inicio reciente o cefalea diaria desde el 
inicio, es una cefalea primaria de aparición aguda que a partir del momento de 
instauración se hace diaria y continua durante un mínimo de 3 meses1. Su inicio 
se produce en general de manera gradual hasta llegar a la máxima intensidad 
en horas o días. Por tanto, sus rasgos principales son los de ser diaria desde el 
comienzo y que dicho comienzo es abrupto, siempre en ausencia de una causa 
que la justifique. Los actuales criterios diagnósticos requieren que el paciente 
sea capaz de recordar con claridad el momento de aparición del dolor1.

Su prevalencia general es muy baja, del 0,03-0,1% anual178-180; no obstante, en 
centros especializados en cefaleas supone entre el 1,7-10,8% de las cefaleas 
crónicas178, porcentaje aún mayor entre niños y adolescentes (21-28%)181,182. 
Descrita en personas de entre 8 y 78 años, la edad media de aparición en 
población pediátrica es de 14 años, y de 34 en adultos182,184. En la mayoría de las 
series publicadas es más frecuente en mujeres, tanto adultas (1,8:1) como niñas 
(2,5:1)181,182. Es más fácil de reconocer en personas sin antecedentes de cefaleas 
previas o cefaleas primarias episódicas con baja frecuencia de crisis.

Tabla XIV. Tratamiento de la cefalea hípnica. Recomendaciones (IV, C)

Primera línea Cafeína

Segunda línea Analgésicos con cafeína

Tercera línea Ácido acetilsalicílico

Probablemente inefectivos Oxígeno, otros AINE, paracetamol, metamizol, triptanes, 
ergotamínicos, opiáceos

Tratamiento preventivo

Primera línea Cafeína

Segunda línea Litio

Tercera línea
Indometacina, melatonina, topiramato, flunaricina, 
oxetorona, gabapentina

Probablemente inefectivos
AINE (excepto indometacina), betabloqueantes, 
valproato, verapamilo, antidepresivos tricíclicos, 
inhibidores selectivos de la recaptación de serotonina, 
prednisona, pizotifeno

AINE: antiinflamatorio no esteroideo.
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De etiopatogenia y fisiopatología desconocidas, hasta un 47% de los pacien-
tes refieren algún factor precipitante, porcentaje aún mayor en adolescentes. 
Del análisis de dichos precipitantes han surgido distintas teorías. Un 22% del 
total de los pacientes asocia el comienzo del dolor a un cuadro infeccio-
so183,184, por lo que una de las hipótesis es que pueda tratarse de una enfer-
medad autoinmunitaria parainfecciosa, en la que se ha implicado al virus de 
Epstein-Barr183-185, pero también a otros virus, toxoplasma y bacterias como 
estreptococos, Salmonella o Escherichia coli186. En estas u otras situaciones, la 
inflamación podría desempeñar un papel destacado. Así, en algunos pacien-
tes con CDPN se ha detectado aumento en el LCR (aunque no en suero) del 
factor de necrosis tumoral a, citocina implicada tanto en fenómenos inflama-
torios con activación glial del SNC como en el inicio de la cascada del dolor 
y su mantenimiento187. Por otra parte, para ciertos autores podrían tener ma-
yor predisposición personas altas, con cuello largo e hiperlaxitud articular, lo 
que haría que sus aferencias sensitivas hacia el núcleo espinal del trigémino a 
nivel cervical fueran más vulnerables188. La relación temporal de algunos ca-
sos con intervenciones quirúrgicas extracraneales realizadas con intubación 
orotraqueal sugiere el posible papel de una hiperextensión cervical durante la 
intubación o extubación189. Finalmente, en alrededor del 9% de los pacientes el 
origen coincide con algún acontecimiento vital traumático, por lo que no pue-
de excluirse un origen psicógeno190. Independientemente de este origen, un 
alto porcentaje de los pacientes con CDPN presenta comorbilidad psiquiátrica, 
sobre todo ansiedad (65%) y depresión (40%), probablemente secundarias al 
dolor y la discapacidad que su persistencia produce190; también se ha descrito 
coexistencia con trastornos de somatización, vivencia catastrofista del dolor o 
rasgos de personalidad específicos, propensos a la sugestión. Otros posibles 
precipitantes, descritos en casos aislados, son la retirada de inhibidores selec-
tivos de la recaptación de serotonina, vacunación contra el virus del papiloma 
humano, menarquia, puerperio, progestágenos, medicaciones, masaje cervical 
o maniobras de Valsalva, en este caso con respuesta a acetazolamida, espiro-
nolactona o indometacina178,191-193. Sea como fuere, ninguna de estas teorías ha 
pasado del plano especulativo por falta de pruebas suficientes, y se plantea que 
en presencia de precipitantes no se pueda considerar la cefalea como primaria, 
sino como una cefalea crónica atribuida a dicho desencadenante, tal y como 
se sugiere en el apéndice de la clasificación1. 

Clínicamente, el dolor puede ser de cualidad “tensional” o “migrañosa”, reunir o 
alternar características de ambas o ser inespecífico178. La intensidad es variable, 
en general moderada. A menudo se asocia con trastornos del sueño, mareo, 
visión borrosa, rigidez cervical, parestesias y fatiga178, además de los trastornos 
afectivos antes mencionados. 
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El diagnóstico de CDPN es de exclusión y se basa en los criterios diagnósticos. 
Se debe hacer diagnóstico diferencial (Tabla XXI) con otras cefaleas primarias 
de curso crónico (MC, CTC y HC), de presentación y evolución diferentes, y con 
secundarias que pueden tener un perfil similar178,191. Obviamente, el examen físi-
co y las pruebas complementarias deben ser normales. Se recomienda la prác-
tica sistemática de RM cerebral sin y con gadolinio y angio-RM cerebral arterial 
y venosa, y practicar una punción lumbar, siempre midiendo la presión, si las 
pruebas de imagen no son concluyentes (nivel de evidencia IVC)191. De acuer-
do con guías europeas recientes194, en pacientes seleccionados puede ser útil 
medir anticuerpos (inmunoglobulina [Ig] G, IgM) contra el virus de Epstein-Barr; en 
Estados Unidos, Rozen recomienda sistemáticamente serologías frente a virus 
de Epstein-Barr, citomegalovirus, virus del herpes simple 6 y parvovirus195.

Considerando su evolución, se ha descrito una variedad autolimitada en el 
tiempo (de meses a años de duración) con resolución completa sin terapia 
específica, y otra refractaria, muy resistente a cualquier tratamiento, con grave 
repercusión sobre la calidad de vida. Algunos autores añaden una forma remi-
tente-recurrente, con alternancia de épocas sin dolor195,196. 

No existen pautas de tratamiento específicas. Aun teniendo en cuenta sus dis-
tintas variantes, la mayoría de los pacientes que acuden a consultas especiali-
zadas son los que no han experimentado remisión ni respuesta satisfactoria a 
terapias previas191,195,196, propensos además a un uso excesivo de medicaciones 
sintomáticas. Sin claro fundamento, lo habitual es tratar al paciente en función 
del fenotipo clínico178, lo que debe contemplar el recurso a bloqueos anes-
tésicos y onabotulinumtoxinA197. En casos asociados a aumento del factor de 
necrosis tumoral a se han conseguido mejorías con doxiciclina, antibiótico con 
actividad antiinflamatoria por inhibición de esta citocina195. Más allá de estas 
opciones, se han publicado series de pacientes que han mejorado con infu-
siones intravenosas, tanto de metilprednisolona (con o sin toma posterior 
de prednisona oral, o asociada en una serie a valproato intravenoso), seguido de 
valproato, amitriptilina y naproxeno por vía oral durante tres meses), como 
de lidocaína o de ketamina (Tabla XV)195,196,198,199.



- 218 -

Manual de Práctica Clínica

CEFALEAS

Bibliografía

1. Headache Classification Committee of the International Headache Society (IHS). The 
International Classification of Headache Disorders, 3.ª ed. Cephalalgia. 2018;38:1-211.

2. Cordenier A, De Hertogh W, De Keyser J, Versijpt J. Headache associated with cough: 
a review. J Headache Pain. 2013;14:42. 

3. Rasmussen BK, Olesen J. Symptomatic and nonsymptomatic headaches in a general 
population. Neurology. 1992;42:1225-31. 

4. Pascual J, Oterino A, Martín R, González-Mandly A. Cough, exertional and sexual 
headaches: experience in the MRI era. J Headache Pain. 2008;9:259-66. 

5. Pascual J, Gonzalez-Mandly A, Martin R, Oterino A. Headaches precipitated by cough, 
prolonged exercise or sexual activity: a prospective etiological and clinical study. J 
Headache Pain. 2008;9:259-66.

6. Williams B. Cerebrospinal fluid pressure changes in response to coughing. Brain. 1976; 
99:331.

7. Williams B. Cough headache due to craniospinal pressure dissociation. Arch Neurol. 
1980; 37:226.

8. Chen YY, Lirng J, Fuh J, Chang F, Cheng H, Wang S. Primary cough headache is 
associated with posterior fossa crowdedness: a morphometric MRI study. Cephalalgia. 
2004; 24:694-9.

9. Chen PK, Fuh JL, Wang SJ. Cough headache: a study of 83 consecutive patients. 
Cephalalgia. 2009;29:1079-85. 

Tabla XV. Tratamiento habitual de la cefalea diaria persistente de inicio reciente

Recomendaciones 
generales

Prevención y tratamiento coadyuvante mediante 
actuación sobre los factores supuestamente 
precipitantes: infecciones, cirugía, acontecimientos 
estresantes

Fenotipo “tensional” AINE (naproxeno)
Amitriptilina
Otros

Fenotipo “migrañoso” 
 
 

AINE
Triptanes
Topiramato
Otros

Otros tratamientos 
publicados (respuesta, 
generalmente parcial, en 
series cortas o pacientes 
individuales)

Onabotulinumtoxin A  
Bloqueos nerviosos
Doxiciclina 
Metilprednisolona i.v. 
Metilprednisolona y valproato i.v., seguidos de valproato, 
amitriptilina y naproxeno v.o. 
Lidocaína
Ketamina    

AINE: antiinflamatorio no esteroideo; i.v.: vía intravenosa; v.o.: vía oral.



CAPÍTuLO 7
Otras cefaleas primarias

- 219 -

10. Donnet A, Valade D, Houdart E, Lanteri-Minet M, Raffaelli C, Demarquay G, et al. 
Primary cough headache, primary exertional headache, and primary headache 
associated with sexual activity: a clinical and radiological study. Neuroradiology. 
2012;55:297-305.

11. Ekbom K. Cough headache. En: Rose FC, ed. Headache. Handbook of clinical 
neurology. Amsterdam: Elsevier Science Publishers; 1986. p. 367.

12. Pascual J, Iglesias F, Oterino A, Vázquez-Barquero A, Berciano J. Cough, exertional, 
and sexual headaches: an analysis of 72 benign and symptomatic cases. Neurology. 
1996;46:1520.

13. Nightingale S, Williams B. Hindbrain hernia headache. Lancet. 1987;1:731.
14. Álvarez R, Ramón C, Pascual J. Clues in the differential diagnosis of primary vs 

secondary cough, exercise, and sexual headaches. Headache. 2014;54:1560-2.
15. Raskin NH, Hosobuchi Y, Lamb S. Headache may arise from perturbation of brain. 

Headache. 1987;27:416.
16. Britton TC, Guiloff RJ. Carotid artery disease presenting as cough headache. Lancet. 

1988;1:1406.
17. Rivera M, del Real MA, Teruel JL, Gobernado JM, Ortuño J. Carotid artery disease 

presenting as cough headache in a patient on haemodialysis. Postgrad Med J. 
1991;67:702.

18. Smith WS, Messing RO. Cerebral aneurysm presenting as cough headache. Headache. 
1993;33:203.

19. Wang SJ, Fuh JL, Lu SR. Benign cough headache is responsive to acetazolamide. 
Neurology. 2000;55:149.

20. Eross EJ, Swanson JW, Krauss WE, Parisi JE. A rare cause of cough headache in an 
adult. Headache. 2002;42:382.

21. Mokri B. Spontaneous CSF leaks mimicking benign exertional headaches. Cephalalgia. 
2002;22:780.

22. Cutrer FM. Primary cough headache. Swanson JW, ed. Waltham, MA: UpToDate Inc., 
2018. https://www.uptodate.com/contents/primary-cough-headache (consultado 
06/06/2019). 

23. Edmeads J. The worst headache ever. 2. Innocuous causes. Postgrad Med. 
1989;86:107.

24. Mathew NT. Indomethacin responsive headache syndromes. Headache. 1981;21:147-
50. 

25. Raskin NH. The cough headache syndrome: treatment. Neurology. 1995;45:1784.
26. Dodick DW. Indomethacine responsive headache syndromes. Curr Pain Headache 

Rep. 2004;8:19-28. 
27. Ertsey C, Jelencsik I. Cough headache associated with Chiari type-I malformation: 

responsiveness to indomethacin. Cephalalgia. 2000;20:518.
28. Bahra A, Goadsby PJ. Cough headache responsive to methysergide. Cephalalgia. 

1998;18:495.
29. Sjaastad O, Bakketeig LS. Exertional headache. I. Vågå study of headache epidemiology. 

Cephalalgia. 2002;22:784-90.
30. Chen SP, Fuh JL, Lu SR, Wang SJ. Exertional headache: a survey of 1963 adolescents. 

Cephalalgia. 2009;29:401-7.
31. Sjaastad O, Bakketeig L. Exertional headache. II. Clinical Features. Vågå study of 

headache epidemiology. Cephalalgia. 2003;23:803-7. 



- 220 -

Manual de Práctica Clínica

CEFALEAS

32. Van Der Ende-Kastelijn K, Oerlemans W, Goedegebuure S. An online survey of 
exercise-related headaches among cyclists. Headache. 2012;52:1566-73. 

33. Doepp F, Valdueza JM, Schreiber SJ. Incompetence of internal jugular valve in patients 
with primary exertional headache: a risk factor? Cephalalgia. 2008;28:182-5.

34. Donnet A, Dufour H, Levrier O, Metellus P. Exertional headache: a new venous disease. 
Cephalalgia. 2008;28:1201-3.

35. Heckmann JG, Hilz MJ, Muck-Weymann M, Neundorfer B. Benign exertional headache/
benign sexual headache: a disorder of myogenic cerebrovascular autoregulation? 
Headache. 1997;37:597-8.

36. Kordi R, Mazaheri R, Rostami M, Mansournia MA. Hemodynamic changes after static 
and dynamic exercises and treadmill stress test; different patterns in patients with 
primary benign exertional headache? Acta Med Iran. 2012;50:399-403.

37. Dodick D, Pascual J. Primary stabbing, cough, exertional and thunderclap headaches. 
En: Olesen J, Goadsby PJ, Ramadan NM, Tfelt-Hansen P, Welch KMA, eds. The 
Headaches. 3.ª ed. Philadelphia: Lippincott, Williams & Wilkins; 2006. p. 831-9.

38. Silbert PL, Hankey GJ, Prentice DA, Apsimon HT. Angiographically demostrated arterial 
spasm in a case of benign sexual headache and benign exertional headache. Aust N 
Z Med. 1989;19:466-8.

39. Mauri G, Vega P, Murias E, Vega J, Ramón C, Pascual J. Fusiform aneurysms of the 
vertebral artery: a hidden cause of exertional headache? Cephalalgia. 2012;32:715-8.

40. Perry JJ, Stiell IG, Sivilotti ML, Bullard MJ, Emond M, Symington C, et al. Sensitivity of 
computed tomography performed within six hours of onset of headache for diagnosis 
of subarachnoid haemorrhage: prospective cohort study. BMJ. 2011;343:d4277.

41. Mitsikostas DD, Ashina M, Craven A, Diener HC, Goadsby PJ, Ferrari MD, et al. European 
Headache Federation consensus on technical investigation for primary headache 
disorders. J Headache Pain. 2015;17:1-8.

42. Hanashiro S, Takazawa T, Kawase Y, Ikeda K. Prevalence and Clinical Hallmarks of 
Primary Exercise Headache in Middle-aged Japanese on Health Check-up. Intern Med. 
2015;54:2577-81. 

43. Cutrer FM, DeLange J. Cough, Exercise and Sex Headaches. Neurol Clin. 2014; 32:433-50.
44. Sandoe CH, Kingston W. Exercise Headache: a Review. Curr Neurol Neurosci Rep. 

2018;18:1-6. 
45. Halker RB, Vargas BB. Primary Exertional Headache: Updates in the Literature. Curr Pain 

Headache Rep. 2013;17:337. 
46. Pascual J, González-Mandly A, Oterino A, Martín R. Primary cough headache, primary 

exertional headache, and primary headache associated with sexual activity. Handb Clin 
Neurol. 2010;97:459-8.

47. Resolución de 21 de diciembre de 2018, de la Presidencia del Consejo Superior de 
Deportes, por la que se aprueba la lista de sustancias y métodos prohibidos en el 
deporte. “BOE” número 315, de 31 de diciembre de 2018; 131001-11.

48. Gelfand AA, Goadsby PJ. Primary sex headache in adolescents. Pediatrics. 2012; 
130:439-41. 

49. Frese A, Eikermann A, Frese K, Schwaag S, Husstedt IW, Evers S. Headache associated with 
sexual activity: demography, clinical features, and comorbidity. Neurology. 2003; 61:796.

50. Silbert PL, Edis RH, Stewart-Wynne EG, Gubbay SS. Benign vascular sexual headache and 
exertional headache: interrelationships and long term prognosis. J Neurol Neurosurg 
Psychiatry. 1991;54:417.



CAPÍTuLO 7
Otras cefaleas primarias

- 221 -

51. Anand KS, Dhikav V. Headaches induced by pornography use. Arch Sex Behav. 
2012;41:1077.

52. Chen WH, Chen KY, Yin HL. Pornography headache. Clin Neurol Neurosurg. 2018;164:11-3.
53. Lance JW. Headaches related to sexual activity. J Neurol Neurosurg Psychiatry. 1976; 

39:1226.
54. Yeh YC, Fuh JL, Chen SP, Wang SJ. Clinical features, imaging findings and outcomes 

of headache associated with sexual activity. Cephalalgia. 2010;30:1329-35. 
55. Locksley HB. Natural history of subarachnoid hemorrhage, intracranial aneurysms 

and arteriovenous malformations. Based on 6368 cases in the cooperative study. J 
Neurosurg. 1966;25:219.

56. Pfortmueller CA, Koetter JN, Zimmermann H, Exadaktylos AK. Sexual activity-related 
emergency department admissions: eleven years of experience at a Swiss university 
hospital. Emerg Med J. 2013;30:846-50. 

57. Biran I, Steiner I. Coital headaches induced by amiodarone. Neurology. 2002;58:501.
58. Porter M, Jankovic J. Benign coital cephalalgia. Differential diagnosis and treatment. 

Arch Neurol. 1981;38:710.
59. Álvaro LC, Iriondo I, Villaverde FJ. Sexual headache and stroke in a heavy cannabis 

smoker. Headache. 2002;42:224.
60. Sands GH, Newman L, Lipton R. Cough, exertional, and other miscellaneous 

headaches. Med Clin North Am. 1991;75:733.
61. Frese A, Gantenbein A, Marziniak M, Husstedt IW, Goadsby PJ, Evers S. Triptans in 

orgasmic headache. Cephalalgia. 2006;26:1458.
62. Cutrer FM. Primary headache associated with sexual activity. Swanson JW, ed. 

Waltham, MA: UpToDate Inc., 2018. https://www.uptodate.com/contents/primary-
headache-associated-with-sexual-activity (Acceso el 6 de Junio, 2019). 

63. Frese A, Rahmann A, Gregor N, Biehl K, Husstedt IW, Evers S. Headache associated 
with sexual activity: prognosis and treatment options. Cephalalgia. 2007;27:1265-70.

64. Pascual J. Cefaleas tusígena, por ejercicio físico y sexual. En: Mateos V, ed. Migraña y 
otras cefaleas. Barcelona: Elsevier Masson; 2010. p. 283-300.

65. La Torre A, Giupponi G, Duffy D, Conca A, Catanzariti D. Sexual dysfunction related to 
drugs: a critical review. Part IV: cardiovascular drugs. Pharmacopsychiatry. 2015;48: 
1-6.

66. Schwedt TJ. Thunderclap Headache: a focus on etiology and diagnostic evaluation. 
Headache. 2013;3:563-9. 

67. Dilli E. Thunderclap Headache. Curr Neurol Neurosci Rep. 2014;14:437.
68. Chih-Wen Y, Jong-Ling F. Thunderclap headache: an update. Expert Review of 

Neurotherapeutics. 2015; 18:915-24.
69. Schwedt TJ. Thunderclap headache. Continuum (Minneap Minn). 2015;21:1058-71.
70. Landtblom AM, Fridriksson S, Boivie J, Hillman J, Johansson G, Johansson I. Sudden 

onset headache: a prospective study of features, incidence and causes. Cephalalgia. 
2002;22:354-60.

71. Matharu MS, Schwedt TJ, Dodick DW. Thunderclap headache: an approach to a 
neurologic emergency. Curr Neurol Neurosci Rep. 2007;7:101-9.

72. Devenney E, Neale H, Forbes RB. A systematic review of causes of sudden and severe 
headache (Thunderclap Headache): should lists be evidence based? J Headache Pain. 
2014;15:49.

73. Pascual J. Other primary headaches. Neurol Clin. 2009;27:557-71.



- 222 -

Manual de Práctica Clínica

CEFALEAS

74. Ferrante E, Tassorelli C, Rossi P, Lisotto C, Nappi G. Focus on the management of 
thunderclap headache: from nosography to treatment. J Headache Pain. 2011;12:251-8.

75. Schwedt TJ, Matharu MS, Dodick DW. Thunderclap headache. Lancet Neurol. 2006; 
5:621-31.

76. Dodick DW. Thunderclap headache. Curr Pain Headache Rep. 2002;6:226-32.
77. Long D, Koyfman A, Long B. The thunderclap headache: approach and management in 

the emergency department. J Emerg Med. 2019;56:633-41.
78. Ducros A, Bousser MG. Thunderclap headache. Clinical Review. BMJ. 2012;345:e8557.
79. Mortimer AM, Bradley MD, Stoodley NG, Renowden SA. Thunderclap headache: 

diagnostic considerations and neuroimaging features. Clin Radiol. 2013;68:101-13.
80. Ducros S, Boukobza M, Porcher R, Sarov M, Valade D, Bousser MG. The clinical and 

radiological spectrum of reversible cerebral vasoconstriction syndrome. A prospective 
series of 67 patients. Brain. 2007;130:3091-101.

81. Blum CA, Inzeler B, Nigro N, Schuetz P, Biethahn S, Kahles T, et al. Copeptine for 
risk stratification in non-traumatic headache in the emergency setting: a prospective 
multicenter observational cohort study. J Headache Pain. 2017;18:21.

82.  Chebini A, Dilli E. Cold stimulus headache. Curr Neurol Neurosci Rep. 2019;19:46.
83. Sleigh JW. Ice cream headache. Cerebral vasoconstriction causing decrease in arterial 

flow may have role. BMJ. 1997;315: 609.
84. Drummond PD, Lance JW. Neurovascular disturbances in headache patients. Clin Exp 

Neurol. 1984;20:93-9.
85. Harries M. Ice cream headache ocurred during surfing in winter. BMJ. 1997;315:609. 
86. Burkhart CG, Burkhart CN. Ice cream headaches with cryotherapy of actinic keratoses. 

Int J Dermatol. 2006;45:1116-7.
87. Mattsson P. Headache caused by drinking cold water is common and related to active 

migraine. Cephalalgia. 2001;21:230-5.
88. Fuh JL, Wang SJ, Lu SR, Juang KD. Ice-cream headache-a large survey of 8359 

adolescents. Cephalalgia. 2003;23:977-81.
89. Raskin NH, Knittle SC. Ice cream headache and orthostatic symptoms in patients with 

migraine. Headache. 1976;16:222-5.
90. Selekler HM, Erdogan MS, Budak F. Prevalence and clinical characteristics of an 

experimental model of “ice cream headache” in migraine and episodic tension-type 
headache patients. Cephalalgia. 2004;24:293-7.

91. Bird N, MacGregor A, Wilkinson MIP. Ice-cream headache-site, duration, and relatioship 
to migraine. Headache. 1992;32:35-8.

92. Mages S, Hensel O, Zierz AM, Kraya T, Zierz S. Experimental provocation of “ice- cream 
headache” by ice cubes and ice water. Cephalalgia. 2017;37:464.

93. Zierz AM, Mehl T, Kraya T, Wienke A, Zierz S. Ice cream headache in students and family 
history of headache: a cross–sectional epidemiological study. J Neurol. 2016; 263:1106.

94. Hensel O, Burrow P, Mages S, Wienke A, Kraya T, Zierz S. Increased blood flow velocity 
in middle cerebral artery and headache upon ingestion of ice water. Front Neurol. 
2019;10:677.

95. Kaczorowski M, Kaczorowski J. Ice-cream evoked headaches (ICE-H) study: randomised 
trial of accelerated versus cautious ice cream eating regimen. BMJ. 2002;21:1445-6.

96. Krymchantowski AV, Barbosa JS, Cvaigman M, Lorenzatto W, Silva MT. Helmet related, 
external compression headache among police officers in Rio de Janeiro. Med Gen 
Med. 2004;6:45.



CAPÍTuLO 7
Otras cefaleas primarias

- 223 -

97. Krymchantowski AV. Headaches due to external compression. Curr Pain Headache 
Rep. 2010;14:321-4.

98. Lance J, Goadsby PJ. Miscellaneous headaches unassociated with a structural lesion. 
En: Olesen J, Tfelt-Hansen P, Welch KMA, eds. The Headaches. 2.ª ed. Philadelphia: 
Lippincott, Williams & Wilkins; 2000. p. 752-3.

99. Rahmani Z, Kochanek A, Astrup JJ, Poulsen JN, Gazerani P. Helmet-induced headache 
among Danish military personnel. Scand J Public Health. 2017;45:818-23.

100. Blau JN. Ponytail headache: a pure extracranial headache. Headache. 2004;44:411-3.
101. Sjaastad O, Pettersen H, Bakketeig LS. The Vågå study; epidemiology of headache I: the 

prevalence of ultrashort paroxysms. Cephalalgia. 2001;21:207-15.
102. Pareja JA, Sjaastad O. Primary stabbing headache. Handb Clin Neurol. 2010;97:453-7.
103. Hagler S, Ballaban-Gil K, Robbins MS. Primary stabbing headache in adults and pediatrics: 

a review. Curr Pain Headache Rep. 2014;18:450.
104. Liang X, Ying G, Huang Q, Wang J, Li N, Tan G, et al. Characteristics of primary stabbing 

headache in a tertiary neurological clinic in China. Pain Med. 2014;15:871-5. 
105. Raieli V, Elizeo M, Pandolfi E, La Vecchia M, La Franca G, Puma D, et al. Recurrent and 

chronic headaches in children below 6 years of age. H Headache Pain. 2005;6:135-
42.

106. Fuh JL, Kuo KH, Wang SJ. Primary stabbing headache in a headache clinic. Cephalalgia. 
2007;27:1005-9.

107. Pedraza MI, Guerrero-Peral AL, Herrero-Velázquez S, Mulero P, Barón J, Ruiz M, et al. 
Cefalea primaria punzante: características clínicas y respuesta a tratamiento de una 
serie de 67 pacientes. Rev Neurol. 2012;55:469-74.

108. Guerrero AL, Herrero S, Peñas ML, Cortijo E, Rojo E, Mulero P, et al. Incidence and 
influence on referral of primary stabbing headache in an outpatient headache clinic. J 
Headache Pain. 2011;12:311-3.

109. Raskin NH, Schwartz RK. Icepick-like pain. Neurology. 1980;30:203-5.
110. Pareja JA, Ruiz J, de Isla C, al-Sabbah H, Espejo J. Idiopathic stabbing headache (jabs 

and jolts syndrome). Cephalalgia. 1996;16:93-6.
111. Kim DY, Lee MJ, Choi HA, Choi H, Chung CS. Clinical patterns of primary stabbing 

headache: a single clinic-based prospective study. J Headache Pain. 2017;18:44. 
112. Rampello L, Malaguarnera M, Rampello L, Nicolett G, Battaglia G. Stabbing headache in 

patients with autoimmune disorders. Clin Neurol Neurosurg. 2012;114:751-3.
113. Shin JH, Song HK, Lee JH, Kim WK, Chu MK. Paroxysmal stabbing headache in the 

multiple dermatomes of the head and neck: a variant of primary stabbing headache or 
occipital neuralgia? Cephalalgia. 2007;27:1101-8.

114. Kim DY, Lee MJ, Choi HA, Choi H, Chung CS. Clinical patterns of primary stabbing 
headache: a single clinic-based prospective study. J Headache Pain. 2017;18:44. 

115. Chua AL, Nahas S. Ice pick headache. Curr Pain Headache Rep. 2016;20:30.
116. Ferrante E, Rossi P, Tassorelli C, Lissotto C, Nappi G. Focus on therapy of primary 

stabbing headache. J Headache Pain. 2010;11:157-60.
117. Piovesan EJ, Teive HG, Kowacs PA, Silva LL, Werneck LC. Botulinum neurotoxin type-A 

for primary stabbing headache: an open study. Arq Neuropsiquiatr. 2010;68:212-5.
118. Andersen LPH, Gögenur I, Rosenberg J, Reiter RJ. The safety of melatonin in humans. 

Clin Drug Investig. 2016;36:169-75.
119. Bermúdez Salazar M, Rojas Cerón CA, Arana Muñoz RS. Prophylaxis with melatonin for 

primary stabbing headache in pediatrics: a case report. Colomb Med. 2018;49:244-8.



- 224 -

Manual de Práctica Clínica

CEFALEAS

120. Pareja JA, Caminero AB, Serra J, Barriga FJ, Dobato JL, Barón M, et al. Nummular 
headache: a coin-shaped cephalgia. Neurology. 2002;58:1678-9. 

121. Pareja JA, Pareja J, Barriga FJ, Barón M, Dobato JL, Pardo J, et al. Nummular headache. 
A prospective series of 14 new cases. Headache. 2004;44:611-4.

122. Guerrero AL, Martín-Polo J, Gutiérrez F, Iglesias F. Representation of the nummular 
headache in general consultation in neurology. Neurologia. 2008;23:474.

123. Moon J, Ahmed K, Garza I. Case series of sixteen patients with nummular headache. 
Cephalalgia. 2010;12:1527-30.

124. Schwartz DP, Robbins MS, Grosberg BM. Nummular headache update topical 
collection on uncommon headache syndromes. Curr Pain Headache Rep. 
2013;17(6). 

125. Cortijo E, Guerrero-Peral AL, Herrero-Velázquez S, Penas-Martinez ML, Rojo-Martinez E, 
Mulero P, et al. Nummular headache: clinical features and therapeutic experience in a 
series of 30 new cases. Rev Neurol. 2011;52:72-80.

126. Ramón C, Mauri G, Vega J, Rico M, Para M, Pascual J. Diagnostic distribution of 
100 unilateral side-locked headaches consulting specialized clinic. Eur Neurol. 
2013;69:289-91.

127. Guerrero AL, Cortijo E, Herrero-Velázquez S, Mulero P, Miranda S, Peñas ML, et al. 
Nummular headache with and without exacerbations: comparative characteristics in a 
series of 72 patients. Cephalalgia. 2012;32:649-53.

128. Wilhour D, Ceriani CEJ, Nahas SJ. Nummular Headache. Curr Neurol Neurosci Rep. 
2019;19:26. 

129. Fernández-de-Las-Peñas C, Peñacoba-Puente C, López-López A, Valle B, Cuadrado 
ML, Barriga FJ, et al. Depression and anxiety are not related to nummular headache. J 
Headache Pain. 2009;10:441-5.

130. Cuadrado ML, López-Ruiz P, Guerrero AL. Nummular headache: an update and future 
prospects. Expert Rev Neurother. 2018;18:9-19. 

131. Pareja JA, Pareja J, Yangüela J. Nummular headache, trochleitis, supraorbital neuralgia, 
and other epicranial headaches and neuralgias: The epicranias. J Headache Pain. 
2003;4:125-31.

132. Kosaras B, Jakubowski M, Kainz V, Burstein R. Sensory innervation of the calvarial bones 
of the mouse. J. Comp. Neurol. 2009;515:331-48.

133. Trigo J, García-Azorín D, Martínez Pías E, Sierra A, Chavarría A, Guerrero AL. Clinical 
characteristics of nummular headache and differentiation between spontaneous and 
posttraumatic variant: An observational study. J Headache Pain. 2019;20(1). 

134. Mulero P, Matarazzo M, Pedraza MI, Llamas S, Herrero S, Domingo-Santos A, et al. 
Nummular headache related to exercise or Valsalva maneuver. Clinical characteristics 
of 3 cases. Headache. 2013;53:1167-8. 

135. Cuadrado ML, Valle B, Fernández de las Peñas C, Barriga FJ, Pareja JA. Bifocal nummular 
headache: the first three cases. Cephalalgia. 2009;29:583-6.

136. Guerrero AL, Cuadrado ML, García-García ME, Cortijo E, Herrero-Velázquez S, 
Rodríguez O, et al. Bifocal nummular headache: a series of 6 new cases. Headache. 
2011; 51:1161-6.

137. Rocha-Filho PAS. Nummular headache: Two simultaneous areas of pain in the same 
patient. Cephalalgia. 2011;31:874. 

138. Fernández de las Peñas C, Cuadrado ML, Barriga FJ, Pareja JA. Local decrease of 
pressure pain threshold in nummular headache. Headache. 2006;46:1195-8.



CAPÍTuLO 7
Otras cefaleas primarias

- 225 -

139. Cuadrado ML, Valle B, Fernández de las Peñas C, Madeleine P, Barriga FJ, Arias JA, 
et al. Pressure pain sensitivity of the scalp in patients with nummular headache: A 
cartographic study. Cephalalgia. 2010;30:200-6. 

140. Pareja JA, Cuadrado ML, Fernández-De-Las Peñas C, Nieto C, Sols M, Pinedo F. 
Nummular headache with trophic changes inside the painful area. Cephalalgia. 2008; 
28:186-90. 

141. Porta-Etessam J, Lapeña T, Cuadrado ML, Guerrero A, Parejo B. Multifocal nummular 
headache with trophic changes. Headache. 2010;50:1612-3. 

142. Irimia P, Palma JA, Idoate MA, España A, Riverol M, Martínez-Vila E. Cephalalgia alopecia 
or nummular headache with trophic changes? A new case with prolonged follow-up. 
Headache. 2013;53:994-7.

143. Herrero-Velázquez S, Guerrero-Peral AL, Mulero P, Peñas-Martínez ML, Cortijo E, 
Miranda S, et al. Epicrania fugax: The clinical characteristics of a series of 18 patients. 
Rev Neurol. 2011;53:531-7.

144. García-Pastor A, Guillem-Mesado A, Salinero-Paniagua J, Giménez-Roldán S. Fusiform 
aneurysm of the scalp: an unusual cause of focal headache in Marfan syndrome. 
Headache. 2002;42:908-10.

145. López-Ruiz P, Cuadrado ML, Aledo-Serrano A, Alonso-Oviés A, Porta-Etessam J, Ganado 
T. Superficial artery aneurysms underlying nummular headache - 2 cases and proposed 
diagnostic work-up. Headache. 2014;54:1217-21. 

146. Ulivi M, Baldacci F, Vedovello M, Vergallo A, Borelli P, Nuti A, et al. Localized calcific 
hematoma of the scalp presenting as a nummular-like headache. A case report. 
Headache. 2014;54:370-2. 

147. Guillem A, Barriga FJ, Giménez-Roldán S. Nummular headache secondary to an 
intracranial mass lesion. Cephalalgia. 2007;27:943-4.

148. Guillem A, Barriga FJ, Giménez-Roldán S. Nummular headache associated to arachnoid 
cysts. J Headache Pain. 2009;10:215-7.

149. Álvaro LC, García JM, Areitio E. Nummular headache: a series with symptomatic and 
primary cases. Cephalalgia. 2009;29:379-83.

150. Bonamonte D, Foti C, Vestita M, Ranieri LD, Angelini G. Nummular eczema and contact 
allergy: a retrospective study. Dermatitis. 2012;23:153-7.

151. Rebora A. Trichodynia: a review of the literature. Int J Dermatol. 2016;55:382-4. 
152. Pareja JA, Montojo T, Álvarez M. Nummular headache update. Curr Neurol Neurosci 

Rep. 2012;12:118-24. 
153. Baldacci F, Nuti A, Lucetti C, Borelli P, Bonuccelli U. Nummular headache dramatically 

responsive to indomethacin. Cephalalgia. 2010;30:1151-2. 
154. VanderPluym J. Indomethacin-responsive headaches. Curr Neurol Neurosci Rep. 

2015;15:516. 
155. Barón J, Rodríguez C, Ruiz M, Pedraza MI, Guerrero ÁL, Madeleine P, et al. Atypical 

nummular headache or circumscribed migraine: the utility of pressure algometry. Pain 
Res Manag. 2015;20:60-2.

156. Linde M, Hagen K, Stovner LJ. Botulinum toxin treatment of secondary headaches and 
cranial neuralgias: A review of evidence. Acta Neurol Scand. 2011; 124:50-5.

157. García-Azorín D, Trigo-López J, Sierra A, Blanco-García L, Martínez-Pías E, Martínez 
B, et al. Observational, open-label, non-randomized study on the efficacy of 
onabotulinumtoxinA in the treatment of nummular headache: The pre-numabot 
study. Cephalalgia. 2019; 39(14):1818-26.



- 226 -

Manual de Práctica Clínica

CEFALEAS

158. Belvís-Nieto R, Pascual-Gómez J. Toxina Botulínica A. En: Belvís R. Manual de procedimientos 
invasivos y quirúrgicos en cefaleas y neuralgias. Madrid: IMC; 2018. p. 13-21.

159. Santos-Lasaosa S, Cuadrado ML, Gago-Veiga AB, Guerrero-Peral AL, Irimia P, Láinez JM, et al. 
Evidencia y experiencia del uso de onabotulinumtoxinA en neuralgia del trigémino y cefaleas 
primarias distintas de la migraña crónica. Neurología. 2017 (Suppl. 0213);4853:30319-5. 

160. Silva-Néto RP, Santos PEMS, Peres MFP. Hypnic headache: A review of 348 cases 
published from 1988 to 2018. J Neurol Sci. 2019;401:103-9.

161. Mulero P, Guerrero-Peral AL, Cortijo-García E, Jabary NS, Herrero-Velázquez S, Miranda 
S, et al. Cefalea hípnica: características de una serie de 13 nuevos casos y propuesta de 
modificación de los criterios diagnósticos. Rev Neurol 2012;54:129-36.

162. Holle D, Naegel S, Obermann M. Hypnic headache. Cephalalgia. 2013;33:1349-57.
163. Silva-Néto RP, Almeida KJ. Hypnic headache in childhood: A literature review. J Neurol 

Sci. 2015;356:45-8.
164. Holle D, Naegel S, Krebs S, Gaul C, Gizewski E, Diener HC, et al. Hypothalamic gray 

matter volume loss in hypnic headache. Ann Neurol. 2011;69:533-9.
165. Holle D, Wessendorf TE, Zaremba S, Naegel S, Diener HC, Katsarava Z, et al. Serial 

polysomnography in hypnic headache. Cephalalgia. 2011;31:286-90.
166. Naegel S, Huhn JI, Gaul C, Diener HC, Obermann M, Holle D. No pattern alteration in 

single nocturnal melatonin secretion in patients with hypnic headache: a case-control 
study. Headache. 2017;57:648-53. 

167. Donnet A, Lantéri-Minet M. A consecutive series of 22 cases of hypnic headache in 
France. Cephalalgia. 2009;29:928-34.

168. Liang JF, Wang SJ. Hypnic headache: a review of clinical features, therapeutic options 
and outcomes. Cephalalgia. 2014;34:795-805.

169. Evers S, Goadsby PJ. Hypnic headache: clinical features, pathophysiology, and 
treatment. Neurology. 2003;60:905-9.

170. Gil-Gouveia R, Goadsby PJ. Secondary “hypnic headache”. J Neurol. 2007;254:646-54.
171. Lisotto C, Mainardi F, Maggioni F, Zanchin G. Episodic hypnic headache? Cephalalgia. 

2004; 24:681-5.
172. Lisotto C, Rossi P, Tassorelli C, Ferrante E, Nappi G. Focus on therapy of hypnic 

headache. J Headache Pain. 2010;11:349-54.
173. Dodick DW, Jones JM, Capobianco DJ. Hypnic headache: another indomethacin-

responsive headache syndrome? Headache. 2000;40:830-5.
174. Tariq N, Estemalik E, Vij B, Kriegler JS, Tepper SJ, Stillman MJ. Long-term outcomes and 

clinical characteristics of hypnic headache syndrome: 40 Patients series from a tertiary 
referral center. Headache. 2016;56:717-24.

175. Rehmann R, Tegenthoff M, Zimmer C, Stude P. Case report of an alleviation of 
pain symptoms in hypnic headache via greater occipital nerve block. Cephhalalgia. 
2017;37:998-1000.

176. Marziniak M, Voss J, Evers S. Hypnic headache successfully treated with botulinum toxin 
type A. Cephalalgia. 2007;27:1082-4.

177. Son BC, Yang SH, Hong JT, Lee SW. Occipital nerve stimulation for medically refractory 
hypnic headache. Neuromodulation. 2012; 15: 381-6.

178. Yamani N, Olesen J. New daily persistent headache: a systematic review on an enigmatic 
disorder. J Headache Pain. 2019;20:80-8. 

179. Castillo J, Muñoz P, Guitera V, Pascual J. Epidemiology of chronic daily headache in the 
general population. Headache. 1999;39:190-6.



CAPÍTuLO 7
Otras cefaleas primarias

- 227 -

180. Grande RB, Aaseth K, Lundqvist C, Russell MB. Prevalence of new daily persistent 
headache in the general population. The Akershus study of chronic headache. 
Cephalalgia. 2009;29:1149-55.

181. Kung E, Tepper SJ, Rapoport AM, Sheftell FD, Bigal ME. New daily persistent headache 
in the paediatric population. Cephalalgia. 2009;29:17-22.

182. Baron EP, Rothner AD. New daily persistent headache in children and adolescents. Curr 
Neurol Neurosci Rep. 2010;10:127-32. 

183. Mack KJ. What incites new daily persistent headache in children? Pediatr Neurol. 
2004;31:122-5.

184. Meineri P, Torre E, Rota E, Grasso E. New daily persistent headache: clinical and 
serological characteristics in a retrospective study. Neurol Sci. 2004;25(Suppl3):S281-2.

185. Díaz-Mitoma F, Vanast WJ, Tyrrell DLJ. Increased frequency of Epstein-Barr virus 
excretion in patients with new daily persistent headaches. Lancet. 1987;1:411-5.

186. Santoni JR, Santoni-Williams CJ. Headache and painful lymphadenopathy in 
extracranial or systemic infection: etiology of new daily persistent headaches. Intern 
Med. 1993;32:530-2. 

187. Rozen TD, Swidan S. Elevation of CSF tumor necrosis factor alpha levels in new daily 
persistent headache and treatment refractory chronic daily migraine. Headache. 
2007;47:1050-5.

188. Rozen TD, Roth JM. Denenberg N. Cervical spine joint hypermobility: a possible 
predisposing factor for new daily persistent headache. Cephalalgia. 2006;26:1182-5.

189. Rozen TD. Triggering events and NDPH: age and gender differences and insights on 
pathogenesis-a clinic-based study. Headache. 2016;56:164-73.

190. Uniyal R, Paliwal VK, Tripathi A. Psychiatric comorbidity in new daily persistent headache: 
A cross¬sectional study. Euro J Pain. 2017-21:1031-8.

191. Robbins MS, Grosberg BM, Napchan U, Crystal SC, Lipton RB. Clinical and prognostic 
subforms of new daily-persistent headache. Neurology. 2010;74:1358-64.

192. Prakash S, Saini S, Rana KR, Mahato P. Refining clinical features and therapeutic options 
of new daily persistent headache: a retrospective study of 63 patients in India. J 
Headache Pain. 2012;13:477-85. 

193. Rozen TD. New daily persistent headache (NDPH) triggered by a single Valsalva event: 
a case series. Cephalalgia. 2019;39:785-91.

194. Mitsikostas D, Ashina M, Craven A, Diener HC, Goadsby PJ, Ferrari MD, et al; EHF 
committee. European Headache Federation consensus on technical investigation for 
primary headache disorders. J Headache Pain. 2015;17:5. 

195. Rozen TD. New daily persistent headache: an update. Curr Pain Headache Rep. 
2014;18:431. 

196. Evans RW, Seifert TD. The challenge of new daily persistent headache. Headache. 
2011;51:145-54.

197. Ali A, Kriegler J, Tepper S, Vij B. New daily persistent headache and onabotulinumtoxinA 
therapy. Clin Neuropharmacol. 2019;42:1-3.

198. Joshi SG, Mathew P, Markley HG. New daily persistent headache and potential new 
therapeutic agents. Curr Neurol Neurosci Rep. 2014;14:425. 

199. Riddle E, Smith J. New daily persistent headache: a diagnostic and therapeutic odyssey. 
Curr Neurol Neurosci Rep. 2019;19:21.





Capítulo 8

CEFALEAS 
SECUNDARIAS I

Rogelio Leira Muiño, Clara Domínguez Vivero, 
Amparo Guillem Mesado, Manuel Lara Lara, 

Jordi Sanahuja Montesinos





CAPÍTuLO 8
Cefaleas secundarias I

- 231 -

INTRODuCCIóN

Se incluyen en el grupo de cefaleas secundarias aquellas cefaleas atribuidas a 
procesos clínicos de diversa naturaleza y que se denominan genéricamente 
“cefaleas atribuidas a…”. Los criterios diagnósticos de estas cefaleas se recogen 
en la III edición de la Clasificación Internacional de las Cefaleas (CIC)1 y utilizan 
el siguiente patrón común:

A. Cefalea con una (o más) de las siguientes características (enumeradas) y 
que cumple los criterios C y D.

B. Evidencia de un trastorno que se sabe puede producir cefalea.
C. La cefalea ocurre en estrecha relación temporal con dicho trastorno y/o 

existe evidencia de una relación causal.
D. La cefalea se reduce o se resuelve espontáneamente en los 3 meses (este 

período puede ser más corto para algunas entidades) tras el tratamiento 
con éxito o la remisión espontánea del trastorno causal.

En general, las características clínicas de las cefaleas secundarias están poco 
definidas en la literatura especializada, por lo que su descripción es de escasa 
ayuda diagnóstica. Sin embargo, los criterios B, C y D habitualmente establecen 
la causa de forma definitiva. En ocasiones, el criterio D puede ser reemplazado 
por “la investigación apropiada ha excluido otras causas”.

En la mayoría de los casos no se dispone de estudios diagnósticos y terapéuti-
cos específicos para estas formas de cefalea, por lo que los niveles de evidencia 
y grados de recomendación suelen ser bajos (nivel de evidencia IV, grado de 
recomendación C).

CEFALEA ATRIBuIDA A TRAuMATISMO CRANEAL Y/O CERVICAL

La cefalea atribuida a traumatismo craneal y/o cervical (CPT) es relevante por 
su elevada frecuencia, así como por sus repercusiones psicológicas, sociales, 
laborales y legales2. Se habla de CPT cuando aparece dolor de novo o se agrava 
una cefalea preexistente (se duplica la frecuencia o la intensidad del dolor o 
se cronifica) dentro de los 7 días tras el traumatismo o de haber recobrado el 
cono cimiento o capacidad para sentir y poder referir el dolor1. De acuerdo con 
la duración, pueden ser agudas (hasta 3 meses) y persistentes (más de 3 meses).
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Cefalea atribuida a traumatismo craneal

La cefalea postraumática craneal (CPTC) es el resultado de una alteración estruc-
tural o funcional debida a la actuación de fuerzas externas sobre la cabeza como 
el impacto con un objeto, la penetración de un cuerpo extraño o una explosión1. 
Puede ser aguda o persistente, y de intensidad leve, moderada o grave (Tabla I). 
La fisiopatología de esta cefalea no está clara1-3 y carece de características clínicas 
específicas, siendo el fenotipo más habitual el de la migraña, seguido de la cefalea 
tensional, cervicogénica e inclasificable3. La aparición de la CPTC es más frecuente 
en traumatismos leves4 y son factores de riesgo para desarrollarla el sexo femeni-
no, el antecedente de cefalea y la comorbilidad psiquiátrica1,5. A estos factores se 
unen el uso excesivo de medicación sintomática, haber sufrido el traumatismo 
bajo los efectos del alcohol, problemática psicosocial y traumatismos craneales 
previos, que facilitan la cronificación del trastorno. En ocasiones, la CPTC se acom-
paña de mareos, irritabilidad, dificultad para concentrarse, ansiedad, olvidos e in-
somnio, en lo que se denomina síndrome postraumático1. El diagnóstico diferencial 
se hará con alteraciones musculoesqueléticas, vestibulares, del estado de ánimo y 
con la cefalea por uso excesivo de medicación. Cuando la evolución no es adecua-
da, hay que descartar hematomas subdurales, epidurales, disección de carótida/
vertebral, fistula de líquido cefalorraquídeo (LCR) y trombosis de senos, entre otras.

Tabla I. Gravedad del traumatismo en la cefalea postraumática

Gravedad moderada o severa Gravedad leve

Presenta al menos una de las siguientes 
características:

•  Pérdida de consciencia > 30 minutos
•  Escala de Glasgow < 13
•  Amnesia postraumática > 24 horas
•  Alteración del nivel de consciencia 

> 24 horas
•  Lesión traumática cerebral en la 

neuroimagen:
– Fractura craneal 
– Hemorragia intracraneal 
– Contusión cerebral

No presenta ninguna de las anteriores 
características de la cefalea postraumática 
moderada o severa

Además, presenta una o más de las 
siguientes características:

•  Confusión, desorientación o pérdida de 
consciencia transitoria

•  Pérdida de memoria para hechos 
inmediatamente anteriores y posteriores 
al traumatismo craneal

Al menos dos de las siguientes:

• Náuseas
• Vómitos
• Alteraciones visuales
• Mareo y/o vértigo
•  Alteración de la memoria o de la 

concentración
•  Alteraciones de la marcha o inestabilidad
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Las pruebas de neuroimagen están indicadas en la CPTC moderada/grave o 
cuando esta se asocia a focalidad neurológica o conductual6. El tratamiento 
sintomático se realiza con analgésicos simples, antiinflamatorios no esteroi-
deos (AINE) y triptanes, si la cefalea tiene características migrañosas. El tra-
tamiento preventivo habitual se hará según el tipo de cefalea primaria al que 
más se asemeje7, con un nivel de evidencia IV6. Para la cefalea tipo tensión, la 
amitriptilina o la mirtazapina son los tratamientos preventivos de elección, y en 
la cefalea tipo migraña, los betabloqueantes, topiramato, onabotulinumtoxinA, 
gabapentina o amitriptilina2,7. Se aconseja fisioterapia en caso de disfunción 
vestibular o cervicalgia, así como ejercicio moderado, evitar el uso excesivo de 
medicación y, si fuera preciso, apoyo psicológico. Las CPTC leves suelen resol-
verse en un período de entre varias semanas y pocos meses, aunque el 10-58% 
pueden persistir al cabo de un año8.

Cefalea atribuida a latigazo cervical

La cefalea secundaria a latigazo cervical está originada por movimientos de 
aceleración/desaceleración de la cabeza con flexoextensión del cuello1. Entre 
el 10-52% de las personas que sufren accidentes de tráfico presentan síndrome 
de latigazo cervical y entre el 14-42% de los pacientes muestran dolor persis-
tente en el cuello tras el traumatismo9. El cuadro clínico, tanto en su variedad 
aguda como crónica, se acompaña de dolor craneal y cervical, así como de 
mareos, trastornos del ánimo, disestesias y cambio de carácter o del compor-
tamiento. El dolor se localiza habitualmente en la región occipital y cervical, 
siendo el fenotipo más frecuente el de la cefalea cervicogénica seguido de la 
neuralgia occipital, la cefalea tensional y la migraña. Está indicada la realiza-
ción de radiología simple de columna cervical (estática/dinámica) y tomografía 
computarizada (TC) cervical. Si el examen neurológico está alterado se soli-
citará una resonancia magnética (RM) cervical6. El tratamiento es similar al de 
la CPTC, aunque también se pueden utilizar bloqueos anestésicos en caso de 
dolor tipo neuralgia occipital.

Cefalea post-craneotomía

Tras una craneotomía, el 60% de los pacientes presenta cefalea de intensidad 
moderada/grave10 que obliga a descartar complicaciones como fístulas del LCR, 
infecciones, hemorragia cerebral, hidrocefalia y cefalea cervicogénica1. Según 
los criterios de la CIC, el dolor debe aparecer durante los 7 días siguientes a la 
intervención, recuperación del conocimiento o retirada de aquellos medica-
mentos administrados tras la intervención que alteren la capacidad para sentir 
el dolor. Aproximadamente el 25% de los pacientes, especialmente tras cra-
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niectomía o craneotomía suboccipital o subtemporal, cronifican el dolor, y se 
cree que ello está en relación con la tracción dural, la destrucción de músculos 
cervicales, tejido cicatricial que envuelve a los nervios occipitales, adherencias 
entre músculos y dura o fístulas del LCR10. 

El dolor post-craneotomía puede ser generalizado o limitarse al lugar de la in-
cisión. Se puede percibir como pulsátil o bien opresivo tipo tensión o como 
cefalea cervicogénica (en relación con la posición de la cabeza en el momento 
de la intervención). Algunos autores proponen, para minimizar la cefalea post-
craneotomía, la administración de pequeñas dosis de AINE u opioides intra-
venosos, así como la realización de bloqueos anestésicos con bupivacaína al 
0,25% o ropivacaína, de forma previa a la incisión, y tras el cierre de la herida. 
Posteriormente a la intervención, opiáceos y paracetamol intravenosos son de 
primera elección hasta la tolerancia por vía oral10. Como tratamiento de la forma 
persistente, pueden ser de utilidad los AINE, gabapentina, bloqueos anestésicos, 
electroestimulación nerviosa transcutánea, radiofrecuencia, fisioterapia y tera-
pia preventiva similar a la CPTC.

CEFALEA ATRIBuIDA A TRASTORNO VASCuLAR CRANEAL 
Y/O CERVICAL

La nueva clasificación CIC-III1 incluye en este grupo aquellas cefaleas que apa-
recen por primera vez en estrecha relación temporal con un trastorno neuro-
vascular o con alguno de los procedimientos empleados para su tratamiento. 
La cefalea no suele presentar unas características específicas y no tiene valor 
pronóstico. En general, se trata con analgésicos y AINE (nivel de evidencia IV, 
grado de recomendación C)1.

Cefalea atribuida a ictus isquémico

Un tercio de los ictus isquémicos asocian cefalea, aunque rara vez es el sín-
toma inicial o el más prominente. Su valor pronóstico es aún controvertido. 
De características inespecíficas, es más habitual en los infartos del territorio 
vertebrobasilar, cuya vasculatura presenta una inervación más densa. A nivel 
supratentorial parece ser más frecuente cuando hay lesiones en la ínsula o el 
opérculo11. El sexo femenino, la historia de migraña, la menor edad y las cifras 
de tensión arterial inferiores a 120/70 mmHg se asocian con una mayor inci-
dencia de cefalea. Una vez superada la fase aguda del ictus, el 10-23% de los 
pacientes presentan cefalea persistente asociada a ictus isquémico de más de 
3 meses de duración12, que suele tener características de cefalea tensional, y 
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afecta más a mujeres con antecedentes de cefalea, depresión y/o ansiedad. 
Parece razonable tratar esta cefalea según su semiología. La administración 
de tratamiento fibrinolítico en el ictus agudo puede también producir cefalea 
hasta en un tercio de los pacientes, sin relación con la respuesta a este ni con la 
aparición de hemorragia13. Los ataques isquémicos transitorios asocian cefalea 
en el 16-36% de los casos, planteando el diagnóstico diferencial con la mi-
graña con aura. El inicio precoz de la cefalea, la instauración progresiva de los 
síntomas focales o el predominio de síntomas positivos, visuales y sensitivos, 
orientan el diagnóstico hacia un aura migrañosa (Tabla II)14.

En cuanto al riesgo aumentado de ictus en pacientes con migraña, sigue sien-
do controvertido. Se han sugerido varios mecanismos causales: vasoespasmo, 
consumo de fármacos con acción vasoconstrictora, depresión cortical pro-
pagada prolongada e hipercoagulabilidad, así como la mayor prevalencia de 
perfiles vasculares desfavorables y foramen oval permeable en pacientes con 
migraña15. El valor del cierre del foramen como tratamiento de la migraña sigue 
sin demostrarse16. La terapia hormonal combinada parece aumentar el riesgo en 
mujeres con migraña con aura en función de la dosis de estrógenos y cuando 
se asocia consumo de tabaco17.

Cefalea atribuida a hemorragia intracraneal no traumática

La cefalea es uno de los síntomas principales en la hemorragia intraparenqui-
matosa no traumática; suele ser de inicio brusco y es más frecuente en las he-
morragias de localización cerebelosa y occipital. Su aparición precoz se asocia 
a una mayor mortalidad a los 30 días18. La cefalea es el resultado del efecto 
masa y las fuerzas mecánicas sobre los aferentes nociceptivos del sistema tri-
gémino-vascular en la base del cráneo, aunque se han propuesto otros meca-
nismos, como la inflamación. 

Tabla II. Diagnóstico diferencial entre aura migrañosa y ataque isquémico transitorio

Ataque isquémico transitorio Aura de migraña

Edad > 55 años < 55 años

Factores de riesgo vascular Sí No

Inicio del episodio Brusco Gradual

Duración < 10 minutos < 60 minutos

Síntomas predominantes Motores Visuales y sensitivos

Cefalea Rara Frecuente
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La hemorragia subaracnoidea (HSA) es la causa más frecuente de cefalea in-
tensa de comienzo súbito. El inicio repentino y la evolución en minutos a ni-
veles máximos de dolor es el elemento clave en el diagnóstico, frente a la 
intensidad o la localización. El dolor unilateral frontal, frontoparietal o retroor-
bitario puede sugerir la rotura de un aneurisma de la arteria comunicante pos-
terior o cerebral media ipsilateral; por el contrario, la cefalea difusa se asocia 
generalmente a aneurismas de la arteria comunicante anterior. La HSA de la 
convexidad puede asociar síntomas de aura sin cefalea y suele ser secundaria 
a angiopatía amiloide en pacientes de edad avanzada19. El 25-50% de las HSA 
no se reconocen en el momento inicial y se diagnostican de forma incorrecta 
como migraña. Los criterios de Ottawa (Tabla III) (mayor de 40 años, dolor cer-
vical o rigidez de nuca, disminución del nivel de consciencia, cefalea de inicio 
durante algún esfuerzo y cefalea en trueno) tienen una sensibilidad del 98,5% y 
una especificidad del 27,5% para el diagnóstico de HSA20 y sirven de guía para 
seleccionar aquellos pacientes que requieren una valoración más exhaustiva 
ante una cefalea de inicio brusco. 

El diagnóstico de HSA se confirma mediante TC sin contraste (sensibilidad del 
98% en las primeras 12 horas). Si los resultados de la TC no son diagnósticos, la 
punción lumbar es fundamental21, ya que la xantocromía es detectable entre las 
12 horas y las 2 semanas de evolución. Las secuencias FLAIR y eco- gradiente 
potenciadas en T2 de la RM pueden ser útiles si la TC es normal y el LCR es 
patológico. Aproximadamente el 11% de los pacientes con HSA secundaria a 
rotura aneurismática presenta previamente episodios de sangrado menor, co-
nocidos como warning leaks, que se manifiestan clínicamente como cefalea 
(cefalea centinela o de alarma)22. La hemorragia subdural espontánea es una 
urgencia neuroquirúrgica poco frecuente que cursa con cefalea en trueno ipsi-
lateral al sangrado y signos focales simultáneos. Suele mejorar en los 12 meses 
siguientes al sangrado23.

Tabla III. Criterios de Ottawa para la decisión de hemorragia subaracnoidea

Pacientes > 15 años con cefalea no traumática que alcanza su máximo en 1 hora
Valorar si hay ≥ 1 criterio de alto riesgo:

• Edad ≥ 40 años
• Dolor o rigidez cervical
• Pérdida de consciencia presenciada
• Inicio durante un esfuerzo
• Cefalea en trueno
• Flexión cervical forzada durante la exploración

Adaptada de Perry et al. JAMA. 2013.
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La relación entre migraña e ictus hemorrágico no es tan clara como la existente 
con el ictus isquémico, si bien parece que existe un mayor riesgo de hemorragia 
intracerebral o subaracnoidea en mujeres con migraña con aura y de desarrollo 
de ictus isquémico tras la misma, probablemente por la presencia de alteracio-
nes en la reactividad endotelial24.

Cefalea y alteraciones de los vasos intracraneales

La cefalea, y de forma específica aquella con fenotipo de migraña, es el síntoma 
de presentación más frecuente de los aneurismas no rotos (20% de los pacien-
tes). Aunque varios estudios muestran una mejoría de esta tras el tratamiento del 
aneurisma, la relación causal aún es controvertida25. Los mecanismos de estas 
cefaleas, sus características diferenciales y su localización aún se desconocen25. 
El tratamiento con triptanes o ergóticos en pacientes con migraña portadores 
de un aneurisma no roto debe valorarse con cautela26. En particular, la cefalea 
acompañada de parálisis aguda del tercer nervio craneal con dolor retroorbita-
rio y midriasis, obliga a descartar un aneurisma de la arteria cerebral posterior o 
la porción terminal de la carótida.

Las malformaciones arteriovenosas pueden manifestarse con cefalea de carac-
terísticas variadas (migraña con aura o cefaleas trigémino-autonómicas) que 
suelen ser ipsilaterales a la malformación27. Se considera que la malformación 
arteriovenosa causa cefalea si esta aparece con el crecimiento de la malfor-
mación y se resuelve tras su tratamiento; las localizadas en la zona occipital se 
asocian con más frecuencia a cefalea de tipo migraña. 

Las fístulas arteriovenosas durales pueden presentarse como cefalea ipsilateral ais-
lada o acompañada de tinnitus u oftalmoplejía. La cefalea suele ser más intensa 
por la mañana y empeorar con maniobras de Valsalva. Los triptanes son útiles en el 
tratamiento de la cefalea secundaria a fístula arteriovenosa del seno cavernoso28.

Cefalea atribuida a vasculitis

La arteritis de células gigantes29 es una panarteritis sistémica que produce infla-
mación de las arterias craneales, en su mayoría ramas de la carótida externa, y 
afecta generalmente a pacientes mayores de 60 años. La cefalea suele seguir el 
trayecto de la arteria temporal superficial y se incrementa al tocar la zona. Pue-
de acompañarse de claudicación mandibular, síntomas constitucionales (aste-
nia, anorexia, sudoración, fiebre) y neurológicos (amaurosis fugaz, visión borrosa, 
oftal moparesia). La elevación de la velocidad de sedimentación globular y la pro-
teína C reactiva, así como el signo del halo en la ecografía de la arteria temporal, 
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apoyan la sospecha clínica, pero el diagnóstico definitivo es histológico (biop-
sia de la arteria temporal). Ante la sospecha clínica debe instaurarse tratamiento 
esteroideo inmediato (nivel de evidencia III, grado de recomendación B) para 
evitar las complicaciones isquémicas asociadas. Tras el inicio de este tratamiento a 
altas dosis, la cefalea debería remitir o mejorar de manera significativa en 3 días29. 

La cefalea asociada a vasculitis (ya sea sistémica, secundaria o primaria del siste-
ma nervioso central) carece de características específicas. Puede deberse tanto 
a los cambios que ocurren como resultado de la vasculitis como a las complica-
ciones hemorrágicas o isquémicas del trastorno. Las alteraciones del LCR (ligera 
pleocitosis linfoide con elevación de proteínas), así como los hallazgos de la 
neuroimagen (RM encefálica y angiografía) suelen orientar hacia el diagnóstico 
que, en ocasiones, precisa de confirmación histológica30. 

El síndrome de vasoconstricción cerebral reversible suele presentarse como ce-
falea difusa, típicamente en estallido y con vasoconstricción arterial multifocal, 
a veces acompañado de síntomas focales o crisis convulsivas. Sus principales 
diagnósticos diferenciales son la HSA y la vasculitis primaria del sistema nervioso 
central30. Es más frecuente en mujeres, con una edad media de presentación de 
45 años. El 60% de los casos aparecen en el puerperio o tras exposición a agen-
tes simpaticomiméticos y serotoninérgicos y la migraña es un factor de riesgo31. 
La RM cerebral es patológica en el 30-80% de los casos, con varios patrones 
de lesiones, como hemorragias, infartos y edema. La angiografía es la prueba 
diagnóstica por excelencia y suele ser patológica, aunque durante la primera 
semana puede ser normal. El dolor se resuelve espontáneamente en 1-3 meses 
en la mayoría de los casos y la mortalidad se sitúa en el 2%.

Cefalea atribuida a disección arterial

La cefalea es el síntoma inicial y más frecuente en el 33-86% de los casos de 
disección carotídea intra o extracraneal32 y puede ser el único en las disecciones 
intracraneales. El inicio es muchas veces repentino (incluso en trueno), habi-
tualmente ipsilateral a la disección, y se acompaña de otras manifestaciones, 
como soplos, mareos, dolor cervical, síncope, amaurosis fugaz, síndrome de 
Horner, tumefacción facial y disgeusia. En la disección arterial vertebral el dolor 
aparece como manifestación inicial en el 60-80% de los casos y suele localizar-
se en el occipucio y/o la parte posterior del cuello. La migraña asocia un riesgo 
aumentado de presentar disección arterial. El tratamiento con anticoagulantes 
con heparina sódica o heparina de bajo peso molecular seguido de anticoagu-
lantes orales durante 3-6 meses (nivel de evidencia III, grado de recomenda-
ción B) es la opción terapéutica más empleada.



CAPÍTuLO 8
Cefaleas secundarias I

- 239 -

La endarterectomía carotídea y la angioplastia32 pueden asociar cefalea en la 
semana siguiente, a veces con características de clúster, y suele ser leve, pero 
obliga a descartar disección carotídea.

Cefalea atribuida a trombosis venosa cerebral

La cefalea constituye el síntoma más frecuente y precoz de la trombosis venosa 
cerebral. Suele ser aguda o subaguda, aunque hay casos de cefalea crónica, y 
siempre es persistente. Es el único síntoma en el 15-40% de los pacientes, pero 
habitualmente se acompaña de signos focales y/o de signos de hipertensión 
intracraneal, encefalopatía subaguda o síndrome del seno cavernoso. La cefalea 
puede adoptar distintos patrones: migraña, cefalea tensional, cefalea en trueno 
e incluso cefalea trigémino-autonómica33. La localización no guarda relación 
con el seno afectado, excepto en el caso del seno sigmoide, que asocia con 
más frecuencia cefalea occipital o cervicalgia. En el caso especial de la trombo-
sis del seno cavernoso, el dolor suele ser de instauración aguda, frontal y acom-
pañarse de quemosis conjuntival, proptosis ocular y oftalmoparesia. 

El diagnóstico se basa en la neuroimagen (RM con secuencias potenciadas en T2 y 
angio-RM o angio-TC y angiografía intraarterial). El tratamiento consiste en anticoa-
gulación con heparina seguida de anticoagulantes orales durante al menos 6 meses. 
Los casos de trombosis venosa profunda que se presentan como cefalea aislada pre-
sentan un pronóstico más favorable. En una minoría de pacientes la trombosis veno-
sa cerebral no asocia cefalea. Esto suele ser más frecuente en hombres, pacientes de 
edad avanzada, pacientes con neoplasia y trombosis aisladas de venas corticales34.

Cefalea atribuida a vasculopatía de origen genético

La cefalea forma también parte del espectro fenotípico de las vasculopatías de ori-
gen genético. El CADASIL (arteriopatía cerebral autosómica dominante con infartos 
subcorticales y leucoencefalopatía) se presenta inicialmente como crisis repetidas 
de migraña con aura prolongada hasta en un tercio de los pacientes35. Los episodios 
de pseudoictus, encefalopatía mitocondrial y acidosis láctica (MELAS) constituyen 
una patología mitocondrial genéticamente heterogénea con un fenotipo clínico 
variable que se presenta con frecuencia como cefalea aguda seguida o asociada a 
déficits neurológicos focales o actividad comicial. Se han descrito crisis de migraña 
recurrentes en el espectro clínico de la vasculopatía retiniana con leucodistrofia 
cerebral, causada por mutaciones en TREX1, de la angiopatía de moyamoya, de la 
hemiparesia infantil hereditaria y de la tortuosidad vascular retiniana y leucoencefa-
lopatía, una dolencia causada por mutaciones en COL4A155. También se ha encon-
trado asociación entre mutaciones en COL4A2, cefalea e infartos hemorrágicos36.



- 240 -

Manual de Práctica Clínica

CEFALEAS

CEFALEA ATRIBuIDA A TRASTORNO INTRACRANEAL NO VASCuLAR

Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal idiopática

La hipertensión intracraneal idiopática (HII) viene definida por un aumento de la 
presión intracraneal en ausencia de lesión estructural intracraneal, hidrocefalia 
u otras causas. Previamente denominada pseudotumor cerebri, algunos autores 
proponen usar este término para englobar tanto los casos idiopáticos como los 
secundarios37. 

Se caracteriza por cefalea, papiledema, ausencia de focalidad neurológica, a 
excepción de parálisis del sexto par, y composición normal del LCR. Afecta 
mayoritariamente a mujeres en edad fértil con obesidad o sobrepeso, con una 
incidencia anual en esta población de 12-20/100.000 habitantes38. La cefalea es 
habitualmente diaria, holocraneal o de localización frontotemporal o retroocular 
bilateral o unilateral, pulsátil u opresiva, y se puede agravar con la tos, las manio-
bras de Valsalva, el esfuerzo y el decúbito. En más de la mitad de los pacientes la 
cefalea tiene características clínicas de migraña, y en un tercio de los casos hay 
uso excesivo de analgésicos39. 

Las manifestaciones visuales incluyen los oscurecimientos visuales transitorios 
relacionados con los cambios posturales, atribuidos a isquemia de la cabeza del 
nervio óptico, la diplopía por afectación del sexto par y la pérdida de agudeza 
visual en más del 20% de los pacientes, que llega a la ceguera en el 4% de los 
casos38. Otros síntomas son el tinnitus pulsátil atribuido a turbulencias por este-
nosis del seno transverso, y dolores o parestesias radiculares40,41. Los principales 
mecanismos patogénicos implicados son la alteración de la absorción del LCR 
y el aumento de presión en los senos venosos. La estenosis del seno transverso 
uni o bilateral se observa en un alto porcentaje de pacientes, sin haberse esta-
blecido claramente un papel causal. Otros factores implicados son la obesidad, 
así como factores metabólicos y hormonales38.

Para el diagnóstico de HII se requiere una presión de LCR > 250 mm LCR1 (Tabla IV). 
La medición de la presión de LCR debe realizarse con el paciente en decúbito 
lateral, relajado y evitando la hiperflexión forzada40,41. El estudio neurooftalmo-
lógico es fundamental y debe incluir fondo de ojo con midriasis farmacológica 
y campimetría instrumental. Se recomienda realizar fotografías del fondo de 
ojo37,40. La presencia de papiledema es el signo clave de esta entidad, puede ser 
unilateral o asimétrico en el 4-10% de los casos38,40. El diagnóstico de hiperten-
sión intracraneal sin papiledema debe hacerse con cautela y debe distinguirse 
asimismo el pseudopapiledema, ya que la mayoría de los errores diagnósticos 
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son causados por una mala interpretación del fondo de ojo42. La tomografía 
de coherencia óptica es una exploración no invasiva útil para la cuantificación 
y la monitorización del papiledema, aunque se debe interpretar en conjunto 
con una valoración clínica completa40,41. La mayoría de los pacientes presentan 
alteraciones campimétricas, siendo las más frecuentes el aumento de la man-
cha ciega, el escotoma nasal inferior, la reducción concéntrica periférica y el 
escotoma arqueado parcial inferior. Se recomienda la realización de RM cra-
neal con gadolinio y secuencias venosas (Tabla V). Se deben descartar las cau-
sas secundarias, que incluyen el uso excesivo de fármacos y otras sustancias 
(Tabla VI)40, así como la hipertensión arterial maligna (tensión arterial sistólica 
> 180 mmHg y/o tensión arterial diastólica > 120 mmHg).

La reducción de peso es el único tratamiento modificador de la HII (nivel de 
evidencia III, grado de recomendación B). Ha demostrado que reduce la pre-
sión intracraneal, la cefalea y el papiledema43. Una revisión reciente refiere una 
mayor eficacia de la cirugía bariátrica frente a dieta y ejercicio44. El fármaco de 
primera elección es la acetazolamida oral a dosis inicial de 250-500 mg/día en 
pauta ascendente hasta alcanzar la dosis de 1-2 g/día repartidos en 2-3 tomas 
(nivel de evidencia II, grado de recomendación B). Añadida a la dieta hipocalórica 

Tabla IV. Criterios diagnósticos de la hipertensión intracraneal idiopática

Criterios diagnósticos HII

A. Papiledema

B. Exploración neurológica normal (excepto parálisis del VI par)

C.  Neuroimagen normal (RM craneal con venografía de primera elección) 
sin evidencia de lesión estructural, hidrocefalia, trombosis venosa cerebral

D. LCR normal

E. Presión ≥ 250 mm LCR en adultos (≥ 280 mm LCR en niños obesos)

Criterios diagnósticos HII sin papiledema

Criterios B-E más:
• Parálisis unilateral o bilateral del VI par

Criterios B-E más:
• Presencia de tres de los siguientes signos en la RM craneal:

– Silla turca vacía
– Aplanamiento posterior del globo ocular
– Distensión del espacio subaracnoideo perióptico ± nervio óptico tortuoso
– Estenosis del seno transverso

HII: hipertensión intracraneal idiopática; LCR: líquido cefalorraquídeo; RM: resonancia magnética.
Adaptada de Friedman et al. Neurology. 2013.
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Tabla V. Signos radiológicos de la hipertensión e hipotensión intracraneal idiopática

Hallazgos por 
resonancia

Hipertensión intracraneal 
idiopática

Hipotensión intracraneal 
idiopática

RM craneal 
con contraste

• Silla turca vacía
•  Aplanamiento posterior del 

globo ocular
•  Distensión del espacio 

subaracnoideo perióptico
•  Nervio óptico tortuoso
• Estenosis del seno transverso

•  Realce dural con gadolinio 
(hallazgo más frecuente)

•  Higromas/hematomas subdurales
•  Hiperemia hipofisaria
•  Desplazamiento caudal 

encefálico
•  Distensión venosa (signo de 

convexidad del seno transverso)

RM medular •  Divertículos meníngeos en la 
salida de las raíces espinales

•  Rotura ventral dural asociada a 
hernia discal

•  Fístula LCR-venosa

LCR: líquido cefalorraquídeo; RM: resonancia magnética.

Tabla VI. Causas secundarias del pseudotumor cerebri

Trastorno venoso 
cerebral

• Trombosis venosa cerebral
• Trombosis venosa yugular
•  Síndrome de la vena cava 

superior
• Fístula arteriovenosa

• Tumor del glomo yugular
•  Infección o hemorragia 

subaracnoidea previa con 
alteración de la absorción 
del LCR

Medicamentos •  Antibióticos: 
fluoroquinolonas, ácido 
nalidíxico, tetraciclinas

•  Vitamina A y retinoides
•  Hormonas: hormona de 

crecimiento, levotiroxina, 
anticonceptivos orales, 
implante de levonorgestrel, 
esteroides anabolizantes, 
retirada de corticoides

•  Litio
•  Amiodarona
•  Ciclosporina
•  Citarabina
•  Indometacina

Trastornos 
endocrinos

• Enfermedad de Addison
• Síndrome de Cushing
•  Hipoparatiroidismo

• Hipotiroidismo 
• Hipertiroidismo

Otros •  Anemia
•  Enfermedad renal crónica
•  Enfermedad pulmonar 

obstructiva crónica

•  Infecciones: VIH, sífilis, 
Borrelia, virus varicela zóster

• Síndrome de Down
•  Síndrome de Turner

LCR: líquido cefalorraquídeo; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.
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y baja en sal mejora las alteraciones campimétricas, el grado de papiledema 
medido por retinografía y por tomografía de coherencia óptica, la presión del 
LCR y la calidad de vida45,46. Como fármaco de segunda elección se utiliza el 
topiramato, dada su capacidad para inhibir la anhidrasa carbónica y favorecer la 
pérdida de peso (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C)47. La furo-
semida se usa en ocasiones como fármaco coadyuvante, aunque sin evidencia 
clínica probada. No se recomiendan actualmente los corticoides ni las puncio-
nes lumbares repetidas. 

El tratamiento quirúrgico debe valorarse en los casos refractarios al tratamiento 
médico, y de forma precoz cuando hay un deterioro visual rápidamente progresi-
vo o HII fulminante. Los tratamientos establecidos son la derivación ventriculope-
ritoneal o lumboperitoneal del LCR, y la fenestración de la vaina del nervio óptico. 
Ambos procedimientos obtienen tasas de respuesta similares a nivel visual, mien-
tras que la derivación de LCR podría ser superior en la mejoría de la cefalea. El coste 
y el rango de complicaciones es menor en la fenestración del nervio óptico40,41,48. 
El papel de la colocación de stent en los senos venosos no está aún establecido; 
tendría su utilidad en pacientes con estenosis de seno venoso con un gradiente de 
presión elevado y cuando han fracasado las terapias convencionales40,41,49.

La cefalea persistente en los pacientes tratados con remisión ocular es de difícil 
control. Se debe repetir el examen oftalmológico, así como el estudio de LCR 
en los pacientes con derivación de LCR y sospecha de infección. Se recomienda 
la reducción de peso y tratamiento con topiramato en primer lugar, y como 
posibles alternativas, candesartán o onabotulinumtoxinA, evitando los trata-
mientos preventivos que puedan aumentar el peso (nivel de evidencia IV, grado 
de recomendación C)40,41. 

La periodicidad de las revisiones depende de la estabilidad de las alteraciones 
visuales y del grado de papiledema. En caso de empeoramiento visual y papile-
dema moderado o grave, se recomiendan controles cada 1-2 semanas; en esta-
bilidad clínica con papiledema leve o moderado cada 1-3 meses, y en pacientes 
con mejoría visual y papiledema leve cada 3-6 meses41.

Cefalea atribuida a hipotensión intracraneal espontánea

Causada por una fuga de LCR a nivel espinal, tiene una incidencia anual de 
2-5/100.000 habitantes, siendo más frecuente en mujeres alrededor de la ter-
cera y cuarta década50. Se ha relacionado con enfermedades del tejido conec-
tivo o con patología degenerativa discal51. Algunos pacientes relatan un ante-
cedente de traumatismo leve. Las causas principales son la fuga de LCR por el 
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defecto dural a nivel de la vaina de las raíces nerviosas frecuentemente asociado 
a divertículos meníngeos a dicho nivel, la rotura dural ventral por hernia discal 
calcificada u osteofitos, y las fístulas LCR-venosas52. 

La cefalea ortostática es el síntoma principal, suele ser bilateral, de predominio 
occipital, de intensidad variable, y puede empeorar con la tos o maniobras de Val-
salva. La naturaleza ortostática de la cefalea es menos evidente o incluso puede 
desaparecer en casos evolucionados53. En ocasiones, puede presentarse como 
cefalea en trueno. Otros síntomas frecuentes son la rigidez de cuello, las náuseas 
y/o vómitos y los síntomas cocleovestibulares como tinnitus, hipoacusia, ines-
tabilidad o vértigo. Se debe hacer el diagnóstico diferencial con otras causas de 
cefalea ortostática como el síndrome de taquicardia ortostática postural. La RM 
craneal muestra signos típicos en la mayoría de los pacientes; los más frecuentes 
son el realce difuso de captación dural y los higromas o hematomas subdurales 
(Tabla V). Otros signos son la hiperemia hipofisaria, el desplazamiento caudal 
encefálico (pseudo-Chiari) y signos de distensión venosa, como la convexidad 
del margen inferior del seno transverso en la secuencia T1 sagital53,54. 

A nivel medular, la RM puede mostrar captación meníngea, así como diver-
tículos meníngeos, y permite identificar la fuga de LCR en muchos casos, sin la 
necesidad de inyección de contraste intratecal. La mielografía-TC se conside-
ra una técnica superior para identificar fugas de alto flujo, fugas ventrales por 
hernias discales calcificadas, y fístulas LCR-venosas, aunque requiere contraste 
intratecal. No existe consenso establecido sobre cuál de las dos debe ser la téc-
nica inicial de elección55. La cisternografía isotópica, actualmente en desuso por 
su baja resolución espacial, y la mielografía-RM con gadolinio intratecal (uso del 
gadolinio fuera de ficha técnica), tienen mayor sensibilidad para fugas de bajo 
flujo, y tendrían su utilidad en casos no detectados por RM o mielografía-TC. 
Cuando hay evidencia de fuga extensa, la mielografía por sustracción digital y la 
mielografía-TC dinámica o ultrarrápida tienen una mayor resolución espacial y 
permiten una localización más precisa de la fuga55. 

El diagnóstico según los criterios de la CIC-III requiere la existencia de una pre-
sión de LCR < 60 mm H

2
O y/o evidencia de fuga1. La presión de LCR normal no 

excluye el diagnóstico, ya que la fuga puede ser de bajo flujo o intermitente52 y 
se puede considerar el diagnóstico si hay signos típicos por RM o mejoría tras 
parche de sangre56. 

El tratamiento inicial consiste en reposo en cama, hidratación, cafeína oral y/o 
faja de compresión abdominal, aunque sin evidencia probada (nivel de eviden-
cia IV, grado de recomendación C). Solo el 15-30% de los casos se resuelven 
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espontáneamente o con tratamiento conservador. Si falla el tratamiento inicial 
durante una semana aproximadamente, se recomienda el parche epidural de 
sangre autóloga, a ciegas o dirigido, que actúa por aumento de la presión del 
LCR por compresión del saco dural y sellado de la fuga (nivel de evidencia IV, 
grado de recomendación C)57. La eficacia global del tratamiento es superior al 
70% y depende del volumen (10-80 ml; inicial 10-20 ml), el reposo en cama ho-
rizontal o en Trendelenburg durante 24 horas, y de que sea dirigido51. Se puede 
repetir tras un mínimo de 5 días en caso de fracaso terapéutico50,57. Puede apare-
cer una cefalea por hipertensión intracraneal de rebote. El abordaje quirúrgico se 
reserva para casos rebeldes al tratamiento con demostración de la fuga de LCR.

Cefalea tras punción lumbar

Se define como una cefalea que se presenta en un plazo de 5 días tras la punción 
lumbar, se puede acompañar de rigidez de cuello o síntomas cocleovestibulares, 
y se resuelve espontáneamente en un período de 2 semanas o después de trata-
miento con parche lumbar epidural1. La incidencia es muy variable, desde menos 
del 10% en anestesia epidural, llegando hasta un 35% en punciones lumbares, y a 
más del 80% en pacientes obstétricas con punción dural inadvertida58. Los factores 
asociados a la aparición de cefalea son el sexo femenino, edad inferior a 50 años, 
historia previa de cefalea tras punción lumbar y orientación del bisel perpendicular 
al eje axial de la columna59. Un calibre mayor del diámetro de la aguja también se 
ha postulado como factor predictivo. Las agujas denominadas atraumáticas, con 
perforación en la parte lateral, presentan menor riesgo de cefalea tras la punción60. 
Se recomienda neuroimagen (RM) en los casos con focalidad neurológica, cefalea 
intensa a pesar de tratamiento conservador, o cefalea sin componente ortostático. 

Las complicaciones incluyen hipoacusia, diplopía, cefalea crónica, hematomas 
subdurales y trombosis de senos venosos61. No hay evidencia del beneficio del 
reposo en cama prolongado o la hidratación tras la punción lumbar62. La cafeína 
ha demostrado cierta evidencia en la mejora del cuadro clínico (nivel de evi-
dencia IV, grado de recomendación C). Otros tratamientos como gabapentina, 
cosintropina, hidrocortisona, teofilina o aminofilina han demostrado reducir la 
intensidad de la cefalea63,64. El parche epidural de sangre es el tratamiento de 
elección en los casos con cefalea persistente tras tratamiento conservador61.

Síndrome de cefalea y déficits neurológicos transitorios 
con pleocitosis linfocitaria

Denominada previamente pseudomigraña con pleocitosis linfocítica, es más 
frecuente en hombres jóvenes65. Se caracteriza por uno o varios episodios de 
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déficit neurológico transitorio acompañados de cefalea moderada-grave y oca-
sionalmente fiebre. Los déficits neurológicos suelen durar varias horas. Predo-
minan los síntomas sensitivos, seguidos de afasia y síntomas motores, siendo 
los síntomas visuales poco frecuentes. La cefalea suele ser pulsátil y bilateral y 
puede durar entre una hora y una semana. No hay meningismo. Entre los episo-
dios los pacientes están asintomáticos (varios días o semanas). 

El LCR presenta pleocitosis linfocitaria, hiperproteinorraquia y en ocasiones 
aumento de la presión. La TC y la RM son normales. El electroencefalograma 
muestra enlentecimiento focal o bilateral en más del 80% de los casos, concor-
dante con los déficits neurológicos en un 60-100% de los casos. La tomogra-
fía de emisión monofotónica puede mostrar hipoperfusión focal o hemisférica 
congruente con la focalidad neurológica en más del 90% de los pacientes66. La 
fisiopatología es desconocida. El antecedente de viriasis las semanas previas en 
uno de cada cuatro casos ha sugerido la hipótesis autoinmunitaria que induci-
ría una vasculitis leptomeníngea aséptica y un fenómeno de depresión cortical 
propagada65. En fase aguda puede confundirse inicialmente con un ictus isqué-
mico e incluso recibir tratamiento con fibrinólisis endovenosa67. 

Las técnicas de neuroimagen multimodal pueden ayudar a diferenciar las dos 
entidades, ya que en pacientes con el síndrome de cefalea y déficits neuroló-
gicos transitorios con pleocitosis se ha observado una hipoperfusión hemisfé-
rica habitualmente extensa que sobrepasa cualquier territorio vascular en las 
secuencias de perfusión, sin lesiones agudas en las secuencias de difusión y sin 
evidencia de oclusión arterial de gran vaso en las secuencias angiográficas68,69. 
El tratamiento de esta entidad es sintomático.

Cefalea atribuida a malformación de Chiari tipo I

El diagnóstico de malformación de Chiari tipo I por RM requiere un descenso 
caudal de las amígdalas cerebelosas > 5 mm, o > 3 mm junto con borramiento 
del espacio subaracnoideo en la unión craneocervical1. Se asocia a siringomielia, 
hidrocefalia obstructiva y signos de disfunción del tronco y el cerebelo. La cefalea 
es la manifestación más habitual, típicamente occipital, con una duración inferior 
a 5 minutos y precipitada por la tos y las maniobras de Valsalva. La mitad de los 
casos de cefalea tusígena se deben a malformación de Chiari tipo I70. 

Las claves para sospechar los casos secundarios a malformación de Chiari tipo I 
son edad inferior a 50 años, historia de cefalea de años de evolución, cefalea no 
precipitada por la tos sino por otras maniobras de Valsalva, localización occipital, 
duración mayor de un minuto, presencia de síntomas o signos de la fosa posterior 
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como inestabilidad, y ausencia de respuesta a indometacina71. Se deben excluir las 
alteraciones de la presión intracraneal, ya que tanto la HII como la hipotensión in-
tracraneal espontánea pueden producir un descenso amigdalar. El tratamiento de 
elección es la craniectomía descompresiva con reconstrucción de la fosa posterior. 
Muchos pacientes con malformación de Chiari tipo I presentan otros tipos de cefa-
lea como migraña, cefalea tensional o cefalea en racimos, al igual que la población 
general. En estos casos, si no hay otras manifestaciones clínicas típicas, el papel de 
la malformación es objeto de debate y se recomienda tratamiento conservador y 
un abordaje multidisciplinar que incluya un neurólogo experto en cefalea72,73.

CEFALEA ATRIBuIDA A uNA SuSTANCIA O A Su SuPRESIóN

Este tipo de cefalea tiene una estrecha relación temporal con la exposición o pri-
vación de dicha sustancia, y puede presentar las características de cualquiera de 
las cefaleas primarias clasificadas en la parte I de la CIC-III1. En caso de que haya 
un empeoramiento significativo, o cronificación, de una cefalea preexistente con 
las características de una cefalea primaria, que guarde una estrecha relación tem-
poral con la exposición o supresión de una sustancia, se deberían asignar ambos 
diagnósticos, siempre y cuando existan pruebas fehacientes que demuestren que 
la administración o privación de dicha sustancia pueda ocasionar cefalea1.

Cefalea atribuida al uso o exposición a una sustancia

La cefalea por generadores de óxido nítrico (NO) es ocasionada de forma inme-
diata o diferida tras la exposición aguda a nitrato de amilo, tetranitrato de eritri-
tilo, trinitrato de glicerol (TNG), mono o dinitrato de isosorbida, nitroprusiato de 
sodio, hexanitrato de manitol y tetranitrato pentaeritritilo1. La cefalea inmediata 
se produce dentro de la hora siguiente a la absorción y se resuelve en la hora 
siguiente a su liberación1. Es de carácter pulsátil, bilateral, de intensidad leve o 
moderada, y empeora con el ejercicio físico.

La cefalea tardía se presenta en pacientes con cefalea primaria que mantiene las 
características del tipo de cefalea habitual y se desarrolla dentro de las 2-12 horas 
siguientes a la exposición al generador de NO, una vez que este se ha eliminado 
de la sangre1. El paciente debería clasificarse conforme a la cefalea primaria y 
también acorde a la cefalea tardía por generadores de NO. 

El TNG provoca una cefalea inmediata en la mayoría de la población, pero esta 
puede aparecer también de forma tardía en pacientes con cefalea previa (migraña, 
cefalea tensional o en racimos). El uso terapéutico de nitroglicerina puede oca-



- 248 -

Manual de Práctica Clínica

CEFALEAS

sionar cefalea; con el uso crónico, la tolerancia se produce en el plazo de una 
semana y la cefalea desaparece. El mononitrato de isosorbida, debido a su lenta 
liberación de NO, produce una cefalea de mayor duración que la atribuida al TNG6. 

La cefalea por inhibidores de la fosfodiesterasa1 se desarrolla en las 5 horas si-
guientes a su administración y remite dentro de las 72 horas posteriores a su 
aparición. Es de carácter pulsátil, bilateral, de intensidad leve o moderada y em-
peora con el ejercicio físico74. Se asemeja a la cefalea tensional, pero en los pa-
cientes migrañosos (a quienes se debe advertir de este efecto adverso) presenta 
las características de una migraña sin aura.

La cefalea por monóxido de carbono (CO) está causada por exposición al CO, 
se desarrolla dentro de las 12 horas siguientes y se resuelve durante las 72 ho-
ras posteriores a su eliminación1. Es una cefalea bilateral y la intensidad de la 
cefalea oscila conforme a la gravedad de la intoxicación por CO. Típicamente, 
los niveles de carboxihemoglobina del 10-20% ocasionan una cefalea leve sin 
síntomas gastrointestinales ni neurológicos; los niveles del 20-30%, una cefalea 
moderada pulsátil e irritabilidad, y los niveles del 30-40%, una cefalea intensa 
con náuseas, vómitos y visión borrosa. En niveles superiores al 40%, la cefalea 
no suele ser un síntoma debido a la disminución del nivel consciencia. 

La cefalea alcohólica inmediata, también llamada “cefalea por borrachera”, se 
desarrolla dentro de la hora siguiente a la ingesta de alcohol, y la tardía (cefalea 
por resaca), en las 5-12 horas siguientes. Ambas resuelven espontáneamente en 
72 horas, son de carácter pulsátil, bilateral y empeoran con el ejercicio físico. 

La cefalea por cocaína suele aparecer dentro de la hora siguiente y está ocasionada 
por la administración de cocaína por cualquier vía1. Se resuelve de manera espon-
tánea tras 72 horas. Es de carácter pulsátil, bilateral y empeora con el ejercicio físico.

La cefalea por histamina exógena se presenta inmediatamente o de forma dife-
rida tras la exposición aguda a histamina1,75,76 por vía subcutánea, intravenosa o 
por inhalación. La primera se desarrolla en la primera hora de exposición y remi-
te en la hora siguiente al cese de esta1. Es de carácter pulsátil, bilateral y empeo-
ra con el ejercicio físico. La cefalea tardía por histamina exógena se desarrolla 
dentro de las 2-12 horas siguientes y remite dentro de las 72 horas posteriores1.

Cefalea atribuida al uso de medicamentos no indicados contra la cefalea

Esta cefalea aparece como un efecto adverso agudo después del uso ocasional 
de medicamentos no indicados contra la cefalea. Remite dentro de las 72 horas 
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siguientes y no se puede atribuir a otro diagnóstico1. Los fármacos más implica-
dos son: atropina, digital, disulfiram, hidralazina, imipramina, nicotina, nifedipi-
no, nimodipino y sildenafilo. En general, se trata de una cefalea continua, difusa, 
de intensidad moderada o grave. 

Existe también la cefalea atribuida al uso prolongado de estos medicamentos. No 
es necesariamente reversible y se manifiesta ≥ 15 días/mes. Puede deberse a un 
efecto farmacológico directo de la medicación, como una vasoconstricción que 
desencadene hipertensión arterial maligna, o a un efecto secundario, como una hi-
pertensión intracraneal inducida por fármacos. Esta última es una complicación re-
conocida del uso prolongado de esteroides anabolizantes, amiodarona, carbonato 
de litio, ácido nalidíxico, terapia con hormonas tiroideas, tetraciclina y minociclina77. 

Cefalea atribuida al consumo o exposición a otras sustancias

Se denomina así a la cefalea que se manifiesta durante o poco después del 
consumo o la exposición a una sustancia distinta de las descritas con anterio-
ridad, que no está autorizada como medicamento. Se desarrolla dentro de las 
12 horas siguientes a la exposición y remite en las 72 horas posteriores1. Sus 
características no están suficientemente delimitadas. Las sustancias más fre-
cuentemente implicadas son compuestos inorgánicos como arsénico, borato, 
bromato, clorato, cobre, yodo, plomo, litio, mercurio, clorhidrato de tolazolina, 
y compuestos orgánicos como anilina, bálsamo, alcanfor, disulfito carbónico, 
tetracloruro de carbono, clordecona, EDTA, heptacloro, ácido sulfhídrico, que-
roseno, alcoholes de cadena larga, metanol, bromuro de metilo, clorometano, 
yoduro de metilo, naftalina y compuestos organofosforados (paratión, piretro).

Cefalea por abuso de medicamentos (véase Capítulo 10)

Cefalea atribuida a supresión de una sustancia

La supresión brusca de determinadas sustancias utilizadas de forma crónica 
puede desencadenar una cefalea. Las sustancias habitualmente relacionadas 
con este tipo de cefaleas son la cafeína, los opioides y los estrógenos. La cefalea 
por privación de cafeína se manifiesta dentro de las 24 horas siguientes a la inte-
rrupción de su consumo por encima de 200 mg/día durante más de 2 semanas 
y se resuelve de manera espontánea durante los 7 días siguientes. 

La cefalea por privación de opioides se manifiesta dentro de las 24 horas si-
guientes a la interrupción de su utilización diaria durante más de 3 meses y se 
resuelve de manera espontánea durante los 7 días siguientes. 
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La cefalea por privación de estrógenos se desarrolla dentro de los 5 días 
siguientes a la interrupción de la utilización diaria de estrógenos exógenos 
durante 3 o más semanas. Por lo general, aparece durante el período libre de 
tratamiento con anticonceptivos orales combinados o después de una tanda 
de estrogenoterapia sustitutiva y se resuelve de manera espontánea durante los 
7 días siguientes a la ausencia de consumo78.

Cefalea atribuida a privación tras uso prolongado de otras sustancias

Cefalea posterior a y ocasionada por la retirada del consumo o exposición cró-
nica a un medicamento o sustancia distinto de los descritos con anterioridad. 
Se ha sugerido, si bien sin pruebas concluyentes, que la privación del consumo 
crónico de las siguientes sustancias podría causar cefalea: esteroides, antide-
presivos tricíclicos e inhibidores selectivos de la recaptación de serotonina79.
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INTRODuCCIóN

Este capítulo de la Guía aborda el resto de cefaleas secundarias (grupos 9 a 12 
de la Clasificación Internacional de Cefaleas 3.ª edición [CIC-3])1. Salvo en el 
grupo 9, cefalea atribuida a infección, cuya jerarquización prácticamente ha du-
plicado el número de posibles diagnósticos en relación con la segunda edición 
de la clasificación al diferenciar las principales cefaleas en agudas o crónicas, y 
su comentario una a una hubiera sido prolijo e innecesario, el resto de cefaleas 
de este capítulo se ha ordenado respetando el esquema de la actual clasifica-
ción, ya que: o son cefaleas frecuentes, o fáciles de reconocer y por su carácter 
secundario fáciles de tratar y resolver, o en ello puede estar la vida del paciente, 
o son controvertidas y merecen atención.

CEFALEA ATRIBuIDA A INFECCIóN

Este apartado se ocupa de las cefaleas secundarias a infecciones intracraneales 
y sistémicas. Las cefaleas secundarias a infecciones que se originan en estructu-
ras extracraneales aledañas (oído, senos paranasales, dientes, etc.) se catalogan 
de manera independiente (vide infra), si bien dichas estructuras pueden originar, 
por vecindad, infecciones intracraneales.

La CIC-3 hace hincapié en los métodos diagnósticos de cada tipo de infección 
(bacteriana, vírica, fúngica o parasitaria), recomendando estudios serológicos, 
proteína C reactiva (PCR) y otros parámetros en suero y líquido cefalorraquídeo 
según la sospecha clínica. No es objeto de esta Guía reproducirlos aquí, pues el 
lector puede consultarlos en la publicación original1 o en cualquier tratado de 
infectología.

La diferenciación entre cefalea aguda, crónica o persistente, que se aplica (espe-
cialmente las dos primeras) a gran parte de las cefaleas de este grupo, se funda-
menta en la resolución de la infección y un marco temporal menor o mayor de 
3 meses. Si la causa no se resuelve pasados 3 meses y la cefalea sigue presente, 
se considera crónica, pero si la causa se resuelve y la cefalea sigue presente pa-
sados 3 meses, se cataloga como persistente.

Dada la alta frecuencia de cefaleas primarias y de fiebre de origen benigno en la 
población general, el dilema clínico de si se está ante un proceso potencialmente 
grave es habitual en el frente asistencial diario, especialmente en atención primaria. 
En efecto, la cefalea es un síntoma frecuente en muchas infecciones sistémicas y 
suele ser el primer y más común de los síntomas en las infecciones intracraneales2. 
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Los criterios de alarma son bien conocidos, como fiebre, meningismo, síntomas 
y signos de hipertensión intracraneal, confusión, signos focales en la exploración 
neurológica o crisis epilépticas, entre otros, pudiéndose presentar en diversas 
combinaciones según el patógeno responsable afecte predominantemente al 
espacio subdural, leptomeníngeo o cerebral. Es importante recordar que los cri-
terios clásicos de alarma pueden modularse a la baja e incluso estar ausentes en 
niños, ancianos y pacientes inmunodeprimidos, quedando el diagnóstico etioló-
gico temprano a merced de la sagacidad y experiencia del clínico.

Otro aspecto general que no hay que olvidar relacionado indirectamente con 
este grupo de cefaleas es la posibilidad de cefaleas secundarias iatrógenas, 
como las producidas por algunos antibióticos o ciertos antiinflamatorios no 
esteroideos (AINE) y, un hecho obvio, el síndrome de hipotensión intracraneal 
debido a repetidas punciones lumbares, cuya cefalea de características ortos-
táticas y sus potenciales complicaciones se tratan en el Capítulo 8 de esta Guía.

Cefalea atribuida a infección intracraneal

Se trata de una cefalea de novo, en estrecha relación temporal con una infec-
ción intracraneal, que en la mayoría de los casos se resuelve tras la remisión de 
la infección. La CIC-3 diferencia entre cefalea atribuida a: meningitis o menin-
goencefalitis bacteriana; meningitis o encefalitis vírica; micosis u otra parasitosis 
intracraneal; y absceso cerebral, empiema subdural y otras infecciones cerebra-
les localizadas.

Las meningoencefalitis producen, generalmente, un dolor de cabeza de gran 
intensidad, difuso o localizado en la nuca, con frecuencia pulsátil, acompañado 
de rigidez nucal, fiebre, fotofobia, postración, náuseas, vómitos y en ocasiones 
alteración del nivel de consciencia (síndrome meníngeo)3. La cefalea atribuida 
a absceso cerebral suele ser más sorda, constante, se agrava con el esfuerzo y 
puede no acompañarse de síndrome meníngeo. La cefalea debida a empiema 
subdural es más probable que se manifieste de forma lateralizada y su intensidad 
suele ir paralela al crecimiento de este o a sus complicaciones, como la rotura.

Hay que tener siempre presente que las cefaleas atribuidas a infección intracraneal 
en ocasiones imitan a las cefaleas primarias habituales (migraña, cefalea tipo ten-
sión e incluso otras) y pueden aparecer en pacientes con cefaleas primarias pre-
vias, manifestándose con un empeoramiento en la intensidad, la frecuencia de las 
crisis o ambas. Además, los tratamientos específicos de algunas cefaleas primarias, 
como los triptanes, pueden mejorar la cefalea de origen meníngeo (infeccioso o 
por sangrado), desconcertando al clínico y retrasando el diagnóstico correcto4,5.
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Otra consideración clave, se insiste, es que la ausencia de cefalea no exclu-
ye una infección intracraneal. Niños, ancianos y principalmente los pacientes 
inmunodeprimidos son poblaciones que no siempre desarrollan el síndrome 
meníngeo característico. La CIC-3 reconoce de forma explícita los siguientes 
grupos de riesgo que aplica fundamentalmente a las micosis intracraneales: 
1) Individuos con neutrocitopenia significativa (< 500 neutrófilos/mm3) detectada 
en relación temporal con la infección. 2) Individuos que han recibido trasplante 
alogénico de células madre hematopoyéticas. 3) Individuos que sigan un trata-
miento esteroideo crónico (prednisona a dosis de 0,3 mg/kg/día o equivalente 
durante más de 3 semanas). 4) Individuos que siguen o han seguido (en los úl-
timos 90 días) un tratamiento con fármacos inmunodepresores (ciclosporina, 
antifactor de necrosis tumoral, anticuerpos monoclonales, análogos de nucleó-
sidos). 5) Individuos con inmunodeficiencia hereditaria grave1.

La demostración de una infección intracraneal se fundamenta en la detección 
del agente patógeno en el líquido cefalorraquídeo o las muestras adecuadas en 
cada caso (nivel de evidencia I, grado de recomendación A). Ante la sospecha 
de una meningitis bacteriana aguda, y en ausencia de focalidad neurológica 
franca, la muestra de líquido y el tratamiento antibiótico deben hacerse cuanto 
antes. En este sentido, se ha propuesto que la alteración del estado mental no 
sea una contraindicación de punción lumbar sin neuroimagen, quedando de-
mostrado que el tratamiento precoz en los casos sin tomografía craneal previa 
a la punción (con menor tiempo puerta-antibiótico) mejora el pronóstico (nivel 
de evidencia II, grado de recomendación B), y sugiriéndose una revisión de las 
guías clínicas internacionales sobre esta cuestión6. Finalmente, el tratamiento 
de cada uno de estos tipos de cefalea secundaria se basa en analgésicos, medi-
das de soporte y la terapia antimicrobiana más indicada en cada caso.

Cefalea atribuida a infección sistémica

Se trata de una cefalea de novo, en estrecha relación temporal con una infección 
sistémica, de duración variable, que desaparece habitualmente en las 72 horas que 
siguen a la remisión de la infección. La CIC-3 diferencia entre cefalea atribuida a 
infección bacteriana sistémica, infección vírica sistémica y otra infección sistémica.

En general, las características de este tipo de cefalea son poco específicas y 
no ayudan al diagnóstico etiológico del proceso infeccioso. Asimismo, se han 
descrito casos de migraña, cefalea tipo tensión y cefalea en racimos induci-
dos o agravados por infecciones extracefálicas. La etiopatogenia de las cefaleas 
debidas a infección sistémica no es bien conocida, pero se admite que no son 
exclusivamente un efecto de la fiebre1-3,7. Para diferenciar esta cefalea de la atri-
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buida a infección intracraneal puede ser preciso realizar una punción lumbar. El 
tratamiento se fundamenta en antipiréticos, AINE y, obviamente, la terapia más 
específica posible de la infección causal.

Dada la enorme trascendencia de la pandemia por el virus SARS-CoV-2 y su 
carácter histórico, cabe hacer aquí una breve mención a la relación entre 
COVID-19 y cefalea. El dolor de cabeza puede ser uno de los síntomas de la 
infección aguda y hay que contemplarlo como atribuido al carácter sistémico 
de la infección. En las series más recientes, la cefalea se ha descrito entre el 6% 
y el 23% de los pacientes8. En el momento de terminar esta obra, poco o nada 
puede decirse sobre una potencial cefalea crónica o persistente relacionada 
con la COVID-19, si bien cabe aventurar la posible emergencia de cefaleas post- 
COVID-19 de muy diversa índole, grupo 12 de la CIC-3 incluido.

CEFALEA ATRIBuIDA A TRASTORNO DE LA HOMEOSTASIS

Cefalea atribuida a hipoxia, hipercapnia o ambas

Se trata de cefaleas de novo que aparecen en relación temporal con el inicio 
agudo de la hipoxia (PaO

2 
< 70 mmHg) o en personas expuestas a ella de forma 

crónica. Este apartado incluye las cefaleas relacionadas con grandes alturas, 
vuelos en avión, inmersión y síndrome de apnea del sueño.

Cefalea de las grandes alturas

La ascensión a altitudes por encima de los 2.500 metros en personas no acli-
matadas puede provocar diferentes situaciones que cursan con cefalea9,10. La 
cefalea de las grandes alturas aparece en el 80% de los sujetos que ascienden 
a 2.500-3.000 o más metros. Es más frecuente en personas con antecedentes 
de migraña y en situaciones de hidratación menor de 2 litros de agua al día, baja 
saturación de oxígeno, agotamiento11 y expectativas sobre el dolor12.

La enfermedad de las montañas, o “mal de altura”, es menos frecuente pero mu-
cho más grave. El diagnóstico, puramente clínico, se ha de considerar ante sín-
tomas que recuerdan a la intoxicación etílica en personas que han ascendido a 
alturas superiores a 2.000 metros sin aclimatación previa entre 6-12 horas antes 
o incluso el día antes, o a otras alturas mayores si partían de altitudes superiores 
a aquella13. En particular, requiere la presencia de cefalea y al menos uno de los 
siguientes síntomas: náuseas, vómitos o anorexia, debilidad generalizada, mareo 
o insomnio, según el baremo utilizado en el Cuestionario de Mal de Altura del 
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Lago Louise, que puntúa la gravedad de 0 a 15 puntos y establece el diagnós-
tico a partir de 3 puntos en personas con ascensos recientes y cefalea (nivel 
de evidencia I, grado de recomendación A). Este cuestionario está validado en 
castellano14. El trastorno se puede prevenir haciendo períodos de aclimatación 
en los 2 días previos y, en alturas superiores a los 3.000 metros, programando as-
censiones de 300 a 500 metros cada día, con un día de descanso cada 3-4 días 
(la aclimatación a alturas mayores de 5.500 metros durante largos períodos no 
es posible). También son útiles la oxigenoterapia nocturna (< 2 l/min, mediante 
gafas nasales), así como acetazolamida a dosis de 125 mg/12 h durante 2 días si 
la altitud se mantiene, o de forma continuada si se prosigue con el ascenso. En 
caso de intolerancia a acetazolamida se aconseja dexametasona 8 mg/24 h re-
partidos en 2-4 tomas o budesonida15. Si pese a la prevención aparece la clínica, 
se debe tratar con un día de reposo, AINE para la cefalea y, cuando esta es grave, 
oxigenoterapia y dos dosis de acetazolamida 250 mg en 8 horas o dexametaso-
na 4 mg cada 6 horas. En caso de confusión, ataxia o disnea en reposo con hipo-
termia relativa, el descenso y el tratamiento deben iniciarse de forma inmediata13. 

Si no se trata, se puede desarrollar edema pulmonar o cerebral con riesgo vital, 
habiéndose relacionado con microhemorragias en el cuerpo calloso que persis-
ten durante años16. Su diagnóstico se basa en datos clínicos, estudios de neuro-
imagen y pruebas de laboratorio que permitan excluir causas habituales de en-
cefalitis cuando se crea indicado. El edema cerebral se reduce con el descenso 
del paciente a alturas menores y una carga de 8 mg de dexametasona seguida 
de 4 mg/6 h13. Para el edema pulmonar puede ser necesario el uso de nifedipino, 
inhibidores de la 5-fosfodiesterasa o dexametasona, además de otras medidas.

Cefalea atribuida a vuelos en avión

Se trata de una cefalea recurrente caracterizada por episodios de dolor de gran 
intensidad y breve duración (< 30 min) que requiere dos de las siguientes ca-
racterísticas para su diagnóstico: unilateralidad, localización frontoorbitaria y 
cualidad punzante, sin otros síntomas acompañantes. En el 85% de los casos 
aparece durante el aterrizaje17. Esta cefalea se introdujo en la CIC-3 beta. Se ha 
reportado una frecuencia del 4% en pacientes valorados en consultas de cefalea 
y con experiencias de vuelo, y nunca en el primer vuelo18. Se cree que podría 
deberse a la interrelación entre factores anatómicos, factores relacionados con 
el vuelo (altitud, presión de aire en la cabina y velocidad de variación de am-
bas) y circunstancias que puedan empeorar la ventilación de los senos, como 
la presencia de edema mucoso sinusal. Se ha de recordar que durante el vue-
lo en cualquier aeronave puede aparecer dolor craneal en relación con crisis 
de cefaleas primarias ya preexistentes, por sinusitis mediante un mecanismo de 
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barotrauma e incluso por deshidratación durante la permanencia en la cabina. Por 
lo tanto, para confirmar la existencia de un caso de cefalea atribuible a vuelos en 
avión, deberían considerarse primero dichas cefaleas y descartarse la posibilidad 
de lesiones intracraneales que aparecen o se descompensan durante el vuelo. 
En este sentido, se han descrito las siguientes: neumoencéfalo, hematoma sub-
dural, trombosis de senos venosos intracraneales y meningioma. El tratamiento 
preventivo recomendado en esta peculiar cefalea incluye AINE, junto con des-
congestionantes nasales durante la hora previa al vuelo19 (nivel de evidencia IV, 
grado de recomendación del Grupo de Estudio de Cefaleas de la Sociedad 
Española de Neurología [GECSEN]). Los triptanes también pueden ser eficaces20, 
e incluso es posible jugar con su vida media según sea la duración del vuelo.

Cefalea por inmersión 

La cefalea aparece en alrededor del 20% de los buceadores durante la inmersión 
por debajo de los 10 metros, sin que se relacione con enfermedad por descom-
presión. Sus características son poco definidas y mejora en una hora con oxi-
genoterapia al 100%. Durante la inmersión puede aparecer cefalea en relación 
con otras causas, desde cefaleas primarias preexistentes a diversas situaciones 
relacionadas con el buceo, como exposición a bajas temperaturas (cefalea por 
estímulo frío, que se puede prevenir con el equipo adecuado), cefalea cervico-
génica, dolor por disfunción de la articulación temporomandibular, cefalea por 
ejercicio, cefalea por compresión de la mascarilla, barotrauma nasal u ótico y 
otras más graves relacionadas con intoxicación por dióxido de carbono, mo-
nóxido de carbono, enfermedad por descompresión y embolismo gaseoso21-23.

Cefalea por apnea del sueño

Se trata de una cefalea matutina, de duración menor a 4 horas y característi-
cas poco específicas (sorda, opresiva, sin sonofobia, fotofobia ni náuseas) que 
habitualmente se presenta más de 15 días al mes. Ninguno de estos datos es 
obligatorio para el diagnóstico siempre que se cumplan los criterios de relación 
temporal entre la cefalea y el inicio o empeoramiento de la apnea del sueño, 
o su mejoría tras la resolución de las apneas. La confirmación diagnóstica se 
obtiene mediante la demostración del síndrome de apnea del sueño (SAHS) por 
polisomnografía24-26. Los síntomas suelen mejorar con la reducción de peso y la 
eliminación de factores que empeoran las apneas, como el consumo de tabaco, 
alcohol y sedantes. La cefalea cede con el tratamiento de las apneas mediante 
aplicación de presión positiva sobre la vía aérea (CPAP) (nivel de evidencia I, 
grado de recomendación A). En casos rebeldes o si no se tolera la CPAP, la 
uvulopalatofaringoplastia y otras técnicas pueden solucionar la sintomatología.
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Cefalea por diálisis

Se trata de una cefalea de nueva aparición durante la hemodiálisis (habitualmente 
no con la diálisis peritoneal), que ocurre en alrededor de un tercio de los pacien-
tes27, más frecuente en hombres, y típicamente a partir de la tercera hora de diáli-
sis28. Dura menos de 4 horas en 2 de cada 3 pacientes27, es bilateral, no pulsátil, sin 
síntomas asociados y suele resolverse en menos de 72 horas28. Se ha relacionado 
con hipertensión e hipotensión arterial, niveles de magnesemia, natremia y ansie-
dad. Es más frecuente en personas que tenían cefalea frecuente previamente a la 
diálisis. Ha de descartarse una cefalea por privación de cafeína en aquellos pacien-
tes que la consumen en exceso, dado que la hemodiálisis elimina la cafeína rápi-
damente. De manera característica, esta cefalea desaparece tras el trasplante renal.

Cefalea atribuida a hipertensión arterial

Esta cefalea se define como aquella que aparece en pacientes con demostración 
de hipertensión arterial sistólica ≥ 180 mmHg y/o diastólica ≥ 120 mmHg, y se 
considera demostrada la relación entre cefalea e hipertensión cuando la primera 
aparece o empeora paralelamente a la segunda o, al contrario, cuando ambas 
mejoran. La relación entre hipertensión arterial moderada y cefalea no está clara. 
No debe olvidarse que algunos fármacos hipotensores pueden producir cefalea 
como efecto secundario. En este apartado se distinguen varios subtipos.

Cefalea atribuida a feocromocitoma

El feocromocitoma es causa de cefalea en el 50-80% de los casos, ya sea por 
crisis hipertensivas o por el efecto de péptidos vasoactivos. La cefalea es uno de 
sus síntomas más frecuentes e incluso su forma de presentación. Se caracteriza 
por su aparición en minutos y su corta duración, habitualmente menos de una 
hora, casi siempre bilateral, en cualquier localización, pero frecuentemente en 
la región occipital29, aunque en niños puede ser frontal30. En los casos en que el 
feocromocitoma se localiza en la vejiga urinaria, la cefalea puede aparecer tras 
la micción en el 50% de los casos31. Un hecho característico es su aparición en 
relación con crisis hipertensivas. La probabilidad de tener un feocromocitoma 
se multiplica casi por 15 si un paciente hipertenso presenta la tríada de cefalea, 
palpitaciones y sudoración32, siendo la ansiedad otro de los síntomas frecuentes 
en estos pacientes. El diagnóstico se establece por la demostración de una ex-
creción aumentada de catecolaminas o sus metabolitos, que puede verificarse 
analizando una muestra de orina de 24 horas recogida cuando el paciente está 
hipertenso o sintomático. Las técnicas de imagen (resonancia magnética [RM], 
tomografía computarizada [TC], tomografía de emisión monofotónica [SPECT] 
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y tomografía por emisión de positrones [PET]) permiten localizar el tumor y 
excluir una enfermedad metastásica o tumores múltiples. El tratamiento farma-
cológico consiste en antagonistas de los receptores a

1
 adrenérgicos (prazosina, 

terazosina, doxazosina, fenoxibenzamina), bloqueantes a y β (labetalol) y blo-
queantes de los canales de calcio. El tratamiento definitivo es la cirugía.

Cefalea atribuida a crisis hipertensiva sin encefalopatía hipertensiva

Esta cefalea, preferentemente bilateral, pulsátil y que se exacerba con la actividad 
física1, se caracteriza por aparecer en relación con crisis hipertensivas, sin que 
se pueda demostrar una encefalopatía hipertensiva, entendiéndose como crisis 
hipertensiva la elevación paroxística de la tensión arterial sistólica ≥ 180 mmHg o 
diastólica ≥ 120 mmHg, sin relación con tóxicos vasopresores o fármacos que se 
ha de comprobar por anamnesis. Esta situación es probable en relación con fallo 
de los reflejos barorreceptores (endarterectomía carotídea o irradiación cervical) 
o tumores de células cromafines. El tratamiento recomendado es clonidina.

Cefalea atribuida a encefalopatía hipertensiva

Se considera en este grupo a la cefalea que aparece en el contexto de eleva-
ciones de la presión arterial sistólica ≥ 180 mmHg o diastólica ≥ 120 mmHg 
junto con síntomas de encefalopatía (confusión, somnolencia, alteraciones de 
los campos visuales o crisis comiciales), pero se ha de recordar que las perso-
nas sin historia de hipertensión arterial crónica pueden presentar encefalopatía 
hipertensiva con cifras de presión arterial inferiores a las citadas30. El dolor ha 
de cumplir dos de estas tres características: difuso, pulsátil, empeora con la 
actividad física, y para el diagnóstico se requiere que los síntomas se alivien 
con la corrección de las cifras de hipertensión. Se cree que aparece cuando la 
respuesta vasoconstrictora al exceso de presión arterial se ve superada por esta 
última, condicionando un aumento de la permeabilidad capilar y finalmente 
edema cerebral que suele afectar de forma predominante a la sustancia blanca 
parietooccipital, hecho que puede demostrarse por RM (síndrome de encefalo-
patía posterior reversible), si bien en los últimos años se han publicado numero-
sos casos de afectación más patente en tronco, cerebelo y ganglios basales. El 
tratamiento es sintomático, además del control de la presión arterial.

Cefalea atribuida a preeclampsia o eclampsia

Se trata de una cefalea desarrollada durante el embarazo o en el puerperio (has-
ta 4 semanas después del parto) en relación con períodos de presión arterial 
elevada (> 140/90 mmHg en dos determinaciones separadas más de 4 horas), 
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con proteinuria > 0,3 g/24 h, que se resuelve en 7 días tras el tratamiento efecti-
vo de la hipertensión. No suele haber focalidad neurológica, aunque no es raro 
encontrar hiperreflexia y clonus. En algunos casos, esta situación evoluciona a 
eclampsia, ya sea progresiva o bruscamente, añadiéndose entonces crisis comi-
ciales a la clínica. Es importante reconocer la sintomatología porque la cefalea 
suele preceder a las crisis en la mayoría de los casos. La eclampsia aparece a 
partir de la semana 20 de embarazo (el 90% a partir de la semana 28)33.

Es una situación grave que hay que diagnosticar y tratar rápidamente, contro-
lando la presión arterial para evitar sus temibles complicaciones para la madre 
y el feto. En la eclampsia, las técnicas de imagen pueden demostrar infartos 
cerebrales, hemorragias, vasoconstricción, disección arterial y edema vasogé-
nico o citotóxico. Si la hipertensión es grave se precisará hidralazina o labetalol 
parenterales y profilaxis de las crisis con sulfato de magnesio endovenoso (nivel 
de evidencia I, grado de recomendación A).

Cefalea atribuida a disreflexia autonómica

Esta cefalea se inicia de forma súbita e intensa y se acompaña de hipertensión 
arterial, taquicardia e hipersudoración craneal al nivel de la lesión medular. Se 
cree que se origina por la hiperactividad parasimpática que aparece en las re-
giones craneales a las lesiones medulares causantes de la disreflexia autonó-
mica y que cursa con hiperactividad simpática por debajo de la lesión34. Dado 
que la disreflexia autonómica es la complicación más frecuente de las lesiones 
medulares craneales a T6 (aparece hasta en el 92,8% de los pacientes con estas 
lesiones35), en esta cefalea es importante reconocer su origen para orientar el 
tratamiento de forma adecuada, que incluye la eliminación de los factores des-
encadenantes, como estímulos nociceptivos o no nociceptivos principalmente 
relacionados con el tracto urinario.

Cefalea atribuida a hipotiroidismo

La cefalea atribuida a hipotiroidismo se considera un síntoma común en esta 
entidad, pues la sufre un 40% de los pacientes con hipotiroidismo36. Está descri-
ta tanto en formas clínicas como subclínicas de este. El interés de esta cefalea 
deriva del hecho de que puede ser causa de empeoramiento de cefaleas prima-
rias, especialmente de migraña. Asimismo, se ha considerado que en la cefalea 
diaria persistente de reciente comienzo es una causa de obligada exclusión37.

Tanto el hipotiroidismo como la migraña son trastornos de elevada prevalencia 
en la población general: 7% y 10%, respectivamente38. Por ello, puede haber aso-
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ciaciones casuales de ambas entidades. Para que exista una verdadera cefalea 
atribuida a hipotiroidismo se requiere de criterios etiológicos de temporalidad y 
de respuesta terapéutica, tal como señala la CIC-3: aparición próxima en el tiem-
po, empeoramiento paralelo y remisión de la cefalea al tratar el hipotiroidismo1.

Los rasgos clínicos habituales de esta cefalea son la bilateralidad, el carácter 
sordo persistente y la falta de pulsatilidad. Es más frecuente en mujeres y en 
casos con antecedentes de migraña. Si coexiste con rasgos de esta cefalea pri-
maria, deben diagnosticarse ambas entidades y considerar la forma asociada 
a hipotiroidismo como factor de agravamiento de la migraña. Este factor está 
probablemente detrás de una reciente publicación en la que, en una amplia se-
rie de casos de hipotiroidismo, los rasgos clínicos dominantes de la cefalea fue-
ron: unilateralidad, carácter pulsátil e intermitente y dolor intenso39. Dado que 
la mitad de los pacientes con hipotiroidismo tenían migraña previa, es probable 
que simplemente se trate de un factor de empeoramiento de esta39. En sentido 
inverso, otro trabajo ha postulado el mayor riesgo de aparición de hipotiroidis-
mo en casos de cefaleas primarias preexistentes, que aumenta un 40% si se trata 
de migraña40. Se piensa que este efecto sería la consecuencia de la respuesta in-
flamatoria sistémica que acompaña a la migraña, que llevaría hasta una tiroiditis 
de Hashimoto y esta al hipotiroidismo. Finalmente, debe valorarse y descartarse 
la potencial existencia de un tumor hipofisario como causa del hipotiroidismo 
–en el contexto de panhipopituitarismo– y de la cefalea.

Cefalea atribuida a ayuno

Esta cefalea se caracteriza por aparecer tras ayunos superiores a 8 horas y por 
remitir con la ingesta. El fenotipo clínico es tensional41,42. Es más frecuente en 
pacientes con antecedentes tanto de migraña como de cefalea tipo tensión. En 
ayunos sociales, como los del Yom Kippur o el Ramadán, se ha estimado una 
incidencia del 37-39%41. Cuanto mayor es la duración del ayuno, mayor es el 
riesgo de la cefalea. Por otra parte, el ayuno puede empeorar las cefaleas pre-
existentes, sobre todo la migraña, de cuyos rasgos clínicos deben diferenciarse 
para hacer un diagnóstico y tratamiento adecuados42. Se ha descrito un único 
caso de cefalea por hipotensión licuoral empeorada por el ayuno del Ramadán43.

Entre los mecanismos capaces de producir esta cefalea se han citado, en primer 
lugar, la abstinencia de cafeína y la hipoglucemia, por lo que como medidas 
preventivas se han aconsejado la toma de café bien cargado previamente al ayu-
no41,44,45 y evitar que en esa comida haya dulces elaborados, para así reducir el 
riesgo de hipoglucemias por rebote44,45. No obstante, no existen evidencias del 
papel de la cafeína y el mecanismo de hipoglucemia tiene poca plausibilidad: 
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nunca se ha demostrado en estos pacientes y la cefalea no es un síntoma des-
crito en las series más amplias de hipoglucemia46. Otros mecanismos citados son 
la abstinencia de tabaco, la alteración del ritmo de sueño o la deshidratación41,45, 
para los que la evidencia disponible es aún menor.

Cefalalgia cardíaca

Se trata de una cefalea debida a isquemia miocárdica. Por ello, aparece típica-
mente en varones en edad madura con factores de riesgo vascular y durante es-
fuerzos físicos. Suele ser una cefalea de moderada a intensa, asociada a náuseas 
y con frecuencia a palidez. Estos rasgos clínicos pueden hacer que se confunda 
con una migraña, lo que puede resultar catastrófico si lleva a prescribir triptanes 
o ergóticos –con efecto vasoconstrictor– a un paciente con cardiopatía isqué-
mica, de aquí que resulte capital saber identificarla47. Al igual que la migraña, 
puede asociar dolor cervical48. 

La cefalalgia cardíaca no siempre se asocia con esfuerzos, ya que puede apa-
recer en reposo o como primera manifestación de la isquemia miocárdica49. La 
sospecha, que nos permitiría prevenir un infarto agudo de miocardio, debe con-
firmarse con electrocardiograma y marcadores enzimáticos –en caso de pre-
senciarla en fase aguda– o mediante pruebas de esfuerzo o escintigrafía car-
díaca. El tratamiento con vasodilatadores coronarios en fase aguda, o mediante 
revascularización cardíaca, resultará resolutivo también para la cefalea47,48.

La migraña puede desencadenarse por esfuerzos (en cuyo caso cabe esperar 
pulsatilidad y fonofobia o fotofobia, ausentes en la cefalea cardíaca), puede em-
peorar con los mismos o puede generar dolor torácico. En ausencia de una ex-
plicación mejor, esta última situación se correspondería con un aura migrañosa, 
que puede asociar síntomas visuales o presentarse solo con parestesias y dolor 
en el hemitórax y brazo izquierdos50. El patrón de extensión de la misma ayuda 
a una adecuada identificación.

Cefalea atribuida a otro trastorno de la homeostasis

Se han descrito otros trastornos de la homeostasis asociados a cefalea. En este 
cajón de sastre se incluyen entidades tan dispares como: anemia, enfermedad 
de Addison, síndrome de Cushing, púrpura trombocitopénica trombótica, plas-
maféresis, síndrome por anticuerpos antifosfolipídicos, hipernatremia, hiperglu-
cemia, hipercalcemia, lupus eritematoso sistémico y fibromialgia, entre otros. 
No existen evidencias suficientes para poder hablarse de entidades propias, por 
lo que la CIC-3 no les asigna códigos individualizados1.
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CEFALEA O DOLOR FACIAL ATRIBuIDOS A TRASTORNOS DEL 
CRÁNEO, CuELLO, OJOS, OÍDOS, NARIZ, SENOS PARANASALES, 
DIENTES, BOCA u OTRAS ESTRuCTuRAS FACIALES O CRANEALES

Son formas muy comunes de cefalea. Con frecuencia se diagnostican de for-
ma errónea, ya sea por falta de especificidad (diagnóstico de una cefalea se-
cundaria inexistente) o de sensibilidad (pasan desapercibidas). El diagnóstico 
adecuado precisa de criterios causales de temporalidad: coincidencia en el 
tiempo de la cefalea y el trastorno supuestamente responsable, empeoramien-
to simultáneo de ambos procesos y resolución de la cefalea con la mejoría o 
cura del trastorno causal. Por otra parte, estos trastornos pueden ser causa de 
empeoramiento de cefaleas primarias preexistentes. En esta situación, deben 
hacerse ambos diagnósticos1.

Cefalea atribuida a trastorno óseo craneal

La mayoría de las lesiones de los huesos craneales son clínicamente silentes, 
por lo que se trata de una forma inusual de cefalea. Sin embargo, se conside-
ran dolorosas aquellas que destruyen el periostio, como osteomielitis, mieloma 
múltiple, metástasis y enfermedad de Paget. Suelen ocasionar dolor local exten-
dido a la vecindad, con preferencia por la localización en mastoides y peñasco. 
La relación temporal del dolor suele ser evidente; además, la cefalea desaparece 
en menos de 3 meses tras la resolución de la lesión1. Existen lesiones benignas 
que son causa de dolor local sobre su zona de asiento óseo, aunque por sus 
características clínicas se ha considerado que se correspondían con formas clí-
nicas primarias como la cefalea numular51.

Cefalea atribuida a trastorno del cuello

Cefalea cervicógena

La cefalea cervicógena (CC) es un tipo de dolor referido que se origina en es-
tructuras cervicales. Se trata de una entidad muy debatida en la literatura mé-
dica debido a que su diagnóstico de confirmación es complejo: requiere de 
bloqueo anestésico de las estructuras cervicales responsables del dolor, con lo 
que se logrará su desaparición52-55. Dicha técnica, en sentido estricto, precisa ser 
realizada bajo control radiológico, no disponible en todos los centros, así que 
en la mayoría de las ocasiones su diagnóstico será solo el de una forma proba-
ble o posible, de acuerdo con criterios puramente clínicos (vide infra). La pre-
sencia de signos artrósicos degenerativos en la columna cervical no se acepta 
como criterio diagnóstico, dado que no son más frecuentes que en la población 
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general. En cambio, sí es aceptable el hallazgo de otras lesiones como trauma-
tismos, infecciones locales, artritis reumatoide o enfermedad de Paget, siempre 
y cuando existan criterios de temporalidad y de simultaneidad en la evolución y 
respuesta terapéutica de estas lesiones y de la cefalea.

La prevalencia del trastorno varía dependiendo de la población estudiada y de 
la forma más o menos exigente con que se apliquen los criterios clínicos. En la 
población general oscila del 1% al 4%52; puede llegar al 17,5% en los grupos de 
enfermos con cefaleas de intensidad grave y al 53% tras latigazos cervicales53. Es 
más frecuente en menores de 50 años. En este grupo, la mitad sufre abuso de 
analgesia y el 40% concurre con migraña54, datos de indudable interés clínico.

El mecanismo por el que aparece la cefalea tiene en cuenta dos factores: 
1) La existencia de zonas con alta sensibilidad dolorosa en la columna cervi-
cal: músculos interespinosos, articulaciones facetarias y discos intervertebrales. 
2) La convergencia de estos estímulos dolorosos con los derivados del trigémino 
en el complejo trigémino-cervical (CTC). Esto explicaría el dolor referido en la 
cefalea que nos ocupa. El CTC, englobado en el asta posterior medular, alcanza 
C3. Mediante técnicas de estimulación en voluntarios sanos56 y de estimulación 
y bloqueo dirigido en pacientes con CC55, se ha reproducido un mapa con las 
áreas de dolor referido a los distintos niveles cervicales. Así, se ha probado que la 
cefalea surge por estimulación entre C1-C3 (no en niveles más caudales) y que 
el dolor es más anterior (frontal y orbitario) con estímulos más altos (C1-C2) que 
con los más bajos (C2-C3), que se localizan en el vértex y el área temporal. De 
acuerdo con estudios realizados en pacientes con latigazo cervical, se considera 
que la afectación de la articulación C2-C3 es la causa más frecuente de CC. Le 
sigue la afectación de la articulación atlantoaxoidea, como la que ocurre en la 
artritis reumatoide. Las afectaciones articulares más caudales (desde C3-C4) o 
las protrusiones discales se consideran causa muy infrecuente de CC52.

Sus criterios diagnósticos (no CIC-3) se recogen en la Tabla I. La presencia de 
los cinco primeros hace que el diagnóstico sea posible; la adición de uno o dos 
de los siguientes, probable; y el bloqueo anestésico positivo, definitivo57-59. Se 
consideran de máximo valor el inicio cervical con extensión anterior, la irradia-
ción a hombro y brazo y la provocación con el movimiento cervical. Aunque 
se han propuesto signos como la palpación dolorosa de articulaciones cervi-
cales altas, el grado de extensión cervical o la actividad electromiográfica en la 
musculatura flexora cervical profunda, estos criterios no han sido validados. Es 
importante señalar que los estudios radiológicos (radiografías simples, TC o RM) 
no sirven para confirmar el diagnóstico, y deben reservarse para excluir causas 
secundarias que pudieran requerir manejo quirúrgico.
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El diagnóstico diferencial más importante es la disección de las arterias verte-
bral y carótida. Otras causas que se han de considerar son: tumores de la fosa 
posterior (por afectación de la duramadre y las arterias vecinas, con inervación 
dependiente de las ramas cervicales altas), herpes zóster en fase preeruptiva, 
síndrome cuello-lengua, compresión de la raíz C2 por tumores de su vaina o 
arterias ectásicas vecinas (pueden originar hemicránea ipsilateral en forma de 
ataques o continua)58, síndrome de Arnold Chiari y neuralgia occipital. El nervio 
occipital mayor es la rama dorsal de C2 y puede verse comprimido por tejidos 
blandos o en el borde occipital. El cuadro resultante (neuralgia occipital) se 
manifiesta con dolor paroxístico y lancinante distribuido en el territorio del 
nervio occipital mayor. El bloqueo de este nervio se incluye en el manejo de la 
CC, en la que suele ser eficaz. No obstante, se ha cuestionado su validez diag-
nóstica53-55, ya que el bloqueo es distal a las zonas que generan el dolor de la 
CC y, además, puede mejorar cuadros como la migraña, la cefalea en racimos 
o las hemicráneas59.

La migraña se asocia frecuentemente a dolor cervical hasta el punto de que 
este síntoma es más común que las náuseas60. Puede ser una manifestación 
que los pacientes identifican como el inicio de la crisis, aparecer o empeorar 
durante la misma o ser un síntoma mantenido indicativo de sensibilización 
central y cronicidad. En este sentido, el CTC y los mecanismos expuestos para 
el dolor referido en la CC también explican el dolor cervical referido en la 
migraña. La situación clínica se complica por el hecho de que la CC puede 
coexistir con la migraña y ser un factor de empeoramiento de esta53. En estos 

Tabla I. Criterios clínicos de cefalea cervicógena. 

1. Dolor unilateral no cambiante

2.  Signos y síntomas que apunten a un origen cervical: irradiación al hombro y brazo; 
aparición con movimientos/posturas cervicales; aumento con la presión local y 
giros cervicales; reducción de la extensión del movimiento cervical

3. Episodios fluctuantes de duración variable o dolor continuo

4. Dolor de intensidad moderada

5. Inicio cervical y extensión cefálica anterior

6. Los bloqueos anestésicos producen abolición completa y transitoria del dolor

7. Aparición poco después de un traumatismo cervical

8.  Superposición de ataques agudos con: náuseas, vómitos, edema y enrojecimiento 
periocular, mareo, fotofobia-fonofobia o visión borrosa en el ojo ipsilateral

Modificada de Bogduk y Govind52.
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casos, deben diferenciarse unos y otros episodios: la respuesta marginal a los 
triptanes, la falta de mejoría en los embarazos o una historia familiar negativa 
hacen improbable que los cuadros sean de migraña55. La prevalencia domi-
nante de la migraña en las consultas de neurología frente a la del dolor de 
origen espinal/cervical en las unidades de dolor hace suponer que existen ses-
gos diagnósticos. Dado que ambas patologías pueden coexistir, se recomienda 
la colaboración entre ambas especialidades. De acuerdo con la CIC-3, la CC 
no se considera un dolor miofascial. La sola presencia de este debe llevar al 
diagnóstico de cefalea tipo tensión, puesto que la CC requiere de signos de 
disfunción articular o de raíces cervicales altas1.

Los tratamientos más eficaces de la CC son la fisioterapia y los bloqueos del 
nervio occipital52-55,59. Como se ha dicho, estos últimos carecen de valor diag-
nóstico, la mejoría sintomática que producen es corta y no es específica de 
CC. Las manipulaciones cervicales pasivas (quiroprácticas) han mostrado re-
sultados pobres61, aunque suelen combinarse con fisioterapia. Un metaanálisis 
de diferentes técnicas de fisioterapia no pudo probar significación clínica de la 
mejoría del dolor62. En casos refractarios, existen estudios retrospectivos con 
mejoría notable del dolor tras ablación por radiofrecuencia de C2 y del tercer 
nervio occipital63. Asimismo, hay evidencia de buena respuesta a infiltraciones 
con lidocaína y corticoides en articulaciones facetarias C1-C2 y C2-C3 en ca-
sos con bloqueo positivo al mismo nivel63. Con los procedimientos invasivos, la 
duración de la mejoría oscila de 2 a 5 meses, lo que limita su validez. Los nive-
les de evidencia y los grados de recomendación de la mayoría de las técnicas 
que han mostrado eficacia debemos catalogarlos en II y B, respectivamente. 
La infiltración de onabotulinumtoxinA tipo A en la musculatura cervical no ha 
mostrado eficacia en un ensayo clínico64. Otro ensayo con pregabalina reveló 
eficacia corta, menor de un mes, con dosis medias de 450 mg65. No hay evi-
dencias para recomendar antidepresivos tricíclicos, duloxetina, gabapentina o 
parches de lidocaína.

Cefalea atribuida a tendinitis retrofaríngea 

Se trata de un cuadro agudo e inflamatorio que causa dolor cervical alto y 
nucal. Empeora especialmente con la retroflexión del cuello, la rotación y la 
deglución. Los tejidos blandos de las áreas correspondientes a las apófisis 
transversas de las tres primeras vértebras cervicales suelen ser sensibles a la 
palpación. El diagnóstico precisa de la demostración de edema > 7 mm en 
tejidos blandos prevertebrales, en los que puede haber calcificación. Debe ex-
cluirse una disección de la arteria vertebral. El pronóstico es favorable y el tra-
tamiento conservador (AINE)66.
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Cefalea atribuida a distonía craneocervical

La distonía de diferentes combinaciones de músculos craneales y cervicales 
conduce a dolor cervical y cefalea de localización preferente posterior. Se debe 
a posturas mantenidas y a movimientos repetidos de agonista-antagonista que 
se pueden demostrar con electromiografía. La actividad muscular mantenida es 
la causa del dolor, que remite al controlar aquella con onabotulinumtoxinA1,66.

Cefalea atribuida a trastorno de los ojos

La cefalea atribuida a trastornos oculares se puede producir por diferentes 
enfermedades oftálmicas. El dolor es un síntoma inespecífico y aunque puede 
ser la primera manifestación en muchas ocasiones, generalmente se asocia 
con otros signos de enfermedad ocular que facilitan su identificación como 
enrojecimiento ocular y de los tejidos circundantes. La historia clínica deta-
llada y la exploración oftalmológica tienen un papel esencial, pues el retraso 
diagnóstico o su ausencia en algunas entidades puede suponer la pérdida irre-
versible de visión67,68.

Cefalea atribuida a glaucoma agudo

El glaucoma de ángulo cerrado o glaucoma agudo se produce por el bloqueo 
brusco en el flujo de salida del humor acuoso, lo que determina un súbito 
aumento de la presión ocular en el ojo afectado. Está favorecido por condiciones 
de estrechez anatómica del ángulo iridocorneal que dificulta el paso del humor 
acuoso de la cámara posterior a la anterior del ojo tras dilatación pupilar69,70.

Es más frecuente en personas mayores y es importante el diagnóstico precoz 
por la posibilidad de lesión irreversible del nervio óptico. Se puede desencade-
nar con la toma de algunos medicamentos con efecto anticolinérgico (anti-
depresivos tricíclicos) o el topiramato, fármacos comúnmente utilizados en la 
prevención de algunas cefaleas primarias71.

Los síntomas típicos son dolor intenso –tipo “clavo”– de inicio brusco, en-
rojecimiento y disminución de la agudeza visual en el ojo afectado. Además, 
pueden asociarse síntomas sistémicos de intensidad variable, como cefalea, 
náuseas y vómitos. Cuando el cuadro es típico el diagnóstico suele ser cla-
ro. Sin embargo, algunos pacientes manifiestan malestar general, cefalea de 
características migrañosas o síntomas que recuerdan a la arteritis de células 
gigantes, pero con enrojecimiento ocular, disminución de la agudeza visual y 
midriasis en la exploración, hechos que deben alertar de la posibilidad de un 
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glaucoma, sobre todo en pacientes de edad avanzada, y procurar una valora-
ción oftalmológica urgente. La cefalea remite al tratar el glaucoma disminu-
yendo la presión intraocular69,70.

Cefalea atribuida a defectos de refracción

Diferentes defectos de la refracción ocular se han asociado con cefalea. Si bien 
esta asociación es menos frecuente de lo que suele considerarse, es especial-
mente aceptada en niños y menos en adultos. Se caracteriza por aparecer casi 
exclusivamente con la lectura o actividades que requieran una fijación visual 
mantenida y se localiza en la zona frontal y detrás de los ojos72,73.

La hipermetropía puede ser una posible causa de cefalea al producir contractura 
dolorosa del músculo ciliar por acomodación prolongada. La miopía puede pro-
ducir cefalea al entrecerrar los ojos arrugando la frente y los párpados para reducir 
la hendidura palpebral, consiguiendo así un efecto estenopeico que mejore la vi-
sión. El mecanismo por el que la anisometropía y el astigmatismo pueden producir 
cefalea no está claro, pero probablemente esté relacionado con la visión borrosa74.

La cefalea suele ser de leve intensidad y localizarse a nivel frontal. Generalmente 
se produce cuando los trastornos de la refracción no están corregidos y desa-
parece con el tratamiento de corrección óptica73,74.

También pueden provocar cefaleas otras alteraciones oculares como la hete-
rotropia o estrabismo por desalineación de los ejes visuales, que impide que las 
imágenes se enfoquen correctamente en la retina. Si se produce a una edad 
temprana puede desarrollarse ambliopía. En ocasiones, el problema es una he-
teroforia o estrabismo latente, que se define como la desviación de los ejes vi-
suales que se compensa mediante el mecanismo de fusión, en el que el sistema 
binocular fija el mismo objeto en los dos ojos mediante movimientos de con-
vergencia binocular. El esfuerzo ocular para prevenir la diplopía puede producir 
cefalea con la lectura prolongada, generalmente de leve intensidad y localiza-
ción frontal. La cefalea cede tras la oclusión ocular o la corrección mediante 
prismas o cirugía de la musculatura ocular67,75,76.

Cefalea atribuida a trastorno ocular inflamatorio

La inflamación de distintas estructuras oculares puede ser causa de cefalea. La 
más frecuente es la uveítis o afectación de la capa vascular del ojo, situada bajo 
la esclerótica. Dependiendo de la localización de la inflamación se clasifica en 
uveítis anterior, media, posterior y panuveítis. La uveítis no infecciosa incluye 
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un grupo diverso de enfermedades oculares inflamatorias que comparten una 
etiología inmune subyacente y pueden estar asociadas a enfermedad sistémica 
o tener afectación únicamente ocular. Produce dolor ocular intenso, a menu-
do asociado a fotofobia y eritema ocular67,77-79. La escleritis o inflamación de la 
esclerótica cursa con dolor intenso, continuo, punzante, con empeoramiento 
progresivo e inyección conjuntival cuando la escleritis es anterior80.

La afectación corneal y conjuntival pueden producirse por sequedad ocular, 
donde la inflamación de las glándulas lacrimales accesorias del párpado y la 
conjuntiva tiene un papel relevante. Se produce dolor ocular ligero con sensa-
ción punzante o quemante, que puede irradiar alrededor o detrás del ojo; en 
ocasiones aparecen fotofobia, lagrimeo y visión borrosa, inyección conjuntival 
y eritema palpebral. Estos síntomas empeoran a lo largo del día con la sequedad 
ambiental, el viento o la lectura80.

El chalazión es otro trastorno inflamatorio que se define como un nódulo en 
el párpado formado por la inflamación de las glándulas de Meibomio. Produce 
eritema y edema palpebral doloroso.

La inflamación orbitaria puede ser idiopática o formar parte de una enfermedad 
inflamatoria sistémica (sarcoidosis, vasculitis, enfermedad inflamatoria intesti-
nal, lupus eritematoso, etc.). Puede cursar con dolor orbitario y típicamente se 
asocia con otros signos y síntomas (exoftalmos, tumefacción externa, hiperemia 
conjuntival, diplopía, limitación de los movimientos oculares, etc.) dependiendo 
de las estructuras orbitarias implicadas. El diagnóstico requiere de evaluación 
ocular y orbitaria, estudios de laboratorio y de imagen78.

Cefalea troclear

La cefalea troclear primaria es un trastorno doloroso específico de la región 
troclear, en ausencia de enfermedad sistémica u orbitaria. Se caracteriza por 
dolor en el ángulo superointerno de la órbita, descrito como una presión de 
leve o moderada intensidad, que se extiende hacia la región frontal ipsilate-
ral y aumenta con la palpación y el movimiento ocular de supraducción del 
ojo doloroso. En ocasiones puede ocasionar diplopía, pero no se acompaña de 
los síntomas disautonómicos típicos de las cefaleas trigémino-autonómicas. La 
afectación troclear bilateral es muy infrecuente81.

Aunque algunos pacientes responden al tratamiento oral con AINE82, el dolor se 
alivia rápidamente mediante la infiltración de corticosteroides y anestésicos loca-
les en la tróclea dolorosa (nivel de evidencia I, grado de recomendación A)78,83,84.
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La cefalea troclear primaria puede aparecer aislada o asociada a otras cefaleas, 
principalmente la migraña, empeorando su curso clínico y constituyendo un 
nuevo subtipo de migraña, denominada migraña troclear. Esta se caracteriza 
por dolor migrañoso unilateral y trocleodinia ipsilateral. El tratamiento de la tro-
cleodinia mejora la migraña, pero el tratamiento de esta última no modifica el 
curso de la primera85,86.

La cefalea troclear secundaria a inflamación troclear o trocleítis generalmente 
es de etiología desconocida, aunque puede ocurrir en el contexto de enferme-
dades inmunológicas o reumatológicas, como artritis reumatoide, lupus, sar-
coidosis, psoriasis o artropatía enteropática y, en raros casos, en el contexto de 
sinusitis, traumatismo o tumor. El diagnóstico requiere objetivar la inflamación 
troclear mediante TC, RM o ecografía, así como análisis sanguíneos con mar-
cadores inflamatorios e inmunológicos. Las características del dolor y el trata-
miento son los mismos que en la cefalea troclear primaria (nivel de evidencia I, 
grado de recomendación A)84,86.

Cefalea atribuida a trastorno de los oídos

Las lesiones óticas pueden causar otalgia asociada a cefalea, generalmente de 
localización temporal e ipsilateral a la lesión. En la enfermedad de Menière se ha 
descrito que un subgrupo relevante de pacientes sufren cefalea durante los ata-
ques, a menudo de características migrañosas87,88. También en casos de fístula 
perilinfática espontánea se ha descrito la presencia de cefalea pulsátil unilateral 
con fotofobia y fonofobia, generalmente en el mismo lado de la fístula88.

El síndrome de la oreja roja es una entidad rara que se manifiesta como epi-
sodios paroxísticos de dolor auricular y preauricular con sensación de ardor y 
rash auricular ipsilateral, desencadenado por diferentes estímulos preauricula-
res o movimientos del cuello89,90. Puede ser idiopático (asociado a otras cefaleas 
primarias como migrañas o cefaleas trigémino-autonómicas) o secundario a 
diversas enfermedades91.

Por otro lado, hay que tener en cuenta que las cefaleas primarias pueden ma-
nifestarse con síntomas óticos, como la migraña vestibular, que se acompaña 
típicamente de vértigo, pudiendo asociar también otros síntomas como acúfe-
nos, hipoacusia, sensación de taponamiento auditivo y otalgia92,93.
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Cefalea atribuida a trastorno de la nariz o de los senos paranasales

Las lesiones en los senos paranasales y en la cavidad nasal pueden causar 
cefaleas secundarias. Las características son similares a las cefaleas primarias, 
de modo que el diagnóstico diferencial con los tipos más frecuentes (migraña, 
cefalea tipo tensión y cefalea en racimos) es imprescindible para lograr un ade-
cuado tratamiento. Este debe apoyarse en pruebas de imagen o endoscopia na-
sal y debe tener una relación temporal con los síntomas de rinosinusitis. Puede 
existir comorbilidad entre la patología rinosinusal y la cefalea primaria94,95.

Cefalea atribuida a rinosinusitis aguda

La cefalea por enfermedad sinusal aguda puede definirse como dolor facial so-
bre la región sinusal, particularmente el seno maxilar o el área periorbitaria, ge-
neralmente acompañado de signos claros de afectación del seno (mucosidad 
abundante, fiebre, modificación del dolor con la postura o con cambios de la 
presión atmosférica). La intensidad suele ser leve o moderada, aunque en oca-
siones puede ser alta. Su tratamiento es el de la rinosinusitis causal95,96.

La sinusitis esfenoidal merece mención aparte, pues se diferencia del resto de 
sinusitis en sus características clínicas y tratamiento. La cefalea tiene localiza-
ción variable, con dolor periorbitario asociado. Puede asociar náuseas y vómi-
tos, pero no suele acompañarse de sintomatología nasal. Aunque su frecuencia 
es baja (3% de todas las sinusitis) tiene una significativa morbimortalidad, pues 
puede complicarse con una tromboflebitis de seno cavernoso, por lo que re-
quiere un tratamiento agresivo y precoz97.

Cefalea atribuida a rinosinusitis crónica o recurrente

La cefalea atribuida a rinosinusitis crónica ha sido un tema controvertido95,96,98. 
Sin embargo, se ha incluido en la CIC-3, dado que hay estudios recientes que 
parecen corroborar tal causalidad99,100. Las características de la cefalea son si-
milares a las de la forma aguda, con fluctuaciones simultáneas al curso de la 
rinosinusitis crónica95. No obstante, el simple hallazgo de alteraciones rinosi-
nusales en las pruebas de imagen o en la endoscopia a nivel de los senos no es 
suficiente para asegurar el diagnóstico.

Cefalea atribuida a trastornos dentales

Generalmente, las enfermedades dentales producen, además de dolor local, 
molestias y otros dolores que se enmarcarían clínicamente en el concepto de 
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algia facial, en ocasiones con un perfil neuralgiforme en el territorio de distribu-
ción de la segunda y tercera rama del trigémino101.

En ocasiones, la enfermedad dental puede manifestarse como cefalea. Suele 
corresponder a periodontitis o pericoronitis infecciosas102 o por irritación trau-
mática durante la erupción de la muela del juicio, especialmente si existe com-
promiso de espacio103,104.

A caballo entre los códigos 11.6 y 11.7 de la CIC-3, merece una especial mención el 
bruxismo o rechinar de dientes, que consiste en movimientos involuntarios de pre-
sión y rozamiento de la arcada dental inferior sobre la superior105. Su prevalencia es 
elevada (8-10%) y mayor en el sexo femenino106. Suele relacionarse con situacio-
nes de estrés y ansiedad. Se produce durante el sueño. Algunos pacientes refieren 
cefalea matutina transitoria de características inespecíficas y molestias mandibula-
res y temporomandibulares107. Probablemente, en la génesis de esta cefalea juega 
un papel importante la sobrecarga de la articulación temporomandibular. El uso 
durante el sueño de una férula de descarga adecuada soluciona en muchos casos 
el problema (nivel de evidencia IV, grado de recomendación GECSEN).

De igual manera, los problemas de maloclusión dentaria108-111, y por mecanis-
mos fisiopatológicos similares, pueden producir cefalea y constituyen un factor 
de riesgo para presentarla. El tratamiento de la maloclusión mejora la cefalea112.

Circunstancialmente, cefaleas primarias como migraña, cefalea en racimos113-115 
o hemicránea paroxística116 pueden manifestarse con sintomatología álgica 
dentomandibular. También de forma ocasional, maniobras dentales actúan 
como factor desencadenante de cefaleas.

Los criterios diagnósticos incluyen la confirmación clínica o mediante pruebas 
complementarias de la coexistencia de cefalea y enfermedad dentaria, la ex-
clusión de otras causas de cefalea y la demostración de relación causa-efecto 
(relación cronológica y resolución de la cefalea al tratar con éxito el trastorno 
dental y/o mandibular). La presión/palpación sobre el diente o sobre la zona 
lesionada incrementa la cefalea, que debe ser ipsilateral a la lesión (Tabla II).

Cefalea atribuida a trastorno temporomandibular

La articulación temporomandibular es susceptible de afectación por numerosos 
procesos orgánicos de índole traumática, degenerativa o neoplásica, entre otras 
causas. Sin embargo, el trastorno más frecuente es la disfunción temporoman-
dibular (DTM), conocida también con el epónimo síndrome de Costen.
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La prevalencia de la DTM en la población general es muy variable y sin duda está 
sobrevalorada (25-52% de la población general, 2-5% en adolescentes). Los es-
tudios ofrecen cifras de DTM con dolor significativo en el 7-15% en la población 
general, con predominio en el sexo femenino (14% en mujeres adultas y 10% en 
hombres), al que pertenece el 80% de los casos tratados117.

Habitualmente, el dolor se localiza en los músculos masticatorios, la zona 
preauricular y la articular. Se agrava con los movimientos de la mandíbula y la 
presión sobre la articulación. La afectación, y por tanto la sintomatología, es 
generalmente unilateral. Aproximadamente un 10% de los casos son bilaterales. 
La DTM no corregida repercute con el tiempo en la articulación no afectada 
primariamente, convirtiendo el cuadro en bilateral118. Un 5% de los pacientes 
refiere cefalea con características de migraña o de cefalea tipo tensión.

La asociación de DTM y cefalea es importante desde el punto de vista prácti-
co119-123. Por un lado, la CIC-3 reconoce la existencia de cefaleas secundarias 
con fenotipo de primarias; por otro, ambas patologías son muy prevalentes y 
pueden coexistir/coincidir en la misma persona. Además, los estudios han de-
mostrado que cada una de ellas constituye un factor de riesgo para la otra y que 
el tratamiento de una mejora la sintomatología de la otra, aunque en sentido 
estricto solo podamos hablar de cefalea secundaria a DTM cuando aquella des-
aparezca al tratar esta119,124-132.

Tabla II. Criterios diagnósticos CIC-3 de cefalea atribuida a trastorno dental1.

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C

B.  Existen pruebas clínicas, de laboratorio o de imagen que confirman un trastorno o 
lesión dental documentado como causante de cefalea

C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características:
1.  La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio del 

trastorno o la aparición de la lesión
2.  Cualquiera de las características siguientes:

a.  La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el 
agravamiento o la progresión del trastorno o la lesión

b.  La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa 
simultáneamente con la mejoría o remisión del trastorno o la lesión

3.  La cefalea empeora con la palpación, el sondaje o al ejercer presión sobre las 
piezas dentales afectadas

4.  En caso de trastorno o lesión unilateral, la localización de la cefalea es ipsilateral 
a la afección

D. No atribuible a otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de las Cefaleas.
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Según un estudio, la prevalencia de DTM es muy elevada en pacientes con ce-
falea frente a controles sanos (11/13 frente a 1/22)133. La DTM se asocia con más 
frecuencia a cefalea tipo tensión, pero también parece existir correlación con la 
migraña132,134-139. La DTM y la cefalea pueden coexistir, comparten algunos fac-
tores de riesgo y, de hecho, la DTM es factor de riesgo para cefalea crónica140. 
En niños y adolescentes con DTM moderada y grave se ha demostrado una 
correlación positiva entre la intensidad de la DTM y el riesgo de cefalea141.

La frecuente comorbilidad de la DTM con alteraciones del sueño y trastornos 
psiquiátricos en diversas combinaciones, y de cualquiera de ellos con las cefa-
leas, especialmente la cefalea tipo tensión y la cefalea crónica diaria142, complica 
el manejo de los pacientes que, en mayor grado de lo habitual, debe ser indivi-
dualizado e idealmente multidisciplinar. Los estudios hablan de una reducción 
en las cefaleas con el tratamiento de la DTM. La respuesta al tratamiento es 
mayor si el abordaje de ambas enfermedades (DTM y cefalea) es conjunto.

Los pacientes encuadrables en este grupo deben cumplir los criterios de cefalea 
atribuida a trastorno temporomandibular de la CIC-3 (Tabla III) y los de disfun-
ción temporomandibular del International RDC/TMD Consortium Network and 
Orofacial Pain Special Interest Group (Dvorkin 1992, revisados en 2014)143-145.

Tabla III. Criterios diagnósticos CIC-3 de cefalea atribuida a trastornos de la 
articulación temporomandibular1.

A. Cualquier cefalea que cumple el criterio C

B.  Existen pruebas clínicas de proceso patológico doloroso que afecta elementos de 
la articulación temporomandibular, músculos de la masticación y/o estructuras 
asociadas en uno o ambos lados

C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características:
1.  La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio del 

trastorno temporomandibular, o condujo a su descubrimiento
2.  La cefalea empeora con los movimientos maxilares, la actividad maxilar (por 

ejemplo, masticación) y/o la parafunción maxilar (por ejemplo, bruxismo)
3.  La cefalea se desencadena con la exploración física al palpar el músculo 

temporal y/o con movimientos pasivos de la mandíbula

D. No atribuible a otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de las Cefaleas.
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Cefalea o dolor facial atribuidos a inflamación del ligamento 
estilohioideo

La elongación, calcificación o inflamación del ligamento estilohioideo pueden 
producir dolor en el cuello, región faríngea y facial y ocasionalmente cefalea, de 
localización homolateral y unilateral. El dolor se suele provocar o exacerbar con 
movimientos de giro y flexión cervicales. Este cuadro también se conoce con el 
epónimo de síndrome de Eagle146.

Se reconocen dos variantes del síndrome: la forma clásica, con faringodinia, 
disfagia y odinofagia generalmente tras tonsilectomías, y el síndrome estilo-
carotídeo, con compresión de la arteria carótida y el paquete nervioso simpático 
perivascular, produciendo dolor irradiado por la arteria, cefalea e incluso, en ra-
ras ocasiones, disección carotídea y/o accidentes isquémicos transitorios147,148.

Los criterios diagnósticos de la CIC-3 beta fueron mejorados y actualizados y 
están recogidos en la CIC-3. Incluyen: dolor en cabeza, cuello, región facial o 
faríngea; demostración radiológica (radiografía convencional, TC con recons-
trucción 3D) de elongación/calcificación del ligamento; relación causa-efecto 
establecida por al menos dos de los siguientes: dolor provocado o exacerbado 
por palpación digital del ligamento, dolor provocado o exacerbado por giro del 
cuello, desaparición del dolor con infiltración o estiloidectomía, dolor ipsilateral 
al ligamento afectado, y como es habitual, no debe existir otra posible causa 
que lo explique mejor.

El tratamiento médico con AINE y analgésicos suele ser poco resolutivo. Las 
infiltraciones locales con anestésicos y corticoides constituyen un paso previo 
al tratamiento quirúrgico con extirpación del ligamento (estiloidectomía), que 
suele solucionar el problema.

Cefalea o dolor facial atribuidos a otros trastornos del cráneo, 
cuello, ojos, oídos, nariz, senos, dientes, boca o de otras estructuras 
faciales o cervicales

Se recogen aquí todas aquellas situaciones que por un motivo u otro quedan 
fuera del resto de los apartados de la clasificación. Los criterios diagnósticos 
son los comunes a todas las cefaleas secundarias estableciendo la relación 
causa-efecto (coexistencia, relación cronológica, resolución de la cefalea con 
el tratamiento de la causa atribuida) y la exclusión de otras patologías que pu-
dieran ser responsables de la cefalea.
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CEFALEA ATRIBuIDA A TRASTORNO PSIQuIÁTRICO

En sentido estricto, debe incluirse en este grupo a aquella cefalea de novo que 
aparece en relación temporal directa con cualquier tipo de trastorno psiquiátri-
co (aunque tenga características de cefalea primaria típica: migraña, cefalea tipo 
tensión u otras) y desaparece al resolverse el trastorno psiquiátrico. Hay que tener 
en cuenta que las cefaleas primarias presentan una frecuente comorbilidad con 
los trastornos psiquiátricos (depresión, distimia, ansiedad, etc.) y que cualquier 
trastorno psiquiátrico puede desencadenar o agravar otros tipos de cefalea149-156.

Algunos estudios cifran la prevalencia de la cefalea atribuida a trastorno psiquiá-
trico en torno al 1% del total de las cefaleas, cifra probablemente infravalorada. 
Es más frecuente en mujeres que en hombres (ratio 2,5:1). Los trastornos psi-
quiátricos habitualmente relacionados son: depresión (42%), ansiedad genera-
lizada (29%) y, en menor grado, trastornos somatomorfos, psicóticos y estrés 
postraumático, entre otros. En el 50% de los casos la cefalea es de tipo tensión 
y en el 22% migrañosa. El 50% presenta cefalea crónica diaria y el 15% uso ex-
cesivo de analgésicos157-160.

Los criterios diagnósticos son los habituales a las cefaleas secundarias, con las 
particularidades propias de cada trastorno.

Cefalea atribuida a trastorno de somatización

La cefalea forma parte de un amplio cortejo sintomático161, de cronología pro-
longada en el tiempo, características atípicas y polimorfas, sin causa orgánica 
determinada, que cumple los criterios DSM-IV (Diagnostic and Statistical Ma-
nual of Mental Disorders, 4.ª edición) para “trastorno somatomorfo”. Aunque el 
DSM-V ha sustituido el epígrafe “Trastornos de somatización” por “Trastornos de 
síntomas somáticos”, la CIC-3 continúa utilizando los criterios DSM-IV.

Existe una historia de múltiples molestias físicas que se inician antes de los 
30 años, durante un período de tiempo prolongado, que no han sido adecuada-
mente explicadas por condiciones médicas o no se ha encontrado correlación 
con la exploración y los datos paraclínicos. Tales síntomas generan múltiples 
consultas y demandas de tratamiento y suponen una repercusión funcional 
para el paciente en sus actividades personales, laborales o sociales.

El paciente ha presentado al menos cuatro síntomas dolorosos (pecho, espalda, 
región lumbar, abdomen, recto, extremidades, articulaciones, otros; o dolor du-
rante la menstruación, micción o coito), dos síntomas gastrointestinales no dolo-
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rosos (náuseas, vómitos, diarrea, intolerancia, otros), un síntoma relacionado con 
la esfera sexual (disminución de la libido, disfunción eréctil o eyaculatoria, irregu-
laridades menstruales, otros) y un síntoma seudoneurológico (síntomas funcio-
nales como alteraciones del equilibrio, debilidad, alteraciones sensitivas, otros).

Debe existir relación causal evidenciada por correlación entre la evolución de la 
cefalea y el resto del cortejo sintomático del cuadro somatomorfo160-165. Tras el 
estudio pertinente, ninguno de estos síntomas puede explicarse por trastorno 
médico alguno ni por el efecto de alguna sustancia o medicamento. Su trata-
miento es muy complejo y puede involucrar a gran parte de los especialistas 
concernidos en cada caso.

Cefalea atribuida a trastorno psicótico

Anteriormente denominada cefalea delirante (delusional headache), es un cuadro 
clínico extremadamente raro. El DSM-IV define la idea delirante como una creen-
cia falsa, fija y firmemente sostenida a pesar de que es evidente que no es cier-
ta166,167. Se trata de una cefalea como manifestación de un delirio cuyo contenido 
comprende un mecanismo mediante el que el paciente cree explicar la cefalea 
(por ejemplo, la cefalea es producto de un dispositivo que los extraterrestres le 
han implantado en la cabeza)1. Sus criterios diagnósticos se recogen en la Tabla IV.
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INTRODuCCIóN

Actualmente, la cefalea con uso excesivo de medicación (CUEM) se define 
como el dolor de cabeza que aparece en pacientes con una cefalea primaria 
preexistente, que se presenta al menos 15 días al mes y se desarrolla como 
consecuencia del uso excesivo regular durante más de 3 meses de medica-
mentos sintomáticos para el dolor de cabeza: 10 o más días al mes en el caso 
de analgésicos simples o antiinflamatorios, o bien 15 o más días al mes en el 
caso de triptanes, opioides, ergóticos o combinaciones fijas de analgésicos1. La 
CUEM es una cefalea secundaria común e incapacitante, que puede resolverse, 
aunque no siempre, al interrumpirse el uso excesivo de medicación sintomática.

La CUEM también se denomina cefalea por abuso de medicación, epígrafe 
con el que aparece en la Clasificación Internacional de Cefaleas (CIC), cefalea 
provocada por fármacos o cefalea por uso inadecuado de medicación. En un 
documento elaborado recientemente por el Grupo de Estudio de Cefalea de la 
Sociedad Española de Neurología (GECSEN), pendiente de publicación, se ha 
elegido la primera denominación para ajustarse mejor a la traducción del térmi-
no inglés medication-overuse headache y evitar las implicaciones negativas del 
término “abuso” en castellano, aunque de hecho muchos pacientes comparten 
rasgos comunes con el trastorno por abuso de sustancias.

EPIDEMIOLOGÍA E IMPACTO

La CUEM es más común entre los adultos de mediana edad de 30 a 60 años, con 
pico entre 50-60 años, y es 3-4 veces más frecuente en mujeres que en hom-
bres2-4. Se desconoce su verdadera prevalencia, ya que en algunos casos el uso 
de la medicación es el que aumenta la frecuencia de las cefaleas, mientras que 
en otros el uso habitual de fármacos es un reflejo de la cefalea frecuente. Su pre-
valencia varía según diferentes estudios entre 0,5% y 7,2% según el país, la natura-
leza de la muestra del estudio, los métodos de investigación y la definición de la 
CUEM4, supone el 1-2% en los estudios poblacionales más extensos5,6 y se calcula 
que afecta a cerca de 60 millones de personas en todo el mundo7. Hasta el 4% de la 
población realiza un consumo excesivo de analgésicos8. En nuestro país, un estudio 
mostró una prevalencia del 1,4% (2,6% en mujeres)9. Un estudio estimó que hasta el 
70% de las personas con dolor de cabeza crónico diario tienen CUEM10. En la po-
blación de mayores de 64 años, hasta el 35% cumple criterios de uso excesivo de 
medicación11. En Europa, ciertas minorías o grupos étnicos, como los migrantes de 
primera generación, muestran tasas de CUEM más altas de lo esperado, quizá por 
razones socioeconómicas, biológicas (genéticas) o culturales (barrera idiomática)10. 
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La CUEM supone un problema importante en las consultas y unidades de cefaleas, 
donde el 30-50% de los pacientes cumple los criterios diagnósticos de esta entidad.

La CUEM tiene una importante repercusión socioeconómica, en términos de 
baja laboral por enfermedad, pérdida de productividad, aumento del uso de 
medicamentos y uso frecuente de atención médica4. En Europa se han calcu-
lado unos costes anuales medios de 3.561 € por persona con uso excesivo de 
medicación12. Además, no solo se deben considerar los factores económicos, 
sino también la discapacidad psicológica y física, ya que se encuentra entre las 
20 causas principales de discapacidad en todo el mundo4,13. 

FACTORES DE RIESGO

La ingesta excesiva de medicación aguda es el principal factor de riesgo para el 
desarrollo de la CUEM. Todos los fármacos podrían causar CUEM, aunque con 
algunos parece que la aparición y frecuencia de los síntomas es más temprana4. 
Se ha descrito un mayor riesgo de CUEM asociada a los analgésicos, opioides y 
barbitúricos en comparación con los triptanes y ergóticos14,15. En cambio, en un 
estudio prospectivo de 98 pacientes, el tiempo para la aparición de CUEM fue más 
corto para los triptanes (1,7 años) que para los ergóticos (2,7 años) y analgésicos 
simples (4,8 años). La ingesta mensual crítica media fue menor para los triptanes 
(18 dosis/mes), mayor para los ergóticos (37 dosis/mes) y aún mayor para los anal-
gésicos simples (114 dosis/mes)16. Se ha criticado en dicho estudio como sesgo de 
confusión que la gravedad o intensidad de la cefalea de base que conduce al con-
sumo de dichos fármacos no se ha evaluado. Eso sí, la cefalea con uso excesivo 
de triptanes tiene mejor pronóstico, la cefalea tras su suspensión es de menor du-
ración, la tasa de mejora es mayor y la de recaída menor frente a otros fármacos17.

El riesgo de desarrollar CUEM se relaciona también con el tipo de cefalea preexis-
tente. La CUEM suele ser más frecuente en pacientes migrañosos, y en menor me-
dida, en la cefalea tipo tensión y la cefalea en racimos14. Aproximadamente el 15% 
de las personas con migraña cumplen con los criterios para abuso de medicación. 

En cuanto a los diferentes factores de riesgo (Tabla I), uno de los más impor-
tantes para el desarrollo de CUEM es la alta frecuencia de crisis, y entre otros 
factores relacionados con la cefalea, la mayor intensidad del dolor, la discapa-
cidad asociada18 y la presencia de alodinia19. Otros factores predisponentes son 
determinados perfiles de personalidad, con rasgos obsesivos o disfóricos20, la 
comorbilidad psiquiátrica (ansiedad o depresión), el consumo de otras sustan-
cias (como tabaco, cafeína a altas dosis o tranquilizantes), otras comorbilidades 



CAPÍTuLO 10
Cefalea por uso excesivo de medicación

- 295 -

Tabla I. Factores de riesgo asociados con cefalea con uso excesivo de 
medicación10,19,20,23,25-28

Factores de riesgo

Modificables No modificables

Antecedentes familiares

Historia familiar de CUEM25

Historia familiar de abuso de sustancias25

En relación con la cefalea

Alta frecuencia de días de cefalea20 Cefalea primaria: migraña28

Mayor intensidad del dolor20

Mayor discapacidad20

Presencia de alodinia cutánea20

En relación con el tratamiento agudo

Consumo de opioides20,26

Consumo de barbitúricos20

Consumo de triptanes20

Consumo de combinaciones de analgésicos

En relación con la personalidad

Rasgos obsesivos o disfóricos19

Comorbilidades

Comorbilidad psiquiátrica (ansiedad y depresión23

Síndrome metabólico (obesidad especialmente)27

Patología musculoesquelética crónica23

Patología gastrointestinal crónica23

Sedentarismo23

Factores demográficos

Bajo nivel socioeconómico10 Edad < 50 años20

Sexo femenino10

Bajo nivel educativo10,20

Conductas adictivas – Abuso de sustancias

Tabaquismo20,23

Consumo de tranquilizantes23

CUEM: cefalea con uso excesivo de medicación.
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como la patología musculoesquelética o gastrointestinal crónica, el mayor índi-
ce de masa corporal, el sedentarismo, la edad inferior a 50 años, el sexo feme-
nino y el bajo nivel educativo y socioeconómico4,20-24.

FISIOPATOLOGÍA

El conocimiento actual de la fisiopatología de la CUEM se ha obtenido de estu-
dios en modelos animales, neuroimagen estructural y funcional y análisis electro-
fisiológicos. Pacientes con una cefalea primaria de base, con una susceptibilidad 
genética, desarrollan un consumo frecuente y continuado de analgésicos, en 
algunos de ellos con características de trastorno por consumo de sustancias, 
con conducta adictiva, que conduce a un aumento de la excitabilidad cortical y 
del sistema trigémino vascular, con signos de sensibilización periférica y central4.

Trastorno por consumo de sustancias 

La CUEM parece compartir mecanismos fisiopatogénicos con patologías adicti-
vas29,30. Una proporción de los pacientes con CUEM comparten muchas caracterís-
ticas del trastorno por consumo de sustancias del Manual diagnóstico y estadístico 
de los trastornos mentales (DSM) que implican alteraciones en los sistemas de re-
compensa, con síntomas de dependencia, de búsqueda de la sustancia de uso ex-
cesivo, pérdida de control, síntomas por deshabituación y alta tasa de recidivas. En 
una serie, utilizando escalas de severidad de dependencia, la mitad de los pacientes 
cumplían criterios para clasificarse como trastorno por consumo de sustancias31. 

Hiperexcitabilidad. Sensibilización central

Aunque todavía no se han establecido vínculos causales claros, la CUEM parece 
ser el resultado de un aumento de la excitabilidad neuronal en la corteza ce-
rebral y el sistema nervioso trigeminal32, que probablemente refleja la compleja 
interacción entre las redes cerebrales involucradas en la cronificación del dolor 
y la exposición a ciertos factores de estrés psicosociales y socioeconómicos en 
personas genéticamente predispuestas22.

Los estudios neurofisiológicos han objetivado un aumento del área nociceptiva, 
con un umbral nociceptivo y un control inhibitorio nocivo disminuidos en los 
pacientes con CUEM33. Esta sensibilización central, con hiperexcitabilidad del sis-
tema nociceptivo trigeminal y somático, es reversible, ya que desaparece des-
pués de la retirada del fármaco de uso excesivo34. El patrón de hiperexcitabilidad 
depende del tipo de fármaco; así, el aumento de la amplitud de los potenciales 
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evocados somatosensoriales al estimular el nervio mediano es mayor en los 
pacientes con un uso excesivo de antiinflamatorios que en aquellos con uso 
excesivo de triptanes. Estas diferencias podrían reflejar los cambios inducidos 
según el fármaco en la transmisión serotoninérgica central35. 

En modelos animales se ha objetivado un aumento en la concentración plas-
mática del péptido relacionado con el gen de la calcitonina (CGRP) y una mayor 
susceptibilidad para la depresión cortical propagada36. La exposición prolonga-
da a los analgésicos puede alterar el metabolismo de los neurotransmisores en 
las vías del dolor4,14. 

GENÉTICA

Varios estudios epidemiológicos y clínicos sugieren la existencia de una suscepti-
bilidad hereditaria a padecer CUEM, siendo hasta tres veces mayor el riesgo de de-
sarrollarla en pacientes con historia familiar de CUEM o de abuso de sustancias25. 
Aunque la investigación genética en la CUEM es mucho menor que en la migraña, 
diversos estudios han evaluado hasta 50 polimorfismos en 33 genes implicados 
en la transmisión serotoninérgica y dopaminérgica, la adicción y dependencia a 
drogas, el estrés oxidativo, vías metabólicas y en la vía del CGRP, obteniendo resul-
tados estadísticamente significativos para las siguientes variantes génicas:

 ◗  Polimorfismos del gen SLC6A4, que codifica el transportador de serotonina, 
involucrado en la depresión, la ansiedad, los trastornos por abuso de sus-
tancias, el dolor y el síndrome del colon irritable. En la CUEM, variantes de 
SLC6A4 se han asociado a una mayor probabilidad de sufrir dicha patología37, 
a respuesta terapéutica no exitosa, así como a un mayor riesgo de recaída38.

 ◗  Polimorfismos del gen del factor neurotrófico derivado del cerebro (BDNF). El 
BDNF tiene un papel importante en la sensibilización central del dolor y en los 
trastornos relacionados con consumo de sustancias. En la CUEM, los pacien-
tes con un genotipo 196 noG/G consumen más analgésicos que los pacientes 
con un genotipo G/G39. 

 ◗  Polimorfismos del gen de la enzima convertidora de la angiotensina (ECA). Inter-
viene en la regulación de la plasticidad neural. El sistema de renina- angiotensina 
cerebral también interactúa con la transmisión sináptica monoaminérgica, con-
tribuyendo a la conducta de dependencia. El genotipo D/D se asoció con una 
mayor probabilidad de consumo excesivo y continuado de medicación40.

 ◗  Polimorfismos de la catecol-O-metiltransferasa (COMT). La COMT es una en-
zima que degrada catecolaminas involucradas en varios procesos fisiológicos, 
incluida la modulación del dolor, como dopamina, noradrenalina y adrenalina. 
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Un estudio mostró que los pacientes con CUEM homocigotos rs4680A o que 
tienen el haplotipo rs4680A-rs6269A tienen un menor riesgo de recaída el 
primer año tras una deshabituación exitosa que otros genotipos COMT41.

En resumen, existen estudios que sugieren que determinadas variantes poli-
mórficas podrían actuar como factores de riesgo genético para sufrir CUEM. Sin 
embargo, no se pueden extraer conclusiones definitivas de estos resultados, ya 
que los tamaños muestrales fueron pequeños, se utilizaron las mismas muestras 
en diversos estudios y los resultados no han sido replicados por otros grupos42. 
No se han realizado estudios de ligamiento familiar ni se han utilizado las nuevas 
técnicas de GWAS o de proteómica en el estudio genético de la CUEM. Serán 
precisos estudios cooperativos multicéntricos para conseguir tamaños mues-
trales adecuados que permitan extraer conclusiones.

NEuROIMAGEN

El diagnóstico de la CUEM es clínico, y la neuroimagen en la actualidad no des-
empeña papel alguno en su diagnóstico. Sin embargo, la neuroimagen sí resulta 
útil para la mejor comprensión de su fisiopatología. Diferentes estudios de ima-
gen han investigado estructural, funcional y metabólicamente áreas cerebrales 
involucradas en el procesamiento del dolor en pacientes con CUEM, con resul-
tados en ocasiones contradictorios. 

Para realizar el análisis estructural se han empleado secuencias avanzadas de 
resonancia magnética (RM) craneal que permiten el posterior procesado de las 
imágenes para estudiar tanto volumetría del córtex (mediante morfometría ba-
sada en vóxel), como anisotropía de la sustancia blanca (a través de la imagen 
por tensor de difusión). Los resultados de los estudios, tanto a nivel estructural 
como funcional, se resumen en la Tabla II, detectándose diferencias frente a 
controles en estructuras de la red del dolor y sus vías moduladoras.

Respecto al estudio de imágenes por RM funcional, Torta et al. detectan patro-
nes de conectividad alterados en el núcleo accumbens y en el putamen dorsal, 
dos estructuras relacionadas con el sistema de recompensa, que podrían discri-
minar entre pacientes con y sin CUEM42. La fisiopatología de la conducta adicti-
va se solapa con la de la CUEM, estando involucrado el sistema dopaminérgico 
mesocorticolímbico, el circuito del placer o sistema de recompensa cerebral52.

Varios estudios han evaluado si las alteraciones objetivadas en neuroimagen en pa-
cientes con CUEM se modifican tras el tratamiento de la misma. Los autores com-



CAPÍTuLO 10
Cefalea por uso excesivo de medicación

- 299 -

prueban que las áreas que se normalizan son las involucradas en el procesamiento 
del dolor43,44, pero áreas relacionadas con el comportamiento adictivo permanecen 
alteradas, como el hipometabolismo en el córtex orbitofrontal45 y en la sustancia 
negra/área tegmental46. Se han propuesto varias hipótesis para explicar la disfunción 
mantenida de estas regiones en la CUEM; bien podría ser secundaria a un cambio 
funcional mantenido provocado por un uso excesivo de medicación prolongado, 
o bien estas alteraciones revelan una predisposición previa de los pacientes al uso 
excesivo de dicha medicación, incrementando el riesgo de recurrencia de CUEM 
tras una deshabituación. Algunos estudios sugieren que el volumen cortical del área 
orbitofrontal antes de la deshabituación de medicación podría ser predictivo de la 
respuesta al tratamiento de la CUEM, a menor volumen peor pronóstico43,47.

Estos cambios pueden no ser exclusivos de la CUEM. Son necesarios más estu-
dios para determinar si los hallazgos descritos pueden definir su fisiopatología 
y distinguir la CUEM de otras patologías que cursen con abuso de sustancias.

CLÍNICA

La CUEM es una cefalea crónica diaria (es decir, que aparece 15 o más días al 
mes) en pacientes con una cefalea primaria preexistente como consecuencia 
del consumo de una cantidad excesiva de medicación sintomática. La cefalea 
primaria es más frecuentemente migraña y cefalea tipo tensión, y tan solo una 
minoría de los pacientes tiene otros diagnósticos, como cefalea en racimos o 
cefalea diaria persistente de novo. 

Sus características dependen de la cefalea primaria. Generalmente, mejora tras 
la ingesta analgésica durante un breve período de tiempo, para reaparecer des-

Tabla II. Síntesis de alteraciones observadas en neuroimagen en la CuEM42-51

Estudios estructurales Estudios funcionales

•  Disminución del volumen de giro 
occipital medio izquierdo, giro temporal 
izquierdo43,47, córtex orbitofrontal, 
prefrontal izquierdo48

•  Aumento de volumen en la región 
del tronco del encéfalo, tálamo, 
núcleo estriado44 y córtex fusiforme47 
parahipocampal temporal izquierda48

•  No diferencias corticales ni de sustancia 
blanca49

•  Hipometabolismo del córtex 
orbitofrontal, tálamo, ínsula45

•  Hipermetabolismo en el vermis cerebeloso45

•  Menor activación en giro postcentral, 
lóbulo parietal inferior, giro submarginal50, 
sustancia negra/área tegmental46

•  Alteración en la conectividad del 
precuneo51 y del núcleo accumbens42, 
con áreas reguladoras del dolor, 
temporales y con el hipocampo
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pués. Pueden observarse síntomas de abstinencia si se produce una retirada 
brusca de la medicación sintomática. Aparece a cualquier edad. Puede asociar 
náuseas, astenia, dificultad en la concentración, problemas de memoria, irrita-
bilidad, sueño no reparador, insomnio, angustia psicológica y discapacidad53. 

En múltiples estudios se detecta asociación de la CUEM con comorbilidades psiquiá-
tricas como ansiedad y depresión54. El 30% de los pacientes muestran características 
clínicas de trastorno obsesivo-compulsivo en la evaluación neuropsicológica, que 
además puede ser un factor de riesgo adicional para la cronificación de la cefalea55. 
En un estudio clínico se encontró asociación entre cefalea por abuso de medicación 
y obesidad e hipertensión arterial. En otro estudio danés se observó asociación esta-
dística con tabaquismo, inactividad física y obesidad14. Con menor frecuencia se aso-
cian alergias (16%), patología digestiva (6%) y enfermedades musculoesqueléticas56.

Las características clínicas de la CUEM dependen, además, del tipo de cefa-
lea primaria, del tipo de medicación, pues en ergóticos y analgésicos simples 
predominan las características tensionales diarias, mientras que en el abuso de 
triptanes se trata de una cefalea tipo migraña16. Los pacientes con migraña que 
abusan de triptanes describen con frecuencia una cefalea diaria que general-
mente tiene características de migraña, o un aumento en la frecuencia de sus 
crisis. A medida que la cefalea se hace más frecuente, el fenotipo puede cam-
biar y ser indistinguible de una cefalea tensional. En la cefalea tensional crónica 
con uso excesivo de analgésicos la cefalea se hace más habitual, pero las carac-
terísticas clínicas de dolor constante opresivo holocraneal no cambian21. 

En el caso particular de los ergóticos, su uso excesivo se ha relacionado con taqui-
cardia, parestesias, frialdad, síndrome de colon irritable, bradicardia, hipertensión 
arterial, mareo y debilidad de las extremidades, y enlentecimiento del procesa-
miento cognitivo57. El empleo crónico de ergóticos puede ser causa de claudi-
cación intermitente y acrocianosis, úlceras rectales, náuseas persistentes y tras-
tornos fibróticos (retroperitoneales, pleurales o valvulares cardíacos). El empleo 
crónico de antiinflamatorios no esteroideos (AINE), a su vez, se ha asociado con 
problemas gástricos y potencial nefrotoxicidad e hipertensión. Por último, el uso 
continuado de triptanes se ha relacionado con el desarrollo de colitis isquémica58.

DIAGNóSTICO

El diagnóstico de la CUEM será clínico, basado en la historia clínica, la cefalea 
de base, el registro de la frecuencia de la cefalea y del consumo de medicación 
sintomática por parte del paciente y la normalidad de la exploración.
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Los criterios diagnósticos de la CUEM de la CIC-3, que se indican en la Tabla III1, 
no estipulan unas características clínicas específicas de cefalea. El diagnóstico dife-
rencial incluye otras cefaleas secundarias, por lo que solo si existen datos de alarma 
puede ser necesario realizar neuroimagen (cronificación de la cefalea en pacientes 
mayores de 60 años, signos neurológicos focales, cambios en el estado mental) o 
punción lumbar (para descartar hipotensión y especialmente hipertensión del líqui-
do cefalorraquídeo) (nivel de evidencia IV, grado de recomendación GECSEN)14.

Por consenso de expertos, en la CIC-3 se considera como uso excesivo de medica-
ción aguda o sintomática de la cefalea el consumo habitual durante 15 o más días al 
mes de analgésicos simples y AINE, y 10 o más días al mes de triptanes, ergóticos, 
opioides y analgésicos combinados, o combinaciones de los anteriores, un mínimo 
de 3 meses1. La Tabla IV describe los subtipos de usos excesivos de medicación.

Tabla IV. Criterios diagnósticos CIC-3 de uso excesivo de tratamientos sintomáticos

Criterios de consumo excesivo habitual de tratamientos agudos y/o sintomáticos 
de la cefalea

Uso excesivo de ergóticos 10 o más días al mes durante más de 3 meses

Uso excesivo de triptanes 10 o más días al mes durante más de 3 meses

Uso excesivo de analgésicos no opioides 
(paracetamol, antiinflamatorios no 
esteroideos, otros analgésicos no opioides)

15 o más días al mes durante más de 3 meses

Uso excesivo de opioides 10 o más días al mes durante más de 3 meses

Uso excesivo de combinación de analgésicos 10 o más días al mes durante más de 3 meses

Uso excesivo de varios fármacos sin 
abuso individual de los mismos

10 o más días al mes durante más de 3 meses

Uso excesivo no especificado o no 
comprobado de varias clases de fármacos 

10 o más días al mes durante más de 3 meses

Uso excesivo de otros tratamientos 
agudos y/o sintomáticos

10 o más días al mes durante más de 3 meses

Tabla III. Criterios diagnósticos CIC-3: 8.2 cefalea con uso excesivo de 
medicación (CuEM)

•  Cefalea que aparece 15 o más días al mes en un paciente con una cefalea preexistente.

•  Consumo excesivo habitual durante más de 3 meses de uno o más fármacos que se 
pueden administrar como tratamiento agudo y/o sintomático de la cefalea.

•  Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3.

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.
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PREVENCIóN DE LA CEFALEA CON uSO EXCESIVO 
DE MEDICACIóN 

La atención primaria y los servicios de farmacia son quienes mejor pueden iden-
tificar a los pacientes con cefaleas primarias que están en riesgo de desarrollar 
CUEM y realizar labores de prevención primaria, con control de los consumos de 
analgésicos, triptanes, ergóticos (estos últimos dispensados sin receta), tranqui-
lizantes y opioides. En nuestro país, el tramadol se utiliza para cualquier tipo de 
dolor, incluidas cefaleas. La educación sobre el uso correcto de estos fármacos 
debe iniciarse en atención primaria, con concienciación del paciente sobre el 
uso excesivo de medicación, el registro de las cefaleas en un diario que incluya 
el consumo de medicación aguda, la prescripción de fármacos recomendados 
en las guías de práctica clínica y la derivación temprana si aumenta la frecuencia 
de las cefaleas a atención especializada (nivel de evidencia IV, grado de reco-
mendación GECSEN). Sería útil que las autoridades sanitarias desarrollaran cam-
pañas, como las establecidas para el tabaco, con mensajes de advertencia del 
riesgo de CUEM por el consumo excesivo de medicación analgésica. Una cam-
paña danesa que alcanzó a más del 10% de la población mostró un significativo 
incremento del conocimiento de la CUEM (del 31 al 38%)59.

TRATAMIENTO DE LA CEFALEA CON uSO EXCESIVO 
DE MEDICACIóN 

El tratamiento de la CUEM es complejo y requiere un planteamiento integral del 
paciente, abordando aspectos tales como sus hábitos y estilo de vida, su pato-
logía adicional, su medicación integral y aspectos psicoafectivos.

El abordaje terapéutico de la CUEM se sustenta en:

 ◗  Información y educación del paciente.
 ◗  Tratamiento preventivo farmacológico y no farmacológico.
 ◗  Deshabituación y suspensión de los fármacos de uso excesivo.
 ◗  Tratamiento de la cefalea de rebote y los síntomas de abstinencia.
 ◗  Seguimiento del paciente con riesgo de recurrencia.

Estas aproximaciones terapéuticas no son exclusivas y, por lo general, se com-
binan en la práctica clínica (Figuras 1 y 2).
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Figura 1. Esquema de manejo terapéutico de la cefalea con uso excesivo de medicación.
CGRP: péptido relacionado con el gen de la calcitonina; CUEM: cefalea con uso excesivo de medicación.

Figura 2. Esquema general de manejo preventivo, 
terapéutico y seguimiento de la cefalea con uso 
excesivo de medicación (CuEM).
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Información, educación y consejo de suspensión 
de fármacos sintomáticos

El paciente debe ser informado sobre el mecanismo de la CUEM y sobre los 
fármacos implicados en su caso en su desarrollo y debe recibir consejo sobre la 
reducción de medicación aguda para la cefalea (menos de 15 días al mes para 
analgésicos simples y AINE, y menos de 10 días al mes para el resto) (nivel de 
evidencia II, grado de recomendación B), debe ser disuadido del uso anticipa-
torio de medicación, aconsejado para que evite los fármacos con mayor riesgo 
como ergóticos, opioides y combinaciones fijas de analgésicos, y debe promo-
verse el uso de diarios para monitorizar su cefalea y el uso de medicación (nivel 
de evidencia II, grado de recomendación B). Asimismo, ante la suspensión del 
fármaco de uso excesivo se le debe informar sobre la previsible cefalea de re-
bote y sus síntomas. Es clave convencer al paciente del papel que el consumo 
excesivo de fármacos desempeña en la perpetuación de su cefalea.

De hecho, en una serie de Rossi et al., el simple asesoramiento o consejo de 
cese en el consumo del fármaco inductor de CUEM en pacientes sin comor-
bilidad y bajos requerimientos médicos fue tan efectivo como programas de 
deshabituación ambulatorios o con ingreso60, con una tasa de éxito de más del 
70% a los 2 meses. Sin embargo, en un estudio posterior del mismo grupo con 
pacientes con formas más complicadas de CUEM (reincidentes, abuso de opioi-
des o barbitúricos, comorbilidades, problemas psicológicos o fracasos previos 
en el tratamiento) el tratamiento intrahospitalario resultó más eficaz (87% de 
éxito a los 2 meses, frente al 60%)61. El éxito de la información y consejo sobre 
uso excesivo de medicación se ha constatado en otros trabajos62 y supone que 
esta medida debe establecerse en la práctica clínica diaria, especialmente en 
atención primaria, aunque puede ser insuficiente en los casos más graves con 
abuso de polimedicación, episodios repetidos de abuso de medicación, o 
con comorbilidad psiquiátrica grave, que deben ser derivados a consultas espe-
cializadas o unidades de cefalea21.

En relación con el cese de la medicación de uso excesivo, un estudio danés 
evaluó el efecto de 2 meses sin medicación sintomática en un grupo de pa-
cientes con CUEM probable, y si bien el 45% de los que completaron el estudio 
mejoraron, de hecho, solo el 64% lo completaron63. Debemos recomendar la 
suspensión de la medicación de uso excesivo siempre que sea posible; sin em-
bargo, la evidencia que apoya su eficacia en el tratamiento de la CUEM resulta 
baja por la falta de grupos control, salvo en el estudio de Hagen et al.64 (nivel de 
evidencia III, grado de recomendación C). En cualquier caso, el cese del tra-
tamiento de uso excesivo y la deshabituación pueden ser ambulatorios, lo que 
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es preferible al permitir mantener al paciente en su entorno y consumir menos 
recursos65 o requerir ingreso si se hace un uso excesivo de opioides o barbitú-
ricos, existen comorbilidades médicas o psiquiátricas que precisen un abordaje 
más complejo o ha fracasado previamente la suspensión ambulatoria66,67 (nivel 
de evidencia IV, grado de recomendación GECSEN).

Tratamiento preventivo farmacológico y no farmacológico

Solo el topiramato68,69, la onabotulinumtoxinA tipo A (OnabotA)70 y los anticuerpos 
monoclonales contra el CGRP (fremanezumab71 y galcanezumab72) o su receptor 
(erenumab)73 han demostrado ser eficaces en el tratamiento de la CUEM en ensa-
yos clínicos en migraña crónica, sin realizar discontinuación del fármaco de abuso, 
aunque la evidencia de su eficacia proviene fundamentalmente de análisis post hoc. 

En un ensayo clínico europeo con 82 pacientes con migraña crónica, de los 
que un 78% cumplían criterios de CUEM, el topiramato redujo 3,5 días de mi-
graña al mes frente al placebo68, pero en un segundo estudio americano en 
migraña crónica, donde los fármacos de uso excesivo eran frecuentemente 
opioides, dicha reducción no fue significativa74. Por último, un tercer estudio 
italiano, con múltiples limitaciones metodológicas, de 50 pacientes específi-
camente con migraña crónica con uso excesivo de medicación, mostró una 
reducción de los días de cefalea y el consumo de medicación sintomática69. 
El topiramato podría ser efectivo en el tratamiento de pacientes con migraña 
con criterios de CUEM (nivel de evidencia III, grado de recomendación C).

La OnabotA, en el subanálisis post hoc de pacientes con CUEM de los ensayos 
PREEMPT en migraña crónica, redujo más que el placebo los días con cefalea 
(8,2 frente a 6,2)70, y en un estudio abierto a 2 años en CUEM ha mostrado una 
importante mejoría en los días de cefalea al mes (de 22,2 a 4,1)75. En cambio, su 
empleo en ensayos clínicos frente a placebo tras la suspensión del fármaco de 
uso excesivo a las 12 semanas no ha demostrado eficacia a dosis de 100 UI76 
ni de 155 UI77, lo que sugiere que el tratamiento con OnabotA durante solo 
12 semanas a esas dosis bajas no aporta un beneficio adicional a la suspensión 
del fármaco de abuso (nivel de evidencia II, grado de recomendación B). Debe 
evaluarse aún si su empleo a más dosis y durante un período más prolongado es 
útil, como sugieren los otros estudios, independientemente de la suspensión del 
fármaco de abuso (nivel de evidencia IV, grado de recomendación GECSEN).

También se ha publicado que los anticuerpos contra el CGRP o su receptor, 
en el caso de erenumab73, o comunicado, en el caso de fremanezumab y gal-
canezumab71,72, resultados de análisis post hoc de sus ensayos esenciales que 
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sugieren su eficacia en el subgrupo de pacientes con CUEM (nivel de evidencia IV, 
grado de recomendación GECSEN).

Otros fármacos, como el ácido valproico, los cannabinoides y la pregabalina, la 
estimulación del nervio suboccipital, los bloqueos del nervio occipital o la 
acupuntura se han estudiado en ensayos de escasa potencia y defectuosa 
metodología, por lo que no aportan información de calidad17,78.

En la revisión sistemática de Chiang et al. se concluye que la adición de medi-
cación preventiva a la discontinuación temprana obtuvo mejores resultados que 
esta aislada (nivel de evidencia III)17. Se recomienda el empleo de tratamiento 
preventivo adecuado a la cefalea de base, que en la mayoría de los casos es 
migraña crónica (grado de recomendación C).

En el único ensayo aleatorizado hasta el momento que ha comparado el trata-
miento profiláctico desde el inicio sin discontinuación de la medicación de uso 
excesivo, o esta sin profilaxis inicial y un grupo control, el grupo de pacientes 
tratados con profilaxis desde el principio tuvo menos días de cefalea y menos días 
de migraña, alcanzándose una reducción del 50% o más en el número de días de 
cefalea en el 53% de los pacientes64.

En conclusión, en la migraña el tratamiento profiláctico sin suspensión puede 
conducir a una reducción de la cefalea y del consumo de medicación sinto-
mática (nivel de evidencia III-IV, grado de recomendación C) y pudiera ser una 
alternativa en pacientes que abusan de analgésicos simples o triptanes, con difi-
cultades para la suspensión del tratamiento sintomático4. 

En relación con el tratamiento preventivo no farmacológico, se puede recomen-
dar al paciente, para facilitar la buena evolución de su cefalea de base, que adopte 
estilos de vida saludables, el ejercicio físico, una mejor gestión del estrés y evitar 
los desencadenantes (nivel de evidencia IV, grado de recomendación GECSEN). 
La terapia cognitiva conductual (TCC) ha mostrado ser efectiva en el trastorno por 
consumo de sustancias. En el caso de la CUEM, la TCC, la terapia dirigida al ma-
nejo del estrés y el biofeedback son probablemente útiles, aunque las evidencias 
son limitadas (nivel de evidencia III, grado de recomendación C)79-81.

Deshabituación y suspensión de los fármacos de uso excesivo

En general, se recomienda la suspensión brusca de la medicación de abuso, 
salvo en el caso de los opioides, que debe ser progresiva (nivel de evidencia IV, 
grado de recomendación GECSEN). La suspensión de los analgésicos puede 
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provocar síntomas de abstinencia como náuseas, vómitos, hipotensión arte-
rial, taquicardia, trastornos del sueño, ansiedad, inquietud y agravamiento de 
la cefalea (cefalea de rebote)67. Los síntomas persisten 2-10 días, pero pueden 
llegar a 4 semanas. Duran menos con uso excesivo de triptanes que de ergó-
ticos, AINE u opioides17. En este sentido, un reciente estudio ha demostrado 
que la respuesta es mayor si, además de la retirada de analgésicos, asociamos 
tratamiento preventivo82,83. 

Tratamiento de la cefalea de rebote

La utilidad de la terapia puente es discutida, al igual que cuál sería la mejor. 
No hay regímenes terapéuticos estandarizados universalmente aceptados. El 
empleo tradicional de esteroides, neurolépticos, valproato sódico, AINE, suma-
triptán subcutáneo y antidepresivos tricíclicos no está sustentada por ensayos 
controlados67.

Existe controversia sobre la utilidad de los corticoides. Los ensayos publicados 
son escasos y con un número pequeño de pacientes. El uso de prednisolona 
no ha demostrado beneficio de forma consistente84. La metilprednisolona no 
ha demostrado beneficio sobre el paracetamol o el suero salino85. Respecto a la 
prednisona, un estudio abierto amplio y un ensayo piloto sugerían la eficacia de 
su empleo86,87, pero un ensayo clínico con una tanda breve de prednisona oral 
(100 mg al día durante 5 días) finalmente no confirmó la eficacia sobre la du-
ración y gravedad de la cefalea de rebote, aunque sí reducción de la necesidad 
de analgésicos de rescate88. Un metaanálisis no ha confirmado la utilidad de la 
prednisona89. Se ha recomendado utilizar al menos 60 mg de prednisona al día 
durante 5 días y la supresión gradual en otros 5 días para disminuir la necesidad 
de medicación de rescate (nivel de evidencia II, grado de recomendación C)67. 

No existen ensayos que apoyen el uso de otros fármacos. Se han empleado en 
algunas series naproxeno90, celecoxib91 o sumatriptán92 para reducir la cefalea 
por deshabituación, neurolépticos como la proclorperazina endovenosa93 o la 
tiaprida94, el valproato intravenoso95 y la amitriptilina hasta 50 mg/día67,96 (Tabla V). 
Como analgésico de rescate se debe recurrir a uno diferente del que venían 
utilizando (nivel de evidencia IV, grado de recomendación GECSEN)66.

Tratamiento de otros síntomas de abstinencia

Para el tratamiento sintomático de las náuseas y vómitos se puede utilizar me-
toclopramida (10 mg vía oral o 20 mg vía rectal hasta tres veces al día) o dom-
peridona (10 mg vía oral o 20 mg vía rectal hasta tres veces al día). Como alter-
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nativa, clorpromazina (25 mg vía oral hasta tres veces al día) también ayudaría 
en el control de la inquietud, ansiedad y trastornos del sueño que se pueden 
asociar66. En caso de vómitos persistentes o de ingreso hospitalario estaría indi-
cada la hidratación parenteral con suero fisiológico y el tratamiento parenteral.

Seguimiento

La CUEM tiene un alto riesgo de recaída, ya que la supresión o la reducción de 
la medicación puede disminuir la frecuencia de la cefalea primaria, pero no la 
cura. Se calcula un riesgo de recaída del 25-35%. La depresión es un impor-
tante predictor de recaída. Se deberían combinar programas educativos con el 
tratamiento. Los pacientes, especialmente aquellos con alto riesgo de recaída, 
deben ser seguidos de forma regular tras el tratamiento, pues se reduce el 
riesgo de recaída4.

Tabla V. Alternativas propuestas de tratamiento de deshabituación de 
medicación de uso excesivo

Síntoma Tratamiento

Cefalea de rebote o por 
supresión

•  Prednisona v.o. 60-100 mg/día x 3-5 días + pauta 
descendente 

• Dexametasona i.v. 8 mg/día
• Amitriptilina 10-50 mg/día
•  Valproato (15 mg/kg 30 min dosis de carga, 

posteriormente 5 mg/kg cada 8 h y posterior paso si 
es preciso a vía oral)

•  Neurolépticos: Clorpromazina 12,5 mg i.v., tiaprida, 
otras

•  AINE: p. ej., naproxeno 500-550 mg/12 h 5-10 días

Analgésico de rescate Emplear uno diferente del de uso excesivo
Paracetamol, naproxeno, triptano

Náuseas-vómitos Metoclopramida (10 mg v.o., 20 mg rectal, 10 mg i.v. 
hasta 3 veces/día)
Domperidona (10 mg v.o. hasta 3 veces/día)
Clorpromazina (12,5-25 mg v.o. o i.v.)

Vómitos persistentes Hidratación parenteral 

Ansiedad, trastorno del 
sueño, etc.

Neurolépticos: Clorpromazina, tiaprida, otros
Benzodiazepinas: Diazepam, otras

AINE: antiinflamatorio no esteroideo.
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NEuRALGIAS CRANEOFACIALES

Las neuralgias craneofaciales están englobadas en el epígrafe 13 de la Cla-
sificación Internacional de las Cefaleas (CIC-3)1. En la clasificación actual se 
dividen en neuralgia del trigémino, neuralgia del glosofaríngeo, neuralgia del 
nervio intermediario y neuralgia occipital. Dicho epígrafe lo integran también 
otras causas centrales de dolor facial (neuritis óptica, cefalea por parálisis 
de origen isquémico del nervio oculomotor, síndrome de Tolosa-Hunt, síndro-
me oculosimpático paratrigeminal, neuropatía oftalmopléjica dolorosa recu-
rrente, síndrome de la boca ardiente, dolor facial idiopático persistente y dolor 
neuropático central).

De acuerdo con la International Association for the Study of Pain2, neuralgia es 
aquel dolor sentido en el territorio de distribución de un nervio. Las característi-
cas de los atributos del dolor pueden variar (temporalidad, cualidad, fenómenos 
acompañantes o precipitantes, respuesta a bloqueos o a fármacos o alteracio-
nes en la exploración), no siempre son definitivos para su diagnóstico, y nos 
solemos basar solo en un criterio localizador. El dolor en la cara, el cráneo o el 
cuello es vehiculizado por las fibras aferentes de los nervios craneales V, VII, IX 
y X, así como por las primeras raíces cervicales a través de los nervios occipi-
tales. La estimulación de estos nervios por distintos mecanismos (compresión, 
distorsión, irritación) puede originar una neuralgia. El 90-95% de los casos son 
formas primarias o idiopáticas, por distorsión o compresión del nervio por un 
vaso sanguíneo, mientras que el 5-10% restante son secundarias y muchas de 
ellas muestran características atípicas. 

Según el nervio o par craneal afectado se distinguen las diversas variantes que 
analizaremos en los siguientes epígrafes.

V par craneal

Neuralgia trigeminal

Definición

La neuralgia trigeminal (NT) clásica se define por la presencia de al menos tres 
ataques de dolor facial unilateral que afecten a una o más divisiones del ner-
vio trigémino sin irradiación a otras zonas, de carácter lancinante, punzante o 
“eléctrico”, con inicio y fin abruptos, de una duración de uno a varios segundos. 
Los episodios de dolor cursan en forma de crisis de menos de 2 minutos, de 
intensidad elevada, y se precipitan por estímulos exteroceptivos, como afeitar-
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se, lavarse la cara, sonarse la nariz, hablar o masticar, entre otros, aplicados en 
el territorio doloroso o a veces también en territorios trigeminales adyacentes 
(zonas gatillo). Es característica la existencia de un período refractario de minu-
tos de duración. A veces pueden aparecer espontáneamente y en su evolución 
la neuralgia tiende a extenderse a otra rama trigeminal. Tras 10 años de evolu-
ción, es frecuente la afectación de dos o, incluso, de las tres ramas trigeminales. 
Excepcionalmente, la neuralgia puede comprometer al lado contralateral. La 
afectación de la rama oftálmica ocurre en menos del 5% de los casos. Puede 
asociarse a leves síntomas autonómicos.

La exploración neurológica es normal en los casos idiopáticos. La presencia de 
dolor continuo junto con otras anomalías sensitivas (parestesias, hipoestesia, 
hiperestesia o alteraciones del reflejo corneal) sugiere una forma sintomática. 

La NT clásica en la nueva clasificación se subdivide entre NT puramente paroxís-
tica y NT con dolor facial persistente concomitante. En el segundo subgrupo es 
más infrecuente la precipitación por factores desencadenantes y la respuesta a 
cualquier tratamiento es peor1. 

Epidemiología

Incidencia anual: 4,3-8/105 habitantes (5,9 en mujeres frente a 3,4 en varones). 
En ambos sexos, la incidencia aumenta con la edad, especialmente a partir de 
la sexta década de la vida. Prevalencia anual: 70/105 habitantes2. En los casos 
secundarios, la edad de comienzo suele ser precoz y el curso clínico gradual 
y progresivo. 

Etiología

Aproximadamente el 90% de los casos, llamados idiopáticos, se producen por la 
compresión o distorsión de la raíz trigeminal por un vaso sanguíneo3. El 5-10% 
restante se consideran sintomáticos. En estos casos suelen encontrarse tumo-
res de lento crecimiento (meningioma del cavum de Meckel, neurinoma trige-
minal, epidermoide), anomalías óseas de la base del cráneo, malformaciones 
arteriovenosas en la región del ángulo pontocerebeloso del lado sintomático, 
esclerosis múltiple, siringobulbia, infarto de tronco, etc.4.

Fisiopatología

La explicación fisiopatológica más aceptada en los casos de dolor típico es la 
hiperexcitabilidad de las fibras nerviosas de la raíz trigeminal y la transmisión de 
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impulsos efápticos desde un grupo de fibras (que transmiten impulsos táctiles) a 
otras (que transmiten impulsos dolorosos). La base patológica que explica este 
comportamiento fisiológico es la desmielinización de la raíz dorsal trigeminal 
en su punto de entrada en la protuberancia, con la subsecuente presencia de 
axones desnudos en contacto directo. La consecuencia clínica es la presencia 
de dolor espontáneo y evocado por estímulos táctiles5. 

Diagnóstico

 ◗  Anamnesis detallada, junto con una exploración neurológica exhaustiva. 
 ◗  Técnicas de neuroimagen:

 – Resonancia magnética (RM) convencional. El protocolo diagnóstico de la 
NT requiere la realización de este estudio para descartar las formas sinto-
máticas, aunque estas sean infrecuentes.
 –  RM con reconstrucción en 3-D. Permite hacer un estudio etiológico de 
la NT y valorar la relación topográfica del nervio con los vasos de la ve-
cindad, imprescindible a la hora de plantear un tratamiento quirúrgico. 
De estas técnicas, la angiografía tomográfica por RM (3-D FISP: fast ima-
ging with steady-state procession) demuestra la presencia de los vasos 
como estructuras de elevada intensidad de señal en cualquier orientación 
alrededor del nervio. Ha demostrado una gran sensibilidad (90%) y es-
pecificidad (100%) mediante confirmación posterior con exploración 
quirúrgica de la fosa posterior (nivel de evidencia IV)6. La reconstrucción 
tridimensional procedente de dos técnicas de imagen por RM de alta 
resolución (3-D FISP y 3-D CISS: constructive interference in steady-state) 
mejora la visualización de estructuras en el espacio que contiene líquido 
cefalorraquídeo (nivel de evidencia IV)7,8. 
 En general, estas técnicas de imagen por RM ayudan al médico a dilucidar 
el sustrato anatómico de la NT que ya ha sido diagnosticada clínicamente, 
pero no le permiten hacer el diagnóstico del síndrome, debido a que se 
detectan también contactos vasculares en el 8% de los nervios asintomá-
ticos, cuyo significado es incierto.

 ◗  Los tests cuantitativos sensoriales y potenciales evocados son de limitado 
valor diagnóstico. 

Tratamiento

Muchos de los fármacos utilizados no han sido valorados en ensayos clínicos 
controlados con placebo ni existen comparaciones directas entre ellos, lo que 
limita mucho las conclusiones. 
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Tratamiento farmacológico

Haremos una breve reseña de aquellos fármacos que se han probado en el 
contexto de ensayos clínicos aleatorizados y controlados con un mínimo de 
10 pacientes. 

 ◗  Carbamazepina. Es el único fármaco evaluado en un amplio número de 
pacientes y en ensayos aleatorizados y controlados con placebo9,10. Reduce 
la intensidad y el número de ataques de dolor en el 70% de los pacientes. 
La dosis de mantenimiento oscila entre 400-1.200 mg/día. Un 5% de los 
pacientes presentan efectos secundarios que obligan a su retirada (nivel de 
evidencia I, grado de recomendación A). 

 ◗  Oxcarbazepina. Ha demostrado efectividad en pacientes con NT, tanto en 
formas rebeldes como de nuevo diagnóstico. La dosis de mantenimiento 
oscila entre 600 y 1.200 mg/día11. Es mejor tolerado que la carbamazepi-
na, aunque tiene similares efectos secundarios (sedación, mareo, trastor-
nos cognitivos, hiponatremia, rash) (nivel de evidencia IV, grado de reco-
mendación C). Hay algún ensayo aleatorizado doble ciego que compara 
carbamazepina con oxcarbazepina, así como un metaanálisis, todos ellos 
publicados solo en formato abstract. En ellos se ha demostrado que la efec-
tividad de ambos fármacos es similar (88% con una reducción del dolor 
> 50%), siendo mejor el perfil de tolerabilidad de oxcarbazepina. 

 ◗  Eslicarbazepina. Se ha demostrado su eficacia en la neuralgia postherpética 
y en las polineuropatías. Aunque no hay ensayos clínicos contra placebo ni 
otro fármaco en la NT, es un fármaco que se ha de tener en consideración12. 

 ◗  Gabapentina. No existe evidencia suficiente, aunque se haya comunicado be-
neficio terapéutico con este fármaco en series cortas o en pacientes aislados 
(nivel de evidencia IV, grado de recomendación C). Existe un ensayo aleatori-
zado ciego simple que compara la eficacia de gabapentina frente a inyecciones 
de ropivacaína en puntos gatillo y frente a la asociación de ambos fármacos, de-
mostrándose una ventaja adicional de la combinación de ambos frente a cada 
fármaco por separado (nivel de evidencia II, grado de recomendación B)13.

 ◗  Pregabalina. Ha demostrado eficacia en la neuralgia postherpética y en la 
neuropatía diabética, fibromialgia y dolor neuropático neoplásico12.

 ◗  Baclofeno. Existe un único ensayo aleatorizado en una serie pequeña de 
pacientes14. La dosis de mantenimiento varía entre 30 y 80 mg/día (nivel de 
evidencia II, grado de recomendación B). También ha demostrado efecti-
vidad asociado a carbamazepina o fenitoína (nivel de evidencia IV, grado 
de recomendación C). Su mayor utilidad sería en casos de NT y esclerosis 
múltiple. A largo plazo pierde eficacia, siendo ineficaz en el 22% de los casos 
a los 18 meses14. 
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 ◗  Lamotrigina. Ha demostrado tener un efecto adicional en pacientes con un 
alivio insuficiente con carbamazepina o fenitoína, a dosis de mantenimiento 
de 400 mg/día14 (nivel de evidencia II, grado de recomendación B)15.

 ◗  Pimozida. Demostró superioridad frente a carbamazepina en un estudio 
cruzado doble ciego, aunque estos resultados no se han reproducido con 
posterioridad16. 

Una serie de observaciones no controladas y la práctica clínica habitual sugieren 
que fenitoína, clonazepam, valproato sódico, lidocaína, amitriptilina, clomipra-
mina, son también efectivos en el tratamiento de la NT12,17 (nivel de evidencia IV, 
grado de recomendación C). Asimismo, sumatriptán subcutáneo ha demostra-
do efectividad frente a placebo (inyecciones de suero salino) en pacientes a los 
que se les desencadenaba un ataque de dolor aplicando un estímulo táctil en 
una zona gatillo; su eficacia es corta en el tiempo, lo que limita su uso (nivel de 
evidencia II, grado de recomendación B)18. 

En relación con la onabotulinumtoxinA, en el ensayo de mayores dimensiones 
se aleatorizaron 84 pacientes en tres brazos para recibir placebo, dosis de 25 U 
o dosis de 75 U. No se encontraron diferencias significativas en relación con las 
dosis; la proporción de pacientes que experimentaron una reducción mayor del 
50% en la escala de dolor fue del 70% para el grupo tratado con 25 U y del 86% 
para el grupo que recibió 75 U19. Las reacciones adversas generalmente han sido 
leves y transitorias, y fundamentalmente han consistido en asimetría facial y en 
edema o hematoma en los puntos de inyección.

Finalmente, los bloqueantes de receptores N-metil-D-aspartato, duloxetina, 
venlafaxina y parches de lidocaína tópica se consideran terapias emergentes. 

También aparece como emergente la utilización de estimulación magnética 
transcraneal en pacientes con NT crónica intratable en la que el tratamiento 
quirúrgico no ha sido eficaz.

Si un fármaco falla, se pueden utilizar combinaciones, aunque no hay datos 
basados en la evidencia para el uso y recomendación de estas combinaciones20. 

En conclusión, el fármaco con mayor nivel de certeza y de primera elección 
para la NT es la carbamazepina. De hecho, es el único fármaco que tiene apro-
bada en su ficha técnica esta indicación específica. 
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Tratamiento quirúrgico

Se basa en la interrupción de los impulsos nerviosos en algún punto del recorri-
do del trigémino (nervio periférico, ganglio, raíz y mesencéfalo). En la práctica 
clínica, se actúa sobre el ganglio o raíz. 

Técnicas ablativas/destructivas

Su objetivo es destruir selectivamente las fibras nociceptivas. 

La realización de cada una de estas técnicas y el orden de prioridad en su uso 
dependerá de la experiencia de cada centro.

 ◗  Termocoagulación por radiofrecuencia de las fibras retroganglionares que 
conducen la sensibilidad dolorosa. 

 ◗  Compresión percutánea con balón del ganglio de Gasser.
 ◗  Gangliólisis percutánea con glicerol inyectado en el cavum de Meckel. 
 ◗  Radiocirugía estereotáxica (con bisturí de rayos gamma). Es una técnica no 
invasiva en la que múltiples haces finos de radiación gamma se dirigen con-
vergentemente sobre la raíz trigeminal o sobre una anomalía vascular o tu-
moral adyacente. 

Son técnicas en general poco agresivas, que requieren solo anestesia local y 
sedación. Pueden producir pérdida sensitiva hasta en el 50% de los pacientes, 
siendo mucho menos frecuentes las disestesias o la anestesia dolorosa. Asimis-
mo, la recidiva del dolor se produce hasta en el 50% de los pacientes tras 5 años 
de tratamiento. 

No hay estudios clínicos aleatorizados y controlados que comparen las cuatro prin-
cipales técnicas ablativas en el tratamiento de la NT, pero sí una revisión sistemática 
(metaanálisis) de los principales estudios sobre cada una de estas técnicas21. 

Por otro lado, las comparaciones son complicadas debido a la variedad y dis-
persión de las medidas de resultados empleadas y el tiempo de seguimiento 
variable. De este metaanálisis se concluye que todas las técnicas ablativas son 
bastante similares en cuanto al alivio inmediato del dolor, tasa de recurrencias 
y efectos adversos. La termocoagulación es la técnica que ofrece las tasas más 
altas de alivio completo del dolor, comparada con la rizólisis por glicerol y la 
radiocirugía estereotáxica, aunque también la que presenta el mayor número 
de complicaciones postoperatorias. No hay datos suficientes para comparar su 
efectividad con el balón de microcompresión. 
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Descompresión microvascular

Con esta técnica el alivio del dolor es inmediato y se obtienen resultados 
satisfactorios a largo plazo, preservándose, en general, la función trigeminal 
intacta3,22,23.

No existen estudios aleatorizados, pero sí observacionales en los que se eviden-
cia eficacia que, además, es a largo plazo, con respuesta a los 10-20 años del 
seguimiento en el 60-70% de los casos23.

La complicación más frecuente (< 5%) es la hipoacusia, pero puede evitarse con 
la utilización de potenciales evocados auditivos intraoperatorios23.

A pesar de la ausencia de estudios comparativos prospectivos, los hallazgos de 
estudios retrospectivos muestran mejores resultados de la descompresión mi-
crovascular frente a las técnicas ablativas23. 

El tratamiento quirúrgico solo está indicado cuando el tratamiento farma-
cológico ha fracasado, es decir, cuando se han alcanzado las dosis máximas 
toleradas por el paciente con, como mínimo, un ensayo terapéutico con un 
fármaco de primera línea (carbamazepina/oxcarbazepina). No obstante, no se 
ha definido cuándo es el momento óptimo de pasar a las técnicas quirúrgicas ni 
cuántos fármacos se han de probar previamente, solos o en combinación, para 
considerar fracaso del tratamiento médico. La técnica quirúrgica de elección a 
menudo depende de la experiencia y pericia del equipo quirúrgico. 

Aún más controvertido es el tratamiento de la NT recidivante tras tratamiento 
quirúrgico. Algunas técnicas destructivas se pueden repetir, si bien a costa de 
aumentar la probabilidad de efectos secundarios debidos a la desaferentización. 

Neuralgias de ramas terminales del trigémino

En la CIC-31 no se han incluido las neuralgias según la localización topográfica 
del aferente, pero es una manera gráfica de identificar las neuralgias que es 
práctica, clásica y no excepcional en las consultas especializadas en cefalea.

De forma general, los bloqueos anestésicos constituyen un recurso diagnósti-
co y terapéutico para el manejo de estas neuralgias, requiriendo cada uno una 
técnica específica24.
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Neuralgia supraorbitaria

Consiste en un dolor constante o paroxístico en el territorio inervado por el 
nervio supraorbitario, nervio dependiente de la primera rama del trigémino. 
La sintomatología se describe como una hipersensibilidad en el punto de salida 
del nervio desde la órbita a la cara (escotadura supraorbitaria) o en su trayecto. 
Su bloqueo con un anestésico local consigue un alivio absoluto.

El nervio supraorbitario suple el aspecto lateral de la frente y el nervio supratroclear25 

el aspecto medial, existiendo grandes variaciones en su curso. A menudo no es fácil 

dilucidar si el dolor procede de un nervio o del otro, motivo por el cual se prefiere el 
término de neuralgia supraorbitaria en lugar de neuralgia del nervio supraorbitario.

Existen formas primarias, en las que el dolor es más frecuentemente crónico 
continuo, con ocasionales exacerbaciones paroxísticas y escasas manifestacio-
nes de alodinia, parestesias e hipoestesia. En las formas sintomáticas, usual-
mente postraumáticas, estas manifestaciones son casi siempre la norma y el 
dolor frecuentemente es paroxístico26.

El resultado terapéutico obtenido con los distintos fármacos es variable. Gaba-
pentina, pregabalina y amitriptilina han demostrado cierta eficacia en algu-
nos pacientes, así como la aplicación tópica de capsaicina27. Si fracasan estos 
tratamientos, se puede recurrir a una liberación quirúrgica del nervio a nivel 
de la escotadura supraorbitaria, a la criodenervación o la ablación del nervio. 
Recientemente se han descrito buenos resultados con la estimulación peri-
férica del nervio supraorbitario28 o con radiofrecuencia pulsada, una técnica 
menos invasiva29. La neuralgia supraorbitaria traumática suele remitir en uno o 
varios años en la mayoría de los casos, aunque la hipoestesia puede persistir. 
Los casos idiopáticos suelen tener una evolución crónica30.

Neuralgia del nervio infraorbitario

Esta neuralgia, conocida en inglés como numb cheek syndrome (síndrome del pó-
mulo entumecido) fue descrita por primera vez por Caverly en 196331. Consiste en 
una hipoestesia localizada en el territorio del nervio infraorbitario, que puede abar-
car desde la región malar hasta la zona de los dientes incisivos y caninos32. En mu-
chas ocasiones es la primera manifestación de un tumor o la presencia de metásta-
sis en las leptomeninges. Es importante descartar etiologías secundarias dado que 
requieren un tratamiento específico. En caso de un origen primario, está indicado 
el tratamiento médico habitual de otras neuralgias. Se han descrito pacientes trata-
dos con cirugía descompresiva en casos secundarios a fractura del macizo facial33.
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Neuralgia del nervio nasal o nasociliar

Esta neuralgia, cuyo epónimo es neuralgia de Charlin34, se manifiesta con ata-
ques lancinantes de dolor localizado en un lado de la nariz (en su cara lateral), 
con irradiación hacia la región frontal medial, que pueden aparecer espontánea-
mente o desencadenados por un estímulo táctil aplicado sobre la cara lateral de 
la narina ipsilateral. Se trata de una rama terminal del nervio oftálmico, de modo 
que pertenece a la primera rama del trigémino. El tratamiento varía desde pa-
cientes que responden a amitriptilina o pregabalina, bloqueo anestésico del ner-
vio nasociliar o del ganglio esfenopalatino o la ablación con radiofrecuencia35.

Neuralgia auriculotemporal

Se caracteriza por ataques de dolor paroxístico localizado en el área preauricu-
lar, a menudo irradiado a la zona temporal (rama terminal de la tercera rama del 
trigémino)36. Se han descrito casos asociados a epicránea fugax37. Las conside-
raciones terapéuticas son similares al resto de neuralgias de este apartado38.

Neuropatía mentoniana

Se conoce en inglés como numb chin syndrome (síndrome del mentón entu-
mecido o dormido). Se caracteriza por dolor o alteraciones sensitivas localiza-
das en el territorio del nervio mentoniano (mentón, labio inferior), tributario de 
la tercera rama del trigémino. Descrita por primera vez en 1930 por Charles Bell, 
y pese a tratarse por lo general de un proceso benigno local, se ha relacionado 
con procesos neoplásicos subyacentes, en especial neoplasias de mama o tu-
mores hematológicos como linfomas39,40.

VII nervio craneal

Neuralgia del nervio intermedio

Es infrecuente. Se afecta la rama sensitiva del VII nervio craneal que finaliza en el 
ganglio geniculado. Se caracteriza por paroxismos de dolor en el canal auditivo, 
pabellón auricular, apófisis mastoides o velo del paladar, pudiendo irradiar a la 
región temporal o al ángulo de la mandíbula inferior. Sus criterios diagnósticos 
se muestran en la Tabla I y los aspectos más importantes en cuanto a etiología 
y diagnóstico en la Tabla II. Se acompaña a veces de alteraciones del lagrimeo, 
la salivación y/o del gusto.
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Los paroxismos se agrupan en períodos sintomáticos intercalados con períodos 
asintomáticos de duración variable. Se observa principalmente en mujeres de 
mediana edad. Existen también formas atípicas, con dolor constante y sordo41,42.

IX y X nervios craneales

Neuralgia glosofaríngea

Definición

Se caracteriza por dolor en el área anatómica del nervio glosofaríngeo y de las 
ramas auricular y faríngea del nervio vago: oído, base de la lengua, fosa amigda-
lina y/o bajo el ángulo de la mandíbula, irradiándose en ocasiones y afectando 

Tabla I. Criterios diagnósticos de la neuralgia del nervio intermedio CIC-3

A.  Ataques paroxísticos de dolor unilateral en la distribución del nervio intermedio 
que cumplen el criterio B

B. El dolor presenta todas las características siguientes:
1. Duración de entre unos pocos segundos hasta minutos
2. Intensidad grave
3. Dolor lancinante, punzante o agudo
4.  Se desencadena al estimular una zona reflexógena en la pared posterior del 

canal auditivo y/o en la región periauricular

C. No atribuible a otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.

Tabla II. Etiología, diagnóstico y tratamiento de la neuralgia 
del nervio intermediario

Clasificación Clásica (compresión neurovascular), secundaria 
(tumor, esclerosis múltiple, disfunción articulación 
temporomandibular, herpes zóster, osteoma, bo-
rreliosis), idiopática

Diagnóstico Anamnesis y exploración
Analítica
Técnicas TC y RM

Tratamiento (nivel de evidencia IV, 
grado de recomendación C)

Farmacológico oral
Neurotomía43-45

Descompresión vascular46,47

Bloqueo anestésico (un caso publicado)48

RM: resonancia magnética; TC: tomografía computarizada. 
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al ojo, nariz, barbilla u hombro. Antes de su aparición se pueden experimentar 
sensaciones desagradables en las zonas afectadas durante un lapso de entre 
semanas y varios meses1,49. Constituye el 0,2-1,3% de los síndromes dolorosos 
faciales, su incidencia es de 0,8/100.000 habitantes/año, con predominio en 
mujeres y alrededor de 50 años. Las remisiones duran entre días o años; puede 
existir dolor leve entre episodios en el estado crónico. En el 2% de los casos la 
afectación es bilateral (formas atípicas y sintomáticas)50. Los criterios diagnósti-
cos se muestran en la Tabla III.

Los episodios de dolor se asocian con síntomas vagales (neuralgia vagoglosofa-
ríngea) en un 2% de los casos: tos, ronquera, bradicardia, hipotensión, asistolia, 
convulsión o síncope51. En ellos debe considerarse la combinación de trata-
miento farmacológico con marcapasos (dependiendo de la frecuencia del sín-
cope y la respuesta vasodepresora), así como el tratamiento quirúrgico52,53.

La neuralgia glosofaríngea predomina en el lado izquierdo de la cara, a dife-
rencia de la NT, que lo hace en el derecho54. El 10% de los pacientes puede 
diagnosticarse erróneamente como NT. La neuralgia glosofaríngea puede pre-
sentarse en un 5-10% de los casos con NT o hemiespasmo facial55,56.

Clasificación y etiología

 ◗  Clásica. Compresión vascular (por RM o cirugía) de la arteria cerebelosa 
posteroinferior (95%), arteria cerebelosa anteroinferior o arteria vertebral57,58.

 ◗  Secundaria (puede acompañarse de parestesias o dolor alrededor del área 
afectada). Enfermedades desmielinizantes, tumores, aneurismas carotídeos, 
traumatismos cervicales, abscesos peritonsilares, calcificación del ligamento 
estilohioideo (síndrome de Eagle), enfermedades óseas (Paget, Chiari).

 ◗  Idiopática.

Tabla III. Criterios diagnósticos de la neuralgia del glosofaríngeo CIC-3

A.  Ataques paroxísticos recurrentes de dolor unilateral en la distribución del nervio 
glosofaríngeo que cumplen el criterio B

B. El dolor presenta todas las características siguientes:
1. Duración de entre unos pocos segundos hasta 2 minutos
2. Intensidad grave
3. Sensación de descarga eléctrica o dolor fulgurante, punzante o agudo
4. Se desencadena con la deglución, la tos, el habla o los bostezos

C. No atribuible a otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.
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Diagnóstico

 ◗  Anamnesis y exploración física. Alerta si la afectación es bilateral o la explo-
ración es patológica (incluir garganta, palpación del cuello, reflejo faríngeo).

 ◗  Analítica. Hemograma, bioquímica, velocidad de sedimentación globular, 
inmunología y serologías.

 ◗  RM secuencias potenciadas en T2 tipos CISS (detectar nervio) y angio-RM 
tipo TOF (compresiones vasculares):

 – Descartar formas secundarias.
 – Detección de compresión vascular (90% proximal): diferenciar el contacto 
de la arteria de desplazamiento del nervio59, valoración prequirúrgica60,61.

 ◗  Otros. Bloqueo anestésico (confirmación diagnóstica), radiografía simple 
o TC cervical (síndrome de Eagle), electroencefalograma si hay convulsión 
asociada, Holter y ecocardiograma si cursa con cuadro sincopal.

Tratamiento

Las posibles complicaciones del bloqueo son ronquera y disfagia, por lo que se 
debe evitar realizarlo de forma bilateral y simultánea por riesgo de parálisis de 
las cuerdas vocales63,64. La radiofrecuencia presenta tasas de respuesta del 82% 
inmediata y del 44% a los 10 años; sus complicaciones potenciales son disfagia, 
entumecimiento lingual, faringe o laringe, ronquera y sentido anormal del gusto65.

Tratamiento farmacológico oral (similar a otras neuralgias)
Si se asocia componente cardiovascular considerar añadir isoproterenol o atropina51

Radiofrecuencia percutánea (térmica) si precisa bloqueo 
recurrente o hay complicación para la cirugía

RadiocirugíaRizotomía IX 
y raíz superior X

Indicada cuando no se 
objetiva compresión vascular

Descompresión 
microvascular

Primera elección si 
compresión vascular62

Bloqueo anestésico extraoral (preferible) versus intraoral

Figura 1. Algoritmo de tratamiento de la neuralgia del glosofaríngeo.
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Las tres técnicas quirúrgicas han sido comparadas en un reciente metaanálisis, 
resultando la rizotomía y la descompresión microvascular las que muestran me-
jores tasas de respuesta (94%)66,67 a corto plazo, la rizotomía a largo plazo (96%) 
y la radiocirugía la tasa más baja de complicaciones postoperatorias (0%)68. Se 
recomienda individualizar el tratamiento para optimizar la eficacia y el riesgo69. 
El desarrollo de técnicas quirúrgicas endoscópicas mejora resultados de efi-
cacia y seguridad70. Respecto a la radiocirugía, hasta la fecha se han reportado 
42 pacientes con tasa de respuesta del 78% y recurrencias del 41%, encontrán-
dose relación entre la dosis y la respuesta, y entre el punto de aplicación y la 
recurrencia71 (nivel de evidencia IV, grado de recomendación C). 

Neuralgia del nervio laríngeo superior

Se trata de una variante poco frecuente. Anatómicamente es una rama del ner-
vio vago que desciende junto con las arterias carótidas hacia la laringe, atraviesa 
la membrana tirohioidea, inervando la base de la lengua, la epiglotis y la mucosa 
de la laringe. Su neuralgia consiste en ataques de dolor lancinante, paroxísti-
co, de breve duración, localizado unilateralmente en la región y la parte de la 
garganta, desencadenados por la deglución, tos, estornudos, bostezos, estira-
mientos o giros de cuello, gritar, cantar, etc. Alternan períodos sintomáticos con 
fases de remisión. Existen casos en los que el dolor es continuo, con exacer-
baciones paroxísticas (formas atípicas)72. En la Tabla IV figuran los tipos, claves 
para su diagnóstico y tratamiento. 

Tabla IV. Tipos, diagnóstico y tratamiento en la neuralgia del nervio laríngeo superior

Clasificación Central
Periférica (cirugía carotídea, desviación hioides, 
amigdalectomía, divertículo faríngeo, etc.)

Diagnóstico Anamnesis y exploración
Bloqueo anestésico73

Punción guiada por ecografía74

Descartar enfermedades laríngeas o tiroideas, 
carotidinia, neuralgia del glosofaríngeo

Tratamiento (nivel de evidencia IV, 
grado de recomendación C)

Farmacológico oral
Bloqueo anestésico
Neurotomía periférica75

Descompresión vascular
Radiocirugía76
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NERVIOS OCCIPITALES

Neuralgias occipitales

La neuralgia occipital se define como episodios de dolor unilateral o bilateral, 
continuo o paroxístico, lancinante o punzante, localizado en la parte posterior 
del cuero cabelludo en la distribución de los nervios occipitales, bien del mayor 
(o nervio de Arnold), el menor o el tercero. Se acompaña ocasionalmente de 
hipoestesia y/o disestesia en el área afectada y suele asociarse a hipersensibilidad 
en el nervio o nervios afectados. El dolor puede alcanzar el área frontoorbitaria 
debido a las conexiones neuronales trigémino-cervicales en los núcleos espina-
les del nervio trigémino. Se pueden asociar otros síntomas que son secundarios 
a sus conexiones con nervios craneales y simpático cervical como mareos, acú-
fenos o congestión nasal. En el 90% de los casos afecta al nervio occipital mayor, 
el 10% al nervio occipital menor y en el 9% de los casos a los dos; el dolor es de 
localización unilateral en el 85% de los casos77-79. El nervio o nervios involucrados 
son muy sensibles a la palpación (signo de Tinel) y su bloqueo anestésico pro-
porciona alivio, que puede ser transitorio o de más larga duración. 

Hay que recordar que la raíz cervical C2 y el nervio occipital mayor son especial-
mente vulnerables a la irritación, lesión o tracción en tres puntos de su trayec-
to (entre los arcos posteriores y carillas articulares del atlas y axis, al atravesar la 
membrana atlantoaxoidea posterior y al atravesar la porción tendinosa del múscu-
lo trapecio o el semiespinoso de la cabeza). En el diagnóstico diferencial hay que 
descartar causas secundarias: traumatismos, malformación de Chiari, neoplasias, 
fibromialgia, infecciones, malformaciones vasculares o arteritis de células gigantes. 
Las causas estructurales incluyen anomalías en las articulaciones atlantoaxoidea, 
atlantooccipital o cigapofisaria y artrosis C1-C2. Debe distinguirse del dolor occi-
pital referido, procedente de estructuras de la columna cervical superior o de los 
síndromes de dolor miofascial de la zona posterior del cuello. Esta diferenciación 
diagnóstica es especialmente importante si se va a realizar un tratamiento quirúr-
gico78,80. Sus criterios diagnósticos están bien definidos en la nueva CIC1 (Tabla V).

Medidas conservadoras en forma de reposo, calor local y fisioterapia tienen un 
nivel de evidencia IV, grado de recomendación C. Las opciones farmacológi-
cas incluyen: neuromoduladores (carbamazepina, oxcarbazepina, gabapentina, 
pregabalina), baclofeno, antidepresivos tricíclicos y bloqueos nerviosos percu-
táneos con anestésico local solo o combinado con corticoide que, además, 
tienen valor diagnóstico y proporcionan un alivio temporal al paciente78,80. Los 
ultrasonidos se pueden usar para la localización anatómica y el grado de atra-
pamiento del nervio occipital81. Si la infiltración es eficaz durante un tiempo 
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demasiado corto se puede considerar el tratamiento mediante radiofrecuencia 
de la raíz dorsal C2 que ha demostrado eficacia en series de casos clínicos (tres 
estudios), en dolor, calidad de vida y disminución de uso de medicación. Se han 
identificado predictores de respuesta favorable como son la etiología traumá-
tica, un número bajo de infiltraciones y múltiples ciclos de radiofrecuencia82. 

Los resultados obtenidos tras la administración de onabotulinumtoxinA son 
contradictorios y las series pequeñas78,80,83. La estimulación subcutánea del ner-
vio occipital podrá considerarse si fallan los tratamientos anteriores, pero no 
debe ser una rutina terapéutica84-86. Por último, se puede valorar la sección qui-
rúrgica del nervio o descompresión de las raíces nerviosas cervicales en casos 
seleccionados y sin respuesta terapéutica previa79,80,87.

SÍNDROME CERVICOGLOSO

Conocido previamente como síndrome cuello-lengua, se caracteriza por dolor o 
parestesia occipitocervical unilateral, agudo y de breve duración (segundos o minu-
tos), habitualmente desencadenados por los movimientos de rotación repentina del 
cuello. Puede asociar disfagia, disartria, pseudoatetosis lingual y parálisis de la lengua.

Se produce por la irritación de las raíces cervicales superiores por lesiones cer-
vicales altas o a nivel de la charnela cervicooccipital (algunas de las fibras sensi-

Tabla V. Criterios diagnósticos de la neuralgia occipital

A.  Dolor unilateral o bilateral en una o más distribuciones de los nervios occipitales 
mayor, menor y tercero que cumplen los criterios B-D

B. Dolor que cumple por lo menos dos de las siguientes tres características:
1.  Ataques paroxísticos recurrentes de entre varios segundos hasta minutos de duración
2.  Intensidad grave
3.  Dolor lancinante, punzante o agudo

C. El dolor está asociado a ambas características:
1.  Disestesias y/o alodinia aparente durante la estimulación inocua del cuero 

cabelludo o el cabello
2.  Cualquiera de las características siguientes:

- Dolor a la palpación en las ramas del nervio o nervios afectados
- Puntos gatillo en la aparición del nervio occipital mayor o en la distribución del C2

D.  El dolor se alivia temporalmente con bloqueo anestésico local del nervio o nervios 
afectados

E. No atribuible a otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.
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tivas del nervio lingual ingresan en el sistema nervioso central a través de estas 
raíces). Aparece típicamente en niños y adolescentes, con ligero predominio en 
varones y se han descrito casos familiares. De los casos publicados hasta la fe-
cha, aproximadamente un 10-15% de ellos se han descrito en deportistas. Otras 
causas incluyen traumatismos y malas posturas. Sin embargo, la mayoría de 
los casos son idiopáticos. El diagnóstico diferencial incluye el ataque isquémi-
co transitorio, radiculopatías y mielopatías cervicales altas, migraña y esclerosis 
múltiple. Se considera que existen formas complicadas (patología compresiva o 
inflamatoria) y no complicadas (idiopáticas, traumática, hereditaria o relaciona-
das con actividad deportiva)88,89.

El tratamiento es conservador, limitando los movimientos del cuello para evi-
tar microtraumatismos y mediante el uso de antiinflamatorios no esteroideos y 
neuromoduladores. Puede obtenerse alivio transitorio de los síntomas median-
te la inyección local de un anestésico local con corticoide en la unión atlanto-
axoidea lateral89.

NEuRITIS óPTICA DOLOROSA

Conocida como neuritis retrobulbar, es un cuadro de dolor en la parte posterior 
de uno o ambos globos oculares como consecuencia de una lesión desmielini-
zante de los nervios ópticos que se acompaña de defectos en la visión central 
y aumento del dolor con los movimientos oculares. El dolor puede preceder al 
déficit visual y es con frecuencia una manifestación de la esclerosis múltiple. 
El estudio de RM con gadolinio puede mostrar un realce del nervio óptico en un 
90% de los casos90,91.

CEFALEA ATRIBuIDA A PARÁLISIS OCuLOMOTORA 
DE ORIGEN ISQuÉMICO

Dolor unilateral de localización frontal y/o periorbitario en el contexto de pa-
rálisis isquémica del III, IV y VI pares craneales. El dolor es más frecuente en la 
parálisis del III par. Existe un predominio masculino (60%) y con una edad media 
de presentación de 64 años. No hay un tratamiento específico para esta pato-
logía, si bien se debe controlar la presencia de diabetes. En más del 50% de los 
casos la parálisis desaparece en unas 3 semanas90,92.
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SÍNDROME DE TOLOSA-HuNT

Dolor orbitario o periorbitario unilateral asociado a oftalmoplejía con compro-
miso de uno o más de los nervios craneales III, IV y VI y secundario a una infla-
mación granulomatosa idiopática del seno cavernoso, la fisura orbitaria superior 
o la órbita. La cefalea puede preceder a la oftalmoplejía en 2-3 días, siendo los 
pares craneales afectados de mayor a menor frecuencia el IV, VI y III. Puede 
haber afectación pupilar en un 20% de los casos. Aunque está presente en to-
das las edades, es más frecuente en personas mayores (edad media 56 años). 
Es necesario realizar RM con gadolinio, estudio sanguíneo y de líquido cefalo-
rraquídeo para descartar otras causas (tumores, meningitis basales, sarcoidosis, 
diabetes). En un 50% de los casos el estudio RM muestra anomalías a nivel de 
la órbita, fisura orbitaria superior y seno cavernoso. El tratamiento de elección 
son los corticoides en dosis altas, existiendo una respuesta absoluta al dolor 
en 48-72 horas. El pronóstico es favorable en la mayoría de los pacientes, con 
un tiempo medio de recuperación de 2 meses, aunque en algunos casos este 
síndrome cursa de forma remitente/recidivante y es preciso mantener durante 
un tiempo prolongado el tratamiento corticoideo o usar terapias inmunosupre-
soras, recomendándose estudios de RM seriados en el seguimiento de estos 
pacientes hasta su completa resolución78,90,93,94.

SÍNDROME OCuLOSIMPÁTICO PARATRIGEMINAL (DE RAEDER)

Cuadro de dolor constante a nivel del territorio de distribución de la rama oftál-
mica del nervio trigémino que se acompaña de ptosis, miosis y ocasionalmente 
alteraciones sensitivas trigeminales. El dolor empeora con los movimientos 
oculares y se puede irradiar hacia la rama maxilar. Está ocasionado por lesión 
en la fosa craneal media o en la arteria carótida, por lo que es necesario realizar 
estudio de imagen (RM, TC) con prontitud. Se debe considerar la hemicránea 
continua en el diagnóstico diferencial. En los casos idiopáticos el curso es auto-
limitado y/o responde a corticoides78,90,95.

NEuROPATÍA OFTALMOPLÉJICA DOLOROSA RECuRRENTE

Es una entidad poco frecuente caracterizada por crisis repetidas de parálisis de 
uno o más pares craneales oculomotores y cefalea ipsilateral, conocida pre-
viamente como migraña oftalmopléjica. Se afecta con más frecuencia el III par 
(83%) seguido por el VI (20%) y el IV (2%) pares craneales. Puede presentar-
se como un único episodio o de forma recurrente, pudiendo cambiar de ner-
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vio y lateralidad. La cefalea es unilateral y de intensidad grave, descrita como 
de características migrañosas en la mayoría de los casos. Puede preceder en 
14 días a la parálisis oculomotora. La mayoría de los casos aparecen en la in-
fancia y la adolescencia, con un ligero predominio femenino. Se recomienda la 
realización de RM sin y con gadolinio y punción lumbar para descartar causas 
secundarias (infecciones, trombosis del seno cavernoso, aneurismas, síndrome 
de Tolosa-Hunt, neuropatía óptica diabética). El estudio con RM puede mostrar 
un engrosamiento de los nervios y/o realce con gadolinio. Los episodios de 
oftalmoplejía pueden aparecer y resolverse espontáneamente. El tratamiento 
con corticoides puede ser eficaz en algunos pacientes y acelerar la recupera-
ción; se han descrito casos con respuestas a topiramato y de forma precoz y 
absoluta a indometacina78,96-99.

SÍNDROME DE LA BOCA ARDIENTE

Conocido previamente como estomatodinia o glosodinia, se manifiesta como 
una sensación de quemazón/ardor en la mucosa oral en pacientes con explo-
ración normal de dicha mucosa. Se afectan con más frecuencia los dos tercios 
anteriores de la lengua y se acompaña de disgeusia y xerostomía (sequedad 
de boca). Se presenta habitualmente en mujeres postmenopáusicas y con una 
ratio mujer:hombre de 7:1. Se puede presentar como una entidad idiopática o 
secundaria a múltiples procesos: deficiencias nutricionales, cambios hormona-
les asociados a menopausia, reacción de hipersensibilidad, xerostomía primaria 
o medicamentosa. El tratamiento incluye complejo vitamínico B, antidepresivos 
tricíclicos, gabapentina y clonazepam oral o tópico. Algunos pacientes se pue-
den beneficiar de psicoterapia78,100.

DOLOR FACIAL ATÍPICO PERSISTENTE

Se denomina también dolor facial atípico y se trata de un dolor sin localiza-
ción en un área concreta y que no sigue una distribución nerviosa clara. Con el 
tiempo puede extenderse a una zona más amplia de la región craneocervical. El 
dolor se define como sordo, lancinante y persistente y puede agravarse o em-
peorar de forma aguda en relación con estrés emocional. Suele ser unilateral, 
aunque se puede presentar también de forma bilateral y no es frecuente la remi-
sión y/o períodos libres de dolor. Predomina en mujeres, y con una edad media 
de presentación de 45,5 años99,101,102. Es habitual que curse con otras patologías 
dolorosas como el dolor crónico generalizado y el síndrome de colon irritable, 
presentando además unos niveles elevados de comorbilidad psiquiátrica.
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La demostración en los estudios neurofisiológicos de alteraciones sensitivas, el 
aumento de la excitabilidad neuronal a nivel del tronco cerebral, la alteración 
de la función inhibitoria de la corteza prefrontal y las alteraciones del sistema 
dopaminérgico asociado a la transmisión y modulación del dolor, hacen que 
esta entidad pueda ser considerada como un síndrome de dolor neuropático101.

Los criterios diagnósticos están bien establecidos en la CIC-31 (Tabla VI). En el 
diagnóstico diferencial hay que considerar aquellas entidades responsables de 
un dolor orofacial crónico (NT con dolor persistente, NT traumática y el dolor 
miofascial), incluyéndose también la disfunción temporomandibular, carotidinia 
y tumores orofaciales. Es necesaria la realización de estudios de imagen (TC o 
RM) del área craneofacial para descartar causas secundarias.

Esta entidad es resistente a fármacos analgésicos y bloqueos anestésicos y se 
plantea la necesidad de un abordaje multidisciplinar para el tratamiento de po-
sibles causas secundarias y la presencia de comorbilidades psiquiátricas. Los 
datos actuales con respecto a su tratamiento carecen de un nivel de evidencia 
alto y se han publicado series de casos con respuesta a antidepresivos tricícli-
cos, inhibidores de la recaptación de serotonina y noradrenalina (venlafaxina, 
duloxetina) y neuromoduladores99,101.

DOLOR NEuROPÁTICO CENTRAL

Dolor craneocervical uni o bilateral en el contexto de lesión central por escle-
rosis múltiple o ictus, que puede acompañarse o no de cambios sensitivos y ser 
constante o remitente/recurrente.

Tabla VI. Criterios diagnósticos del dolor facial idiopático persistente

A. Dolor facial y/u oral que cumple los criterios B y C

B. Recurrencia diaria durante más de 2 horas en un período de más de 3 meses

C. El dolor presenta las dos características siguientes:
1.  Localización pobremente definida y que no se corresponde con la distribución 

de un nervio periférico
2. Cualidad sorda, lancinante o persistente

D. La exploración clínica neurológica es normal

E. Se ha excluido una causa dental con los estudios complementarios pertinentes

F. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.
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INTRODuCCIóN

En este capítulo se exponen el grupo 14, “Otras cefaleas”, y el Anexo de la Clasi-
ficación Internacional de Cefaleas, 3.ª edición (CIC-3)1 de la International Head-
ache Society (IHS). En general, se trata de cefaleas descritas por primera vez, o 
de las que no hay suficiente información disponible. En otros casos se trata de 
propuestas de criterios diagnósticos alternativos de entidades bien conocidas, 
pero de cuya validez no hay suficiente evidencia científica. Por estas caracte-
rísticas, y a pesar de tratarse de una guía, en este capítulo no se pueden realizar 
recomendaciones terapéuticas con base científica sólida.

OTRAS CEFALEAS (GRuPO 14 DE LA CIC-3)

En los capítulos anteriores se exponen de forma exhaustiva las cefaleas cono-
cidas y sus criterios diagnósticos. Algunas de ellas pueden diagnosticarse de 
cefalea probable (por ejemplo, migraña probable), cuando se cumplen todos 
los criterios diagnósticos de dicha entidad, salvo uno. Sin embargo, sigue ha-
biendo cefaleas que no se pueden clasificar por ser nuevas en su descripción o 
por no tener suficiente información disponible. Estas cefaleas están incluidas en 
el grupo 14 de la CIC-3, que tiene dos subgrupos (Tabla I).

El código 14.1 hace referencia a cefaleas que no pueden ser catalogadas en los 
apartados anteriores de la CIC-3 por no cumplir los criterios de ninguna de las 
cefaleas descritas. Se trata de posibles nuevas entidades que podrían ser inclui-
das en futuras ediciones de la CIC.

El código 14.2 se refiere a cefaleas actuales o pasadas que no son clasificables 
por falta de información clínica, de modo que solo se puede afirmar que el 
paciente tiene o ha tenido cefalea, pero no de qué tipo. La recomendación es 
buscar toda la información de las características de la cefalea para poder clasi-
ficarla adecuadamente. Solo cuando esto no es posible, por no disponer de esa 
información o por imposibilidad de comunicarse con el paciente, se debería 
usar este código.

Tabla I. Otras cefaleas

14.1 Cefalea no clasificada en otra categoría

14.2 Cefalea no especificada
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APÉNDICE DE LA CIC-3

El propósito fundamental del apéndice es presentar los criterios de investiga-
ción para una serie de entidades nuevas que no han sido suficientemente res-
paldadas. Todavía existen algunas entidades diagnósticas que, si bien se cree 
que son reales, precisan de evidencias científicas y de un cuerpo bibliográfico 
más sólido para su aceptación formal.

En otros casos, el apéndice presenta un grupo de criterios diagnósticos alter-
nativos a los del cuerpo principal de la clasificación. Esto se debe, de nuevo, a 
que la experiencia clínica y una cierta parte de las pruebas publicadas sugieren 
que los nuevos criterios pueden ser preferibles, aunque todavía no en el grado 
suficiente para modificar la clasificación principal. Así, se ha documentado que 
los criterios diagnósticos alternativos del apéndice de la CIC-3 beta2 para la mi-
graña con aura superaban a los del cuerpo principal de esta entidad, por lo que 
estos se han modificado en la edición actual.

Finalmente, el apéndice se utiliza como un primer paso para la eliminación de 
trastornos, o algunas características de estos, incluidos en clasificaciones previas. 
De esta forma, ciertos criterios diagnósticos de la cefalea en racimos de la CIC-3 
beta han sido extraídos del cuerpo principal y han pasado al anexo, debido a que 
se ha demostrado que no aportaban nada a la discriminación diagnóstica.

Por lo tanto, estas nuevas entidades, o los criterios diagnósticos alternativos de 
entidades ya conocidas, ofrecen un buen campo de investigación en cefaleas.

La Tabla II muestra un resumen de los capítulos del apéndice.

En este capítulo se desarrollarán las entidades más relevantes en la práctica clí-
nica: migraña y menstruación, estatus de aura migrañosa, síndrome visual snow, 
síndromes episódicos asociados a la migraña, epicranea fugax, cefalea asociada 
a hipotensión ortostática, cefalea relacionada con radiculopatías y cefaleas aso-
ciadas a trastornos psiquiátricos.

Migraña (A1)

Migraña menstrual (A1 y A2)

Existe una subpoblación de mujeres en las que la migraña tiene una clara rela-
ción con la menstruación. El apéndice propone el epígrafe migraña menstrual 
pura cuando los ataques ocurren exclusivamente en el día 1 ± 2 (es decir, los 
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Tabla II. Apéndice de la CIC-1. A1 migraña
A1.1 Migraña sin aura A1.1.1 Migraña menstrual pura sin aura

A1.1.2 Migraña sin aura relacionada con la menstruación
A1.1.3 Migraña sin aura no menstrual

A1.2 Migraña con aura A1.2.0.1 Migraña menstrual pura con aura
A1.2.0.2 Migraña con aura relacionada con la menstruación
A1.2.0.3 Migraña con aura no menstrual

A1.3 Migraña crónica (criterios 
alternativos)

A1.3.1 Migraña crónica con períodos sin dolor
A1.3.2 Migraña crónica con dolor continuo

A1.4 Complicaciones de la 
migraña

A1.4.5 Estado de aura migrañosa
A1.4.6 Nieve visual

A1.6 Síndromes episódicos que 
pueden asociarse a la migraña

A1.6.4 Cólicos del lactante
A1.6.5 Hemiplejia alternante de la infancia
A1.6.6 Migraña vestibular

A2 Cefalea de tipo tensional A2.1 Criterios alternativos para la cefalea episódica infrecuente de 
tipo tensional 
A2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional
A2.3 Cefalea crónica de tipo tensional

A3 Cefaleas trigémino-
autónomas

A3.1 Criterios alternativos para la cefalea en racimos
A3.2 Hemicránea paroxística
A3.3 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración
A3.4 Hemicránea continua
A3.6 Cefalea trigémino indiferenciada

A4 Otras cefaleas A4.11 Epicránea fugax

A5 Cefalea atribuida a 
traumatismo craneoencefálico 
y/o cervical

A5.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefálico
A5.2 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefálico
A5.7 Cefalea atribuida a radiocirugía cerebral
A5.8 Cefalea aguda atribuida a otros traumatismos craneoencefálicos 
y/o cerebrales
A5.9 Cefalea persistente atribuida a otros traumatismos 
craneoencefálicos y/o cervicales

A6 Cefalea atribuida a 
vasculopatía craneal y/o cervical

A6.10 Cefalea persistente atribuida a vasculopatía craneal y/o cervical 
previa

A7 Cefalea atribuida a trastorno 
intracraneal no vascular

A7.6 Cefalea atribuida a crisis epiléptica
A7.6.3 Cefalea tras terapia electroconvulsiva
A7.9 Cefalea persistente a trastorno intracraneal no vascular previo

A8 Cefalea atribuida a administración 
o supresión de una sustancia

A8.4 Cefalea persistente atribuida al consumo de o exposición a 
sustancias previos

A9 Cefalea de origen infeccioso A9.1 Atribuida a infección intracraneal
A9.1.3.3 Cefalea persistente atribuida a infección pasada por hongos 
o parásitos
A9.3 Cefalea atribuida a infección de VIH

A10 Cefalea atribuida a 
trastorno de la homeostasis

A10.7 Por hipotensión ortostática
A10.8.1 Por vuelo espacial
A10.8.2 Por otros trastornos metabólicos o sistémicos

A11 Cefalea o dolor facial atribuidos 
a trastornos del cráneo, cuello, ojos, 
oídos, nariz, senos paranasales, 
dientes, boca o de otras estructuras 
faciales o cervicales

A12 Cefalea atribuida a 
trastorno psiquiátrico

A12.3 Cefalea atribuida a trastorno depresivo
A12.4 De ansiedad por separación
A12.5 De pánico
A12.6 De fobia específica
A12.7 De ansiedad social
A12.8 De ansiedad generalizada
A12.9 De estrés postraumático

VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.
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días −2 a +3) de la menstruación en al menos dos de tres ciclos menstruales, y 
en ningún otro momento del ciclo. Esta entidad puede cursar sin aura (A1.1.1.) 
o con aura (A1.2.0.1)3. 

No obstante, cuando los ataques de migraña ocurren en el día 1 ± 2 (es decir, 
días −2 a +3) de la menstruación en al menos dos de tres ciclos menstruales, 
y adicionalmente, en otros momentos del ciclo, el apéndice propone la de-
signación de migraña asociada a la menstruación, pudiendo aparecer sin aura 
(A.1.1.2.) o con aura (A1.2.0.2).

En las definiciones, por consenso, el primer día del flujo menstrual se codifica como 
día (+1) y el día previo como día –1 (no hay día cero). A tal fin, se considera que la 
menstruación es un sangrado endometrial resultante del ciclo menstrual normal o 
de la extracción de progestágenos exógenos, como por ejemplo en caso de uso de 
anticonceptivos orales combinados o de terapia de reemplazo hormonal cíclica.

Clínicamente, ambos tipos se caracterizan por una duración más prolongada, 
una intensidad mayor y peor respuesta a los tratamientos sintomáticos que la 
migraña no relacionada con la menstruación4. Su prevalencia es elevada, con 
cifras que alcanzan el 22% de las pacientes con migraña, aunque variables por 
las distintas metodologías utilizadas en los estudios5.

Hasta el momento, no se ha aprobado ningún tratamiento específico. Por ello, 
se recomienda la utilización de los fármacos habituales en la migraña. Entre los 
tratamientos sintomáticos, los triptanes constituyen la primera línea de trata-
miento en los pacientes sin contraindicaciones. En pequeños estudios y series 
se han demostrado eficacia sumatriptán, zolmitriptán, rizatriptán, almotriptán, 
frovatriptán y naratriptán6. Considerando todos ellos, el rizatriptán es el que ha 
mostrado mayores tasas de respuesta a las 2 horas y de alivio del dolor entre 2 y 
24 horas tras su consumo. Aun así, la eficacia y duración del efecto tiende a ser 
menor a la presentada fuera de la menstruación.

En los pacientes con ataques de migrañas recurrentes y ciclos regulares en el 
calendario de cefaleas, los triptanes han demostrado eficacia y seguridad como 
tratamiento preventivo perimenstrual, siendo los más utilizados, de acuerdo con 
un metaanálisis en el que mostraron mayor eficacia el zolmitriptán y el frova-
triptán. Este último es el que posee una vida media más larga6. Otros tratamien-
tos preventivos cortos que han mostrado eficacia son naproxeno, magnesio, 
dihidroergotamina o suplementos de estrógenos en diferentes momentos del 
ciclo menstrual7. Entre los tratamientos a largo plazo, han demostrado eficacia 
topiramato, anticonceptivos hormonales y fitoestrógenos8.



CAPÍTuLO 12
Otras cefaleas y apéndice de la Clasificación Internacional de las Cefaleas (CIC-3)

- 349 -

A.1.4 Complicaciones de la migraña

A.1.4.5 Estatus de aura migrañosa

El estatus de aura migrañosa es una entidad poco conocida que se ha incluido 
en el apéndice de la clasificación en el apartado de complicaciones de la migra-
ña (Tabla III). Es una complicación diferente, por tanto, del estatus migrañoso y 
cuyo diagnóstico diferencial es amplio.

Los datos epidemiológicos, los factores pronósticos y su evolución son poco 
conocidos. Es una entidad poco frecuente, con prevalencias entre el 1,7% y el 
4,2% de los pacientes atendidos en un hospital terciario9. En estos pacientes 
debe llevarse a cabo un estudio etiológico dirigido a excluir otras causas de 
cefalea secundaria, por lo que será necesaria la realización de pruebas comple-
mentarias, especialmente de neuroimagen. 

Entre las patologías que deben ser excluidas destacan el síndrome de vasocons-
tricción cerebral reversible, la encefalopatía posterior reversible, las crisis epilép-
ticas visuales o una disección arterial. No se ha establecido una relación entre la 
gravedad de la migraña y la aparición del estatus de aura migrañosa, ocurriendo 
la mayoría en pacientes con migraña de baja frecuencia10. Su aparición tampoco 
cambia la evolución posterior de la migraña. Entre los potenciales desencade-
nantes destacan el estrés, la depresión, el abuso de medicación y la ansiedad11.

El manejo terapéutico de este tipo de migraña no está bien establecido. Los da-
tos se basan en pequeñas series de casos clínicos, que presentan una resolución 
espontánea en muchos pacientes. Lo infrecuente del fenómeno y la heteroge-
neidad de la sintomatología, que en muchas ocasiones resulta especialmente 
incapacitante, dificultan el desarrollo de recomendaciones específicas. El fár-
maco más empleado es la lamotrigina, que en un estudio mostró eficacia en 
el 50% de los pacientes10. Otros tratamientos que han mostrado eficacia son el 
valproato y la furosemida.

Tabla III. Criterios diagnósticos

A. Migraña que cumple los criterios de 1.2 Migraña con aura o uno de sus subtipos

B. Al menos tres auras ocurren en un período de 3 días
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A.1.4.6 Síndrome visual snow

La segunda complicación de la migraña incluida en el apéndice es el síndrome 
visual snow. Se ha incluido en este apartado a pesar de no ser aparentemente 
parte del espectro de la migraña, por estar asociada epidemiológicamente a esta. 

Se trata de una entidad de creciente interés (Tabla IV). Su característica princi-
pal es ser un fenómeno visual incesante y positivo, presente en todo el campo 
visual y caracterizado por incontables puntos parpadeantes interpuestos entre 
la visión de la persona y el fondo12. Este fenómeno es en blanco y negro gene-
ralmente, aunque también se ha descrito en color, intermitente o transparente.

Los pacientes comparan el visual snow con una televisión estática (“nieve de 
televisión”). Otros síntomas son: palinopsia (perseveración de imágenes visuales), 
fenómenos entópticos de campo azul excesivos (incontables pequeños puntos 
que se disparan en el campo visual en superficies brillantes homogéneas como 
el cielo azul), autoiluminación del ojo (ondas o nubes de colores al cerrar los ojos 
en la oscuridad) y fotopsias espontáneas brillantes (destellos brillantes de luz), 
además de alteración en la visión nocturna (nictalopía). Todo ello con exáme-
nes oftalmológicos normales (agudeza visual corregida, fundoscopia, examen del 
campo visual y electrorretinografía), y sin ingesta de fármacos psicotrópicos.

Su fisiopatología es en gran parte desconocida13, aunque su origen se ha pos-
tulado en una sobreactivación de las estructuras neuronales del córtex visual 
primario14. En el pasado se asoció a la migraña, dado que muchos pacientes 
mostraban también migraña con aura, pero no presenta muchos de los sínto-
mas visuales típicos del aura, y también puede ocurrir en pacientes sin migraña. 
Otras comorbilidades frecuentes incluyen la depresión, la ansiedad y el tinnitus, 
aunque sus bases fisiopatológicas se desconocen.

Tabla IV. Criterios diagnósticos del síndrome visual snow

A.  Puntos dinámicos, continuos, minúsculos en todo el campo visual, que persisten 
durante > 3 meses

B. Síntomas visuales adicionales de al menos dos de los siguientes cuatro tipos:
1. Palinopsia
2. Fenómenos entópticos (nictalopía)
3. Fotofobia
4. Deterioro de la visión nocturna

C. Los síntomas no son consistentes con la típica aura visual de la migraña

D. Los síntomas no se explican mejor por otro trastorno
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Es importante establecer el diagnóstico diferencial con otros fenómenos visua-
les. El diagnóstico se realiza por exclusión de causas secundarias, entre las que 
destacan lesiones de la vía visual, patología de la retina o epilepsia occipital. 
Entre las pruebas que pueden ayudar a excluir otras patologías se encuentran 
una revisión oftalmológica, la tomografía computarizada o la resonancia mag-
nética craneal. 

No existen pautas de tratamiento específicas para el visual snow. Los trata-
mientos se basan en descripciones de pequeñas series y casos aislados e inclu-
yen generalmente fármacos preventivos de la migraña, antidepresivos o anal-
gésicos, sin evidencia de mejorías consistentes o, incluso, con empeoramiento 
en algunos casos. Las dos primeras mejorías descritas fueron con lamotrigina 
y con naproxeno13. La serie más larga incluye 58 pacientes diagnosticados de 
visual snow (el 51% presentaba también migraña). El fármaco prescrito más fre-
cuentemente fue lamotrigina, que logró una remisión parcial de la sintomato-
logía en el 19% de los casos. No se obtuvo remisión completa en ningún caso. 
Otros fármacos como valproato, acetazolamida o flunarizina fueron ineficaces 
y en el caso del topiramato solamente mostró una eficacia parcial en un pa-
ciente15. Es necesario realizar en el futuro ensayos clínicos e investigaciones 
con otros posibles tratamientos.

A.1.6 Síndromes episódicos que pueden asociarse a la migraña

Este término engloba una serie de trastornos caracterizados por la presenta-
ción periódica de síntomas estereotipados, episódicos, con resolución completa 
espontánea y por tanto períodos libres de síntomas. Aparecen habitualmente en 
pacientes con migraña o que tienen una mayor probabilidad de desarrollarla pos-
teriormente. Se han considerado asociados a la infancia, aunque algunos pueden 
persistir o incluso iniciarse en la edad adulta15. Su diagnóstico diferencial es habi-
tualmente difícil, y a menudo se realizará por exclusión de otras entidades16.

Actualmente, los síndromes episódicos asociados a migraña que están reco-
nocidos en la CIC-3 (código 1.6) son: síndrome de vómitos cíclicos, migra-
ña abdominal, vértigo paroxístico benigno y tortícolis paroxística benigna. No 
obstante, se proponen tres entidades más en el apéndice que se describen a 
continuación1.

A1.6.4 Cólicos del lactante

Se trata de un llanto frecuente y excesivo de un bebé que, por otro lado, parece 
sano y bien alimentado. Los criterios diagnósticos quedan reflejados en la Tabla V.
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Generalmente, se caracteriza por predominio vespertino de los síntomas y por 
la presencia de un llanto prolongado e inconsolable. En madres con migraña se 
ha determinado una probabilidad de hasta 2,5 veces mayor de tener lactantes 
con cólicos. Se ha propuesto que en estos niños pueda existir una mayor sensi-
bilidad a los estímulos, pudiendo ser una alternativa la reducción de la estimula-
ción para calmar el llanto (ambiente tranquilo con poca luz)15,17.

A1.6.5 Hemiplejia alternante de la infancia

Son ataques infantiles de hemiplejia que afectan alternativamente a ambos hemi-
cuerpos, asociados a encefalopatía progresiva, otros fenómenos paroxísticos y 
deterioro mental. Los criterios diagnósticos quedan reflejados en la Tabla VI.

Se trata de un trastorno neurodegenerativo heterogéneo. Se ha sugerido una 
posible relación con la migraña en diversos campos clínicos. La posibilidad de 
que sea una forma infrecuente de epilepsia tampoco puede descartarse. Es 
probable que las mutaciones en el gen ATP1A3 (que codifica la subunidad a3 
de la bomba sodio-potasio [Na+/K+]ATPasa) sean responsables de al menos 
un 70% de los casos18.

Tabla V. Criterios diagnósticos de los cólicos del lactante

A.  Episodios recurrentes de irritabilidad, inquietud o llanto, desde el nacimiento hasta 
los 4 meses de edad que cumplen el criterio B

B. Las dos características siguientes:
1. Los episodios se prolongan durante 3 o más horas diarias
2. Los episodios se manifiestan 3 o más días a la semana durante 3 o más semanas

C.  Sin mejor explicación por otro trastorno (en particular, se deben excluir problemas 
de desarrollo/bajo peso)

Tabla VI. Criterios diagnósticos de la hemiplejia alternante

A.  Episodios recurrentes de hemiplejia que se alternan entre los hemicuerpos y 
cumplen el criterio B

B. Inicio antes de los 18 meses de edad

C.  Al menos otro fenómeno paroxístico (tales como crisis tónicas, posturas distónicas, 
movimientos coreoatetósicos, nistagmo u otras anomalías oculomotoras y/o 
alteraciones autonómicas) se asocia a los episodios de hemiplejia u ocurre de 
manera aislada
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A1.6.6 Migraña vestibular 

Son episodios recurrentes de síntomas vestibulares acompañados por caracte-
rísticas migrañosas en pacientes con antecedentes de migraña19. Otras deno-
minaciones: migraña asociada a vértigo o mareo, vestibulopatía migrañosa o 
vértigo migrañoso. Los criterios diagnósticos se muestran en la Tabla VII.

La relación entre migraña y vértigo ha sido objeto de estudio desde hace años, 
sin embargo, no se disponía de unos criterios validados que permitieran una 
correcta identificación de los pacientes a efectos clínicos y de investigación. 

La descripción de migraña vestibular como entidad nosológica es relativamente 
reciente. Los criterios actuales propuestos en el apéndice de la CIC-3 son el 
resultado de un consenso desarrollado en 2012 por el Comité de clasificación 
de trastornos vestibulares de la Bárány Society y el Comité de clasificación de la 
IHS. Sus principales características se definen en la Tabla VIII20.

Aunque no forman parte de los criterios diagnósticos, pueden aparecer aso-
ciados a la migraña vestibular síntomas auditivos transitorios (tinnitus, plenitud 
ótica, leve hipoacusia), náuseas, vómitos, postración o cinetosis19,21. 

Tabla VII. Criterios diagnósticos de la migraña vestibular

A. Al menos cinco episodios que cumplen los criterios C y D

B. Se ha padecido o se padece 1.1 migraña sin aura o 1.2 migraña con aura

C.  Al menos un 50% de los episodios se asocian a como mínimo una de las siguientes 
tres características migrañosas:
1. Cefalea con al menos dos de las siguientes cuatro características:

a) Localización unilateral
b) Carácter pulsátil
c) Intensidad moderada o severa
d) Empeora con la práctica de actividad física habitual

2. Fotofobia y fonofobia
3. Aura visual

a)  Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3 o por otros trastornos 
vestibulares

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.
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Epicranea fugax (A4.11)

Esta entidad es la única incluida en el apartado A.4 Otras Cefaleas Primarias del 
apéndice de la CIC-31. Fue descrita en 2008 por el Dr. Juan A. Pareja22 y se mani-
fiesta como un dolor punzante breve y paroxístico que describe una trayectoria 
lineal o en zigzag entre dos puntos por la superficie de un hemicráneo de unos 
segundos de duración, el dolor comienza y finaliza en dos territorios nerviosos 
diferentes (Tabla IX). 

La lateralidad, al igual que los puntos de inicio y finalización, se mantienen cons-
tantes en el mismo paciente, aunque en algún caso puede cambiar de lado. Al 
finalizar los episodios pueden producirse síntomas autonómicos ipsilaterales 

Tabla VIII. Principales características de la migraña vestibular

Criterios diagnósticos Definición/comentarios

Síntomas vestibulares A. Vértigo:
•  Espontáneo (falta sensación de movimiento de 

uno mismo o del entorno)
•  Postural (tras cambios de posición de la cabeza)
•  Inducido por estímulos visuales complejos o en 

movimiento
•  Durante el movimiento de cabeza

B.  Mareo con náuseas inducido por movimientos 
de la cabeza, caracterizado por una sensación de 
orientación espacial alterada

Intensidad de los síntomas 
vestibulares

A.  Moderados: interfieren pero no obligan a 
interrumpir las actividades cotidianas

B.  Severos: impiden continuar con las actividades 
cotidianas

Duración de los episodios •  Minutos, horas o pocos días en la mayoría de los casos
•  Aproximadamente un 10% de los pacientes tienen 

ataques que pueden durar segundos y ocurren 
repetidamente durante el movimiento de la cabeza, 
la estimulación visual o cambios de posición de la 
cabeza (la duración del episodio vendría definida 
como el período total durante el cual se repiten 
estos breves ataques)

Síntomas migrañosos 
acompañantes (cefalea 
migrañosa, fotofobia/
fonofobia, aura visual)

•  Debe aparecer al menos uno de los síntomas en al 
menos la mitad de los episodios

•  Pueden variar entre diferentes episodios
•  Se pueden presentar antes, durante o después de 

los síntomas vestibulares
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(lagrimeo, hiperemia conjuntival y/o rinorrea). Entre los ataques muchos pacientes 
permanecen con dolor continuo o intermitente y/o hipersensibilidad en la zona 
donde se origina23. Normalmente aparece de forma espontánea, aunque se han 
descrito casos  desencadenados con la palpación24. Esta topografía dinámica la 
distingue de otras cefaleas epicraneales y neuralgias1. El dolor suele irradiar desde 
un área hemicraneal posterior hasta territorios nerviosos anteriores (ojo o nariz 
ipsilaterales), pero también se puede presentar de forma inversa, desde la región 
frontal o periorbitaria hacia la región occipital (Figura 1)23, incluso se han descrito 
casos bidireccionales25. Se han publicado casos de inicio en el territorio trigeminal 
facial inferior y otros con irradiación coronal propuestos como variantes26,27.

Su etiología, como otras cefaleas epicraneales, se ha atribuido a estructuras 
periféricas extracraneales o superficiales, con implicación de ramas terminales 
del nervio occipital mayor o del supraorbitario y ramas nerviosas periféricas. La 
presencia de síntomas autonómicos en algunos casos sugiere la participación 
de estructuras centrales, que permitirían la conexión en el tronco del encéfalo 
entre el sistema trigeminal y el parasimpático facial22,24.

Tabla IX. Criterios diagnósticos de la epicranea fugax

A.  Episodios recurrentes de cefalea punzante que se prolongan durante 
1-10 segundos y que cumplen el criterio B

B.  El dolor se desplaza en trayectoria lineal o en zigzag por la superficie de un 
hemicráneo, comenzando y terminando en territorios nerviosos diferentes

C. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.

Figura 1. Ilustración que 
muestra el habitual patrón 
de irradiación anterior del 
dolor (en negro) y el posterior 
o inverso (en rojo), menos 
habitual, en la epicranea fugax.
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Se debe descartar la existencia de lesión estructural. Se han descrito casos ais-
lados asociados a lesiones en la fosa posterior: meningioma28, infarto bulbar29 y 
absceso cerebeloso30.

En cuanto al tratamiento en una serie corta de pacientes, la gabapentina, la 
lamotrigina y la infiltración anestésica occipital han mostrado beneficios (nivel 
de evidencia IV, grado de recomendación C)24. 

Cefalea y/o dolor cervical atribuidos a hipotensión ortostática 
(postural) (A10.7)

Se describe en el apartado A10 de la CIC-3 (Cefalea atribuida a trastorno de la 
homeostasis)1. El dolor típicamente afecta a la nuca y los hombros (en “percha”), 
pudiendo propagarse hacia la región occipital (Tabla X). Aparece en pacientes 
con hipotensión ortostática en bipedestación o sentados, mejorando en decú-
bito31,32. Se ha descrito una alta prevalencia de este tipo de dolor en pacientes 
con hipotensión ortostática con lesiones medulares33, fallo autonómico puro y 
atrofia multisistémica34.

Cefalea atribuida a radiculopatía de la región cervical superior (A11.2.4)

Clasificada dentro del apartado cefalea atribuida a trastorno cervical (A.11.2), se 
presenta como un dolor a menudo lancinante localizado en las áreas inervadas 
por las raíces cervicales en uno o en ambos lados, generalmente en las regiones 
occipital, retroauricular o cervical posterosuperior (Tabla XI). Aunque suele ser 
posterior, puede irradiarse a regiones más anteriores1.        

Tabla X. Criterios diagnósticos de cefalea y/o dolor atribuidos a hipotensión 
ortostática

A. Cefalea que cumple el criterio C

B. Se ha demostrado hipotensión ortostática (postural)

C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características:
1. La cefalea se manifiesta exclusivamente en posición erguida
2. La cefalea mejora de manera espontánea en posición horizontal
3.  La cefalea se localiza fundamentalmente en la nuca, en ocasiones con 

propagación hacia la región occipital (distribución en “percha”)

D. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.
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Cefalea atribuida a trastorno psiquiátrico (A.12)

En el apéndice de la CIC-3 definitiva se proponen siete nuevos tipos de esta 
cefalea. La asociación entre las cefaleas y varios trastornos psiquiátricos es fre-
cuente, pero no se dispone de evidencia de relación causal para la mayoría de 
ellos. Lo más probable es que la asociación refleje factores de riesgo o etiolo-
gías subyacentes comunes1.

En los criterios diagnósticos de cada una de estas entidades (Tabla XII), de 
forma general se exige el diagnóstico del trastorno psiquiátrico conforme a 
los criterios del Manual Diagnóstico y Estadístico de los Trastornos Mentales, 
5.ª edición (DSM-5)35 y la confirmación de la relación causal entre la cefalea y el 
trastorno psiquiátrico. Es decir, la cefalea debe aparecer a la vez que el trastorno 
psiquiátrico o empeorar de forma significativa cuando el trastorno psiquiátrico 
se hace más evidente. El diagnóstico, a menudo, tiene que basarse en la exclu-
sión de otras causas. No se recomienda la utilización rutinaria de estos criterios 
en la práctica clínica (criterios candidatos para facilitar la investigación de las 
posibles relaciones causales entre estos trastornos psiquiátricos y la cefalea) 1. 

Debe tenerse en cuenta, para establecer una relación de causalidad entre la 
cefalea y un trastorno depresivo, que en el tratamiento de las cefaleas son efi-
caces varios antidepresivos, sobre todo los tricíclicos, lo que complica el esta-
blecimiento de esta relación. Por otra parte, la remisión de una cefalea sugiere 
una causa psiquiátrica en el caso de que el trastorno depresivo mayor mejore 
con el tratamiento de otro tipo de antidepresivos menos eficaces contra el 
tratamiento de la cefalea1.

Tabla XI. Criterios diagnósticos de cefalea atribuida a radiculopatía cervical superior

A. Cefalea y/o dolor cervical que cumple el criterio C

B.  Pruebas clínicas, electrodiagnósticas o radiológicas que confirman radiculopatía 
C2 o C3

C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes:
1. Al menos dos de las siguientes:

a)  La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con la radiculopatía, o 
condujo a su descubrimiento

b)  La cefalea se ha aliviado o ha empeorado de manera significativa 
simultáneamente con la mejoría o remisión de la radiculopatía

c)  El dolor se interrumpe temporalmente con anestesia local de la raíz nerviosa 
pertinente

D. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas.
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Tabla XII. Cefalea atribuida a trastorno psiquiátrico

A12. Cefalea atribuida a trastorno psiquiátrico

A12.3 Cefalea atribuida a trastorno depresivo
A.  Cualquier cefalea que cumpla el criterio C
B.  Se ha diagnosticado trastorno depresivo (episodio único o recurrente) o trastorno 

depresivo persistente, conforme a los criterios del DSM-5
C.  La cefalea se manifiesta exclusivamente durante episodios de depresión
D.  Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

A12.4 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad por separación
A.  Cualquier cefalea que cumple el criterio C
B.  Se ha diagnosticado trastorno de ansiedad por separación conforme a los criterios del 

DSM-5
C.  La cefalea ocurre exclusivamente en el contexto de separación, real o amenazadora, del 

hogar o de personas con las que se ha tenido gran apego
D.  Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

A12.5 Cefalea atribuida a trastorno de pánico
A. Cualquier cefalea que cumple el criterio C
B. Crisis de pánico recurrentes que cumplen los criterios del DSM-5
C. La cefalea ocurre exclusivamente durante las crisis de pánico
D. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

A12.6 Cefalea atribuida a fobia específica
A. Cualquier cefalea que cumple el criterio C
B. Se ha diagnosticado fobia específica conforme a los criterios del DSM-5
C.  La cefalea se manifiesta exclusivamente cuando el paciente está expuesto o anticipando 

la exposición al estímulo fóbico
D. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

A12.7 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad social (fobia social)
A. Cualquier cefalea que cumple el criterio C
B.  Se ha diagnosticado trastorno de ansiedad social (fobia social) conforme a los criterios 

del DSM-5
C.  La cefalea ocurre exclusivamente cuando el paciente está expuesto o anticipando la 

exposición a situaciones sociales
D. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

A12.8 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad generalizado
A. Cualquier cefalea que cumple el criterio C
B.  Diagnóstico de trastorno de ansiedad generalizada conforme a los criterios del DSM-5
C. La cefalea se manifiesta exclusivamente durante períodos de ansiedad
D. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

A12.9 Cefalea atribuida a trastorno de estrés postraumático (TEPT)
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C
B.  Se ha diagnosticado TEPT conforme a los criterios del DSM-5
C.  La cefalea aparece por primera vez después de la exposición al acontecimiento 

traumático y se manifiesta exclusivamente junto con otros síntomas del TEPT
D. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la CIC-3

CIC: Clasificación Internacional de Cefaleas; DSM-5: Manual Diagnóstico y Estadístico de los 
Trastornos Mentales, 5.ª edición.
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Otro hecho que se ha de tener en cuenta en el establecimiento de causalidades en 
el caso concreto del trastorno de estrés postraumático (TEPT), es que, dada la alta 
frecuencia de depresión comórbida en esta entidad, el diagnóstico de A12.9 Cefa-
lea atribuida a trastorno de estrés postraumático debe quedar reservado para aque-
llos pacientes cuya cefalea no pueda explicarse con depresión concomitante (por 
ejemplo, casos de cefalea por TEPT en pacientes sin depresión concomitante)1.
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CEFALEA EN LA INFANCIA Y LA ADOLESCENCIA

La cefalea tipo tensión y la migraña son dos de los trastornos más prevalentes en el 
mundo, siendo la migraña el trastorno de salud con el séptimo mayor impacto en la 
calidad de vida de cualquier paciente, algo que ha sido validado en la infancia 
mediante el cuestionario PedMIDAS (Pediatric Migraine Disability Assessment 
Score)1. Supone, además, la primera causa de manifestación de dolor en niños1. 
Los datos de prevalencia de cefalea entre escolares fluctúan entre el 5,9% y el 
82%, y varían según los criterios y definiciones utilizados en los diferentes estu-
dios2. Se ha observado un incremento de la prevalencia con la edad, y aunque en 
el período de edad escolar es similar en ambos sexos, en la adolescencia, a partir 
de la pubertad, las cefaleas empiezan a ser más frecuentes en la mujer3. Además, 
se reconoce que la cefalea puede suponer un importante impacto en la vida de 
los niños y sus familias, ya que interfiere en su educación y en su vida social4.

Las cefaleas en la infancia pueden resultar más difíciles de diagnosticar, tenien-
do en cuenta que las características están menos definidas. A ello se suma la 
dificultad a la hora de describir de forma adecuada las particularidades del dolor 
(intensidad, cualidad) y otros síntomas asociados. Puede ser útil que el niño, 
sobre todo los más pequeños, dibuje su dolor (Figura 1).

El objetivo principal durante su valoración continúa siendo el de descartar una 
cefalea secundaria (Tabla I)5. Y para un correcto diagnóstico es fundamental 
realizar una completa historia clínica, muy detallada (Tabla II), así como practi-
car una exploración completa (general y neurológica)3,6.

Figura 1. Representación gráfica 
de la descripción de una cefalea 
en una niña de 9 años.
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Tabla I. Causas de cefalea según patrón temporal

Aguda/subaguda sin historia previa  
de cefaleas

Recurrente

• Infección sistémica, fiebre
•  Primera crisis de migraña, estado 

migrañoso
•  Sinusopatía aguda
•  Meningitis, encefalitis
•  Hematoma subdural
•  Cefalea secundaria a punción lumbar
•  Tumor intracraneal
•  Absceso cerebral
•  Hidrocefalia aguda
•  Hemorragia subaracnoidea
• Glaucoma
• Hipertensión intracraneal idiopática
• Neuritis óptica
• Epilepsia

• Migraña
• Hemicránea crónica paroxística
• Cefalea tipo tensión episódica
• Neuralgia del trigémino
• Hidrocefalia intermitente
•  Cefalea benigna desencadenada 

por el ejercicio
• Cefalea punzante idiopática
• Feocromocitoma
• Cefalea en racimos

Tabla II. Historia clínica en la cefalea infantil

  1.  Antecedentes personales de interés (alergia, asma bronquial, dolor abdominal 
crónico recidivante, vómitos cíclicos, inestabilidad, fiebre recurrente, dolores de 
crecimiento, vértigo paroxístico, trastorno del sueño, epilepsia)

  2.  Antecedentes familiares de interés (cefaleas, epilepsia)
  3.  Historia social: situación familiar, educativa, drogas, sexualidad, abusos (físico, 

emocional y/o sexual)
  4.  Tratamiento habitual. Tratamientos utilizados anteriormente, tanto analgésicos 

como profilácticos, detallando dosis empleadas y período de uso, la tolerabilidad 
y los posibles efectos secundarios

  5. Tiempo de evolución
  6.  Localización (holocraneal, hemicraneal, zona específica, cambiante/fija, irradiación)
  7. Cualidad (opresiva, punzante, eléctrica, pulsátil)
  8.  Intensidad (a través de la escala visual analógica del dolor). Puede ser más 

valorable investigar el grado de interferencia del dolor con su actividad habitual
  9.  Duración (segundos, minutos, horas, días)
10. Forma de instauración (brusca, progresiva)
11.  Síntomas asociados (aura, sensibilidad a la luz o el ruido, síntomas vegetativos, 

síntomas autonómicos, focalidad neurológica, alteración de la conducta, 
alteración del nivel de consciencia, vértigo, dolor abdominal, fiebre)

12.  Actitud del niño ante la cefalea (reposo, lloro, indiferencia)
13.  Patrón temporal (distribución a lo largo del día, semana, mes o año). Frecuencia
14.  Desencadenantes (ejercicio físico, maniobras de Valsalva, ortostatismo, decúbito, 

estrés, menstruación, cambios climatológicos, escuela, alimentos, alteración del 
ritmo del sueño, traumatismos, infecciones)
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No está indicada la realización rutinaria de pruebas de neuroimagen a niños con 
cefalea recurrente y exploración neurológica normal (niveles de evidencia II y III, 
grado de recomendación B). Debe considerarse en aquellos casos con cefalea 
intensa de inicio reciente, cambios en las características de una cefalea previa, 
alteraciones en la exploración neurológica, datos en la historia sugestivos de 
otro proceso neurológico o coexistencia de crisis epilépticas (nivel de eviden-
cia II, grado de recomendación B)7. El estudio de neuroimagen de elección es 
la resonancia magnética (RM), ya que es la prueba más sensible para identificar 
anomalías estructurales pero sin los riesgos de la radiación ionizante8,9. 

La mayoría de las cefaleas en la infancia, como en el adulto, son primarias, prin-
cipalmente migraña o cefalea tipo tensión. Otras cefaleas primarias como la 
cefalea en racimos son muy raras, de forma que solo se han publicado casos o 
series de casos10,11. 

Migraña

Migraña sin aura

En una revisión basada en 64 estudios epidemiológicos de los últimos 25 años 
sobre migraña y cefalea en niños y adolescentes se analizaron datos de más de 
200.000 sujetos. Se encontraron unas tasas de prevalencia de cefalea del 54,4% 
y de migraña del 9,1%12. La prevalencia de la migraña se incrementa con la edad, 
desde el 0-7% en niños preescolares (menores de 7 años), el 4-11% entre 7 y 
11 años, hasta el 8-23% en adolescentes. Antes de la pubertad afecta por igual a 
ambos sexos13, pero existe un claro predominio femenino tras la misma14. El pico 
de incidencia es más precoz para el sexo masculino (edad media de inicio 7 años 
para los niños y 11 años para las niñas). La historia familiar de migraña incrementa 
el riesgo de sufrirla en la infancia. Estudios epidemiológicos genéticos indican un 
riesgo incrementado de sufrir migraña sin aura y con aura de 1,9 veces y 1,4 veces, 
respectivamente, entre familiares de primer grado de sujetos afectados15.

En la población infantil es difícil obtener una historia clara en relación con su 
cefalea. Los síntomas clásicos de la migraña pueden ser leves o pasar inadver-
tidos (unilateralidad, síntomas vegetativos, foto o fonofobia), lo que dificulta el 
diagnóstico. En este sentido, y como ya se ha comentado con anterioridad, 
puede ser útil pedir a estos pacientes que hagan un dibujo de su dolor. Prácti-
camente la mayoría de los autores que tratan las cefaleas en la infancia aceptan 
los criterios de la III edición de la Clasificación Internacional de las Cefaleas de 
la International Headache Society (ICHD-III o CIC-3) por su alta especificidad y 
sensibilidad para el diagnóstico de la migraña infantil. Así, se admite que la du-
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ración puede ser breve (entre 1 y 72 horas, debe corroborarse mediante diario), 
que la localización puede ser unilateral o bilateral (bifrontal o bitemporal) y que 
la fotofobia y sonofobia pueden deducirse de la conducta del niño durante la 
crisis. Los síntomas autonómicos asociados (pérdida de apetito, náuseas, vómi-
tos e intolerancia a la luz, sonido y actividad física) suelen ser tan incapacitantes 
como el dolor. Durante la crisis el niño suele estar pálido y quieto, y normal-
mente quiere estar solo. En ocasiones también refiere sensación de inestabi-
lidad y dolor abdominal o en los miembros. La crisis se alivia con frecuencia 
con el sueño. A menudo los padres reconocen síntomas prodrómicos (fatiga, 
cambios de humor o rigidez cervical) que anteceden a la cefalea en horas o días 
y que recurren de forma más o menos estereotipada16,17.

Migraña con aura

La prevalencia de migraña con aura entre niños y adolescentes es cercana al 
1,6%18. Su pico de incidencia es algo más precoz que el de la migraña sin aura, 
aunque sigue una distribución similar en cuanto a sexo (leve predominio de los 
niños sobre las niñas, que se iguala a partir de los 11 años, y posteriormente se 
invierte). Los niños suelen describir sus síntomas mediante palabras y dibujos; 
un reciente artículo publicado muestra algunos ejemplos de dibujos de aura 
migrañosa en adolescentes19.

Las auras visuales son las más frecuentes, aproximadamente el 93%, muy por 
encima de trastornos somatosensoriales, motores y del habla20. Entre el 15% y 
el 30% de los niños y adolescentes con migraña refieren alteraciones visuales 
antes o al inicio de la cefalea. Estas consisten, en orden decreciente de frecuen-
cia, en: pérdida de visión binocular con escotoma, distorsión o alucinaciones y 
pérdida de visión monocular o escotoma; rara vez presentan verdaderas alu-
cinaciones visuales (manchas, globos, arco iris) o distorsiones visuales como 
el síndrome de Alicia en el país de las maravillas (metamorfopsias, macropsia, 
micropsia, teleopsia, macrosomatognosia o microsomatognosia)16.

La duración, como en los adultos, oscila entre 5 y 60 minutos20. La cefalea suele 
seguir al aura en un período menor a 60 minutos y sus características son simi-
lares a las de la migraña sin aura.

La migraña tipo basilar representa entre el 3% y el 19% de las migrañas en la edad 
pediátrica, con una media de edad de inicio en torno a los 7 años. La cefalea pue-
de ser occipital y se ha de acompañar de al menos dos de los siguientes síntomas: 
disartria, vértigo, acúfenos, hiperacusia, diplopia, alteración de ambos campos vi-
suales, ataxia, disminución del nivel de consciencia o parestesias bilaterales16.
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Tratamiento de la migraña infantil

Es muy importante, como en cualquier enfermedad crónica, informar a los pa-
dres y al paciente, cuando sea posible, acerca de la naturaleza benigna de la 
migraña y de su curso recurrente. Como principio básico en el tratamiento de 
la migraña infantil, es importante comprender la diferencia entre el adulto y el 
niño afectado de migraña, de modo que es necesario identificar variantes de 
migraña en la infancia y conocer su manejo a través de la literatura médica21.

Existen pocos datos de cómo afecta la enfermedad a la vida de los niños. Los 
pocos estudios realizados, aunque de escasa calidad, muestran un impacto im-
portante tanto en el niño como en su familia. Las migrañas recurrentes son 
causa frecuente de absentismo en el colegio, disminución del rendimiento y 
alteración de las relaciones personales. Por otro lado, algunos factores psico-
lógicos y escolares pueden tener un importante efecto sobre la frecuencia de 
las cefaleas en el niño. Por tanto, el tratamiento ha de ser individualizado, previa 
evaluación del grado de incapacidad que produce la cefalea, de los factores 
desencadenantes y de los síntomas asociados.

Tratamiento de la crisis aguda

El objetivo es conseguir una respuesta rápida y eficaz y que se acompañe de 
mínimos efectos secundarios. La medicación debe darse al inicio de la cefalea 
y a las dosis adecuadas, tenerla disponible donde el niño suele presentar las 
cefaleas y siempre vigilando el abuso de analgésicos22.

Tanto el ibuprofeno (7,5-10 mg/kg) como el paracetamol (15 mg/kg) han de-
mostrado ser eficaces y seguros en este grupo de edad (nivel de evidencia II, 
grado de recomendación B)23-25. El uso de metoclopramida o domperidona 
puede ser eficaz para el tratamiento de las náuseas y vómitos, pero no existen 
estudios específicos en la migraña pediátrica.

El sumatriptán en su forma intranasal (10 mg) ha demostrado su eficacia en 
adolescentes (nivel de evidencia I, grado de recomendación A), con un perfil 
de seguridad comparable al placebo26-28. También han demostrado su eficacia 
zolmitriptán oral (2,5 mg), rizatriptán (5 o 10 mg) y almotriptán (6,25 o 12,5 mg) 
(nivel de evidencia II, grado de recomendación B)29-33.

La combinación de sumatriptán/naproxeno sódico (85/500 mg) también ha 
sido eficaz en el tratamiento agudo de la migraña en edad pediátrica (nivel de 
evidencia I, grado de recomendación A)34,35.
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Tratamiento preventivo

El tratamiento profiláctico debe considerarse cuando la frecuencia de las cefaleas 
es mayor de 3-4 crisis al mes y/o su intensidad interfiere con la actividad normal 
del niño. El objetivo es disminuir la frecuencia de las crisis, su intensidad, su dura-
ción, mejorar la respuesta al tratamiento sintomático y disminuir la discapacidad36.

Las evidencias disponibles sobre la eficacia y tolerabilidad de los fármacos pre-
ventivos de la migraña en este período son muy limitadas. Muchos de los estu-
dios aleatorizados en población pediátrica no han podido demostrar superiori-
dad de los tratamientos preventivos ensayados frente a placebo. Recientemente 
ha aumentado la controversia sobre la utilidad del tratamiento farmacológico 
preventivo, al suspenderse por futilidad un ensayo bien diseñado con el uso de 
topiramato y amitriptilina frente a placebo37,38. Independientemente de que este 
problema se haya achacado al diseño de los estudios y selección de los pacien-
tes, la eficacia terapéutica en este grupo de edad se ve dificultada por la alta 
respuesta al placebo (60-70%) y por la brevedad de las crisis de migraña en los 
niños: menos de 2 horas, período que habitualmente constituye uno de los obje-
tivos en los estudios de los adultos. Por esta razón, la primera línea de tratamiento 
debe ser no farmacológica. Se evitará la exposición a factores desencadenantes 
y la adopción de un ritmo de vida regular en cuanto a comidas, ejercicio y sue-
ño. El 25-40% de los niños con migraña padecen alguna alteración del sueño39. 
La terapia cognitivo-conductual ha demostrado eficacia en el tratamiento de la 
cefalea en edad infantil, sola o asociada a tratamiento farmacológico40.

Diversos estudios han demostrado la eficacia de topiramato (nivel de evidencia I, 
grado de recomendación A)41-43. Deben monitorizarse los efectos adversos 
cognitivos. También valproato, levetiracetam, amitriptilina y cinarizina han de-
mostrado eficacia en los estudios realizados (nivel de evidencia II, grado de 
recomendación B)44,45.

Se han publicado numerosos estudios con resultados positivos para otros fármacos 
o procedimientos en la prevención de la migraña pediátrica, pero hasta el momen-
to su grado de evidencia es insuficiente (nivel de evidencia IV, grado de recomen-
dación C). En este grupo se encontrarían: ciproheptadina, flunarizina, propranolol, 
nimodipino, levetiracetam, zonisamida, bloqueos nervios pericraneales u onabotu-
linumtoxinA46-51. Las evidencias con respecto a la trazodona son conflictivas.

Sobre la base de los datos disponibles hasta el momento, no debería prescribir-
se el tratamiento con anticuerpos anti-CGRP (péptido relacionado con el gen 
de la calcitonina) durante la edad pediátrica, salvo casos seleccionados52.
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Pronóstico

El curso de la migraña suele ser de recurrencias y remisiones, y es muy difícil 
pronosticar el futuro de un paciente en concreto. Los estudios longitudinales 
son escasos. En uno de los más prolongados que se han publicado se realizó 
un seguimiento durante 40 años y se observó que durante la pubertad o inicio 
de la edad adulta, el 62% de los niños entraron en remisión durante al menos 
2 años, de los que aproximadamente el 33% recuperaron el ritmo regular 
de las crisis después de una media de 6 años asintomáticos. El 60% del total de 
los pacientes seguían teniendo crisis después de 30 años y el 22% no tuvieron 
en ningún momento un año libre de crisis.

Los factores que se han relacionado con peor evolución han sido el inicio antes 
de los 6 años, la mayor gravedad del dolor en el momento del diagnóstico, el sexo 
femenino y el tiempo transcurrido entre el inicio de los síntomas y la valoración 
médica. La persistencia de migraña tras 10 años de seguimiento es el factor de 
riesgo más importante para la presencia de los síntomas en la edad adulta2.

Síndromes episódicos que pueden estar asociados con la migraña

Con relativa frecuencia, en la historia clínica de niños afectados de migraña 
aparecen ciertos signos clínicos que pueden preceder o coexistir con el dolor 
de cabeza. A lo largo de la historia, en la literatura especializada, estos procesos 
se han denominado como equivalentes migrañosos, síndromes periódicos de la 
infancia y de forma reciente síndromes episódicos53,54.

La ICHD-III describe cuatro síndromes asociados a migraña: el síndrome de vó-
mitos cíclicos y la migraña abdominal, que se aúnan bajo la denominación de 
trastornos gastrointestinales recurrentes, el vértigo paroxístico benigno y la tortí-
colis paroxística benigna. Los cólicos infantiles han sido incluidos en el apéndice55.

Es importante tener un alto índice de sospecha para evitar retrasos en el diag-
nóstico y pruebas innecesarias. Aunque son escasos los ensayos terapéuticos 
controlados y aleatorizados, estos síndromes episódicos pueden responder a los 
tratamientos agudos o preventivos que se suelen utilizar para tratar la migraña56.

Trastornos gastrointestinales recurrentes

Este tipo de trastornos se reconocen por la presencia de ataques episódicos 
recurrentes de dolor abdominal y/o malestar, acompañados de náuseas y/o vó-
mitos, que ocurren de forma esporádica, crónica o en intervalos predecibles, 
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y que con frecuencia se asocian con crisis de migraña. Son criterios diagnósti-
cos que se produzcan al menos cinco ataques con distintos episodios de dolor 
abdominal y/o malestar y/o náuseas y/o vómitos, con un examen gastrointesti-
nal normal y que no pueda ser atribuido a ninguna otra enfermedad.

La migraña abdominal se caracteriza por la presencia de ataques de dolor ab-
dominal de moderada o severa intensidad, de carácter recurrente y localizados 
en la línea media abdominal, en muchos casos asociados con trastornos vaso-
motores, náuseas y vómitos. Tienen una duración de 2-72 horas y entre los 
episodios el paciente se encuentra asintomático. Es muy raro que se acompañe 
de dolor de cabeza.

Entre los niños con dolor crónico idiopático, abdominal y recurrente, la migraña 
abdominal representa alrededor del 4-15%. Tiene un pico de edad de comienzo 
a los 7 años y de prevalencia a los 10 años. Es más frecuente en niñas. Dismi-
nuye progresivamente a partir de los 17 años, aunque la tercera parte continúan 
sufriendo estas crisis durante la adolescencia e incluso posteriormente.

Las crisis agudas requieren analgésicos, reposo, reposición hidroelectrolítica y 
antieméticos. Se ha notificado efectividad en el tratamiento agudo con sumatrip-
tán intranasal. Como tratamiento profiláctico se realizó un ensayo doble ciego, 
aleatorizado y controlado con placebo, en el que el pizotifeno demostró su efica-
cia. Hay alguna evidencia de la eficacia de propranolol, flunarizina, ciproheptadina 
y ácido valproico, pero se basa en datos procedentes de ensayos abiertos57.

El síndrome de vómitos cíclicos consiste en episodios recurrentes de inten-
sas náuseas y vómitos que suelen presentarse de forma estereotipada, con una 
predecible sincronización de los episodios. Por regla general, se acompañan 
de palidez intensa y somnolencia, que se continúan de una resolución hacia la 
normalidad entre los episodios. Normalmente en la fase inicial el niño tolera 
la medicación oral. Posteriormente se asocian vómitos intensos (al menos cua-
tro veces en una hora), de contenido biliar y ocasionalmente otros síntomas 
como aumento de la salivación, cefalea, dolor abdominal, diarrea, osmofo-
bia, fotofobia, sonofobia, hipertermia moderada, taquicardia o hipertensión. La 
duración oscila entre 1 hora y 5 días y existe resolución completa entre las crisis. 
Normalmente se resuelven con el sueño. Los vómitos son más frecuentes 
durante la noche o al levantarse por la mañana56.

Este síndrome es una condición típicamente episódica autolimitada que ocu-
rre en la infancia, con períodos de completa normalidad entre los episodios. 
La edad media de inicio es a los 5 años y la frecuencia media de ataques es de 
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0,8 episodios al mes, siendo la media de la duración de los ataques de 3,4 días. El 
40% de los niños tienen también crisis de migraña y un tercio presenta historia fa-
miliar de migraña57. En un estudio reciente, el 79% de los pacientes desarrollaron 
cefalea durante el posterior seguimiento (migraña o cefalea de tensión)58.

El tratamiento es esencialmente sintomático y debe realizarse con antieméticos 
durante la fase inicial de náuseas. Durante los ataques puede ser necesaria la seda-
ción con benzodiacepinas. Cuando son frecuentes (más de uno al mes) la North 
American Society for Pediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition re-
comienda ciproheptadina o propranolol de primera elección en niños de 5 años 
o menores y amitriptilina o propranolol en mayores. El sumatriptán subcutáneo o 
intranasal, y el zolmitriptán intranasal podrían ser útiles en los brotes agudos59.

Los cólicos infantiles se caracterizan por llanto excesivo en niños sanos y bien 
alimentados y afectan al 5-19% de los bebes, con un pico de prevalencia a las 
6 semanas de vida, y se resuelven a los 3 meses de vida. Suelen producirse en 
las últimas horas de la tarde y tienden a ser continuos e incontrolables. Estos 
niños tienen un riesgo elevado de desarrollar migraña con aura por encima de 
los 18 años; las madres migrañosas tienen más del doble de posibilidades 
de tener niños con cólicos infantiles56.

Vértigo paroxístico benigno

Este síndrome episódico es la causa más frecuente de vértigo paroxístico en los 
niños. Representa aproximadamente el 14% de los vértigos que se presentan en 
la adolescencia, constituyendo un porcentaje incluso mayor entre los niños 
en edad preescolar57.

Se caracteriza por ataques breves y recurrentes de vértigos incapacitantes, junto 
con un desequilibrio postural, y frecuentemente nistagmo, que aparece de ma-
nera brusca y que se resuelve de forma espontánea tras unos minutos o unas 
horas de duración (la mayoría de los ataques duran 5 minutos o menos). Con 
mucha frecuencia se acompañan de una importante semiología vegetativa, con 
la presencia de intensa palidez, sudoración profusa y náuseas. La edad típica de 
inicio se sitúa entre los 2 y los 5 años.

Los criterios diagnósticos de la ICDH-3 exigen estudios de función vestibular y 
audiometría normales en las fases intercríticas55.

En la mayoría de los casos el cuadro mejora tras 2 años, pero el 20% de los niños 
desarrollan migraña a la edad de 7 años y el 33% en la edad adulta60,61.
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Dado que en la mayoría de los casos los ataques son autolimitados, el trata-
miento agudo no suele ser práctico. Cuando las crisis son frecuentes se puede 
indicar profilaxis con ciproheptadina o propranolol.

Tortícolis espasmódica benigna

Son episodios recurrentes de inclinación de la cabeza hacia un lado, en oca-
siones acompañada de una ligera rotación de la cabeza, que remite de forma 
espontánea en unas horas y en ocasiones en unos días. Aparecen en niños lac-
tantes o de muy corta edad, especialmente durante el primer año de vida. Con 
frecuencia se acompañan de palidez, irritabilidad, malestar general, vómitos o 
ataxia. Y como sucede en el resto de estos episodios, el examen neurológico 
tiene que ser completamente normal en el intervalo entre los episodios, y el 
episodio no puede ser atribuido a otra causa62.

El 55% de los niños tiene una historia familiar de migraña, y en los escasos estudios 
realizados se ha observado que el 41-67% de los niños desarrollaron migraña duran-
te el seguimiento u otro síndrome episódico. La presencia de este trastorno aumen-
ta la posibilidad de desarrollar migraña o vértigo en la juventud o edad adulta58,63.

En ocasiones, durante las crisis de lateralización de cabeza del lactante puede 
encontrarse una importante resistencia del paciente para retornar la cabeza a 
la posición neutral, aunque prácticamente siempre puede superarse. El diag-
nóstico diferencial hay que realizarlo con el reflujo gastroesofágico, la distonía 
idiopática de torsión, las crisis parciales complejas y muy especialmente con alte-
raciones de la fosa posterior y de la unión craneocervical como consecuencia de 
lesiones congénitas o adquiridas.

Solo disponemos de una descripción de cuatro casos donde se sugiere que el 
uso de topiramato (2-4 mg/kg/día) podría ser eficaz en esta entidad64.

Cefalea de tipo tensión

La cefalea de tipo tensión es una entidad muy frecuente. Su prevalencia en la 
infancia oscila entre el 10% y el 72% según los diferentes estudios. Esta variabi-
lidad es el reflejo de las diferencias en los criterios diagnósticos utilizados y en 
los métodos de recogida de datos. Se observa un incremento con la edad, con 
predominio en la adolescencia.

Sus características clínicas cumplen los criterios recogidos en la ICHD-III55, pero 
su diagnóstico es limitado por la dificultad de los niños para describir sus sín-
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tomas. Se caracteriza por un dolor opresivo, holocraneal o en banda alrededor 
de la cabeza, de intensidad leve o moderada, que no empeora con el ejercicio 
físico y no es invalidante para la actividad habitual, por lo que el niño continúa 
jugando o estudiando. No asocia náuseas ni vómitos, pero puede haber fono-
fobia o fotofobia (no las dos). Suele tener un predominio vespertino, a menudo 
al regreso del colegio, y está ligada al cansancio físico o situaciones de estrés 
emocional, aumentando hasta el final del día.

En niños se ha correlacionado la presencia de cefalea de tipo tensión con estrés 
psicosocial, trastornos psiquiátricos, estrés muscular y disfunción oromandibu-
lar. La ansiedad y los trastornos del estado de ánimo son comorbilidades fre-
cuentes en estos pacientes, especialmente en la forma crónica65.

Dada la alta frecuencia de esta entidad y su impacto negativo sobre la vida du-
rante esta fase de desarrollo, es importante reconocer y tratar a estos pacientes 
de manera adecuada. Sin embargo, existen muy pocos estudios aleatorizados y 
controlados tanto para tratamiento agudo como preventivo que hayan demos-
trado eficacia. La alta respuesta al placebo, como en los estudios de migraña, 
dificulta probar la eficacia de los tratamientos.

Los principios generales del tratamiento incluyen: búsqueda de comorbilidades 
psiquiátricas o somáticas, búsqueda de situaciones desencadenantes, estable-
cimiento del grado de discapacidad asociado, educación familiar acerca de los 
beneficios del tratamiento farmacológico y no farmacológico, corregir las situa-
ciones estresantes y establecer correctos hábitos de vida y sueño66.

Se recomienda el tratamiento agudo con paracetamol y antiinflamatorios no 
esteroideos (AINE), aunque no existen estudios en niños o adolescentes que 
avalen su uso en edad pediátrica. La amitriptilina constituye la primera elección 
como tratamiento preventivo en este grupo de edad a bajas dosis, pero los es-
tudios disponibles son de muy baja calidad (grados III y IV). No se recomienda 
el uso de otros fármacos antidepresivos que han mostrado eficacia en adultos. 
En cuanto a otros tratamientos, se han publicado estudios acerca del uso de 
gabapentina, topiramato e incluso ácido valproico en niños con cefalea tipo 
tensión, pero la evidencia actual no permite su recomendación66.
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CEFALEA EN EL ANCIANO

Epidemiología

Desde el punto de vista clínico-epidemiológico, consideraremos ancianos a 
aquellos sujetos con 65 años o más. La prevalencia de cefalea alcanza su máxi-
mo hacia los 40 años de edad y posteriormente se va reduciendo, tanto en 
hombres como en mujeres, sin dejar de mantenerse por encima en el sexo 
femenino67-69. Así pues, la prevalencia de cefaleas a un año en pacientes de en-
tre 65 y 75 años supera el 50%, mientras que en mayores de 85 años ronda el 
25%70. La prevalencia global en la edad avanzada varía del 12 al 50%71,72.

Aunque las cefaleas en estos pacientes son principalmente primarias, como 
la cefalea tipo tensión o la migraña, en la edad avanzada aumenta el riesgo de 
cefalea secundaria: 16% en > 65 años frente a 1,6 en < 65 años71. Otros estudios 
epidemiológicos obtienen valores similares de prevalencia de cefalea secunda-
ria de 15,3%72 y 16%73 en esta población, esto es, aproximadamente 1 de cada 
6 pacientes. Por ello se debe mantener un alto índice de sospecha de enfer-
medad orgánica, lo que llevará a recurrir con mayor frecuencia, y en ocasiones 
rapidez, a realizar pruebas de laboratorio y neuroimagen. Entre las causas descri-
tas de cefalea sintomática, en los referidos estudios epidemiológicos destacan: 
hemorragia subaracnoidea, arteritis de la temporal, neoplasia intracraneal, trau-
matismo craneal y fármacos.

Independientemente de su origen, la cefalea continúa siendo una causa de im-
pacto en la calidad de vida en esta población. El 13,4% de los pacientes ancia-
nos con cefalea sufren depresión y la incidencia de esta se incrementa con la 
frecuencia y severidad de la cefalea74. Un estudio específico en ancianos con 
cefalea crónica encontró una disminución del bienestar físico y mental en es-
tos sujetos, independientemente del tipo de cefalea75. La cronificación de las 
cefaleas en ancianos está favorecida por la mayor comorbilidad y utilización de 
fármacos, incluyendo la medicación sintomática76. Hay cefaleas muy caracte-
rísticas de esta población, como la relacionada con la arteritis de la temporal o 
la cefalea hípnica. Todas estas peculiaridades se mantienen incluso en sujetos 
muy ancianos (por encima de los 75 años)77.

Por último, y en cuanto a su manejo terapéutico, las características particulares 
de estos pacientes (politerapia, enfermedades concomitantes y diferencias en 
farmacocinética), así como la ausencia de evidencia científica ante la habitual 
exclusión de esta población en los ensayos clínicos, hace que el tratamiento de 
estos cuadros sea más dificultoso y, necesariamente, más individualizado67,76. 
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Así, tanto los fármacos sintomáticos como los profilácticos deben utilizarse 
con mayor precaución, menores dosis y escaladas más lentas.

En las Tablas III y IV se recogen las cefaleas más frecuentes en los ancianos, así 
como sus principales causas, respectivamente.

Tabla III. Cefaleas más frecuentes en el anciano

Cefaleas primarias

• Cefalea tipo tensión 
• Migraña 
• Cefalea en racimos y otras cefaleas trigémino-autonómicas 
• Cefalea hípnica

Cefaleas secundarias

Cefaleas tóxicas y metabólicas

• Fármacos (incluyendo cefalea por abuso de medicación sintomática)
• Enfermedades respiratorias crónicas
• Hipercalcemia
• Hiponatremia
• Insuficiencia renal crónica
• Anemia, policitemia

Tabla IV. Causas de cefalea en el anciano

Típicas del anciano • Arteritis de células gigantes 
• Cefalea hípnica 
• Cefalea cardíaca 
• Cefalea postendarterectomía
• Neuralgia occipital

Más comunes en el anciano • Lesiones intracraneales: tumores, infección del SNC 
• Cefalea inducida por fármacos 
• Espondilosis cervical 
• Glaucoma 
•  Enfermedad cerebrovascular: hematoma 

subdural, hemorragia subaracnoidea
•  Enfermedades hematológicas: anemia, policitemia
•  Enfermedades metabólicas: hipoxia/hipercapnia, 

hiponatremia, hipocalcemia, insuficiencia renal 
crónica

Menos comunes en el anciano • Migraña 
• Cefalea de tipo tensión 
• Cefalea en racimos

SNC: sistema nervioso central.
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Cefaleas primarias en el anciano

Migraña

Son escasos los estudios específicamente diseñados para evaluar la prevalencia 
de la migraña en ancianos; se sabe que disminuye claramente, sobre todo en 
mujeres, y que oscila entre el 3% y el 11%69,78. Aunque es raro, puede tener su 
inicio más allá de los 65 años79,80. Así pues, la migraña se mantiene como un 
importante problema de salud a estas edades, dado que la tercera parte de las 
personas con migraña continúan padeciéndola toda su vida.

Las características de la migraña en esta población cambian80. Por un lado, el 
dolor en las crisis migrañosas en los ancianos es más habitualmente bilateral, 
menos intenso, frecuente y prolongado, y se asocia en menor medida con foto-
fobia, fonofobia, náuseas o vómitos. Síntomas acompañantes con mayor pre-
sencia en los mayores son la palidez, la sequedad de boca y la anorexia78,81,82. 
Estas diferencias, así como la posible cronificación de la migraña con el paso del 
tiempo, hacen que el diagnóstico diferencial con la cefalea tipo tensión en esta 
población sea, en ocasiones, difícil.

La migraña con aura es más frecuente en estos pacientes, apareciendo incluso las 
auras de forma aislada como equivalentes migrañosos. En estos casos, sin embar-
go, hay que ser especialmente cuidadoso en el diagnóstico diferencial con cua-
dros vasculares cerebrales o epilépticos78,80. De la misma forma, y aunque la mi-
graña puede aparecer por primera vez en ancianos, con una incidencia anual del 
2%, y con características equivalentes a la que padecen los pacientes más jóvenes, 
de nuevo hay que ser cuidadoso con la posibilidad de patología subyacente70,76,83.

En dos de los estudios epidemiológicos, AMPP (American Migraine Prevalence 
and Prevention) y CaMEO (Chronic Migraine Epidemiology and Outcomes), en 
migraña más importantes de Estados Unidos, el 6,9% y el 7,4%, respectivamente, 
de los migrañosos mayores de 60 años sufrían migraña crónica; ofreciendo 
los datos desde otra perspectiva, el 15,8% y el 10,2% de los migrañosos cróni-
cos, respectivamente, tenían 60 años o más84. El factor más relacionado con 
la cronificación en este grupo poblacional es el uso frecuente de analgésicos 
en relación con la mayor comorbilidad de otras patologías dolorosas (artritis, 
osteoporosis, neuropatía diabética, fibromialgia, patología osteomuscular, tras-
tornos oromandibulares y neuralgia postherpética)76.

En cuanto al tratamiento sintomático, los dos tipos de fármacos más utilizados, 
triptanes y antiinflamatorios, deben manejarse con especial cuidado en esta 
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población. Respecto a los triptanes, se desaconseja su uso por encima de los 
65 años y se contraindican en enfermedad coronaria, enfermedad cerebrovas-
cular o hipertensión arterial no controlada, todas ellas patologías más preva-
lentes en este grupo de pacientes. Puede incluirse en esta recomendación a 
pacientes de alto riesgo de enfermedad vascular por presentar dos o más facto-
res de riesgo. Fuera de estas consideraciones, e incluso en pacientes añosos, los 
triptanes deben considerarse fármacos seguros. Los ergóticos, vasoconstricto-
res menos selectivos sobre el sistema nervioso central, son, por tanto, menos 
seguros en este grupo de población y deben desaconsejarse.

Los antiinflamatorios son de utilidad en estos pacientes, si bien pueden causar o 
agravar un ulcus péptico, así como provocar un fallo renal agudo en los pacien-
tes con nefropatía previa. Además, no deben usarse junto con anticoagulantes 
por el mayor riesgo de complicaciones hemorrágicas67. También hay que ser 
prudente en la utilización de antieméticos por los posibles efectos adversos ex-
trapiramidales, y con los opiáceos por la mayor sedación que pueden causar en 
estos pacientes70. La combinación de analgésicos y opioides se asocia a mayor 
riesgo de abuso y dependencia, por lo que debe limitarse su uso a contraindica-
ción de otros fármacos, en cuyo caso se recomienda, por otro lado, optimizar 
el tratamiento preventivo85. Todo ello, unido a la menor intensidad de los episo-
dios dolorosos en este grupo de edad, sitúa a los analgésicos como la primera 
elección en el tratamiento sintomático de las crisis migrañosas en el anciano76, 
si bien los triptanes siguen considerándose de primera línea en pacientes an-
cianos sanos85.

En cuanto al tratamiento preventivo, no existe un fármaco específico para la 
edad avanzada, sino que se elegirá de forma individualizada considerando los 
efectos adversos potenciales en combinación con la comorbilidad del paciente. 
De forma general, se recomienda un inicio con dosis más bajas y un ascenso 
más lento que en la población joven para reducir el riesgo de efectos adversos 
o intolerancia85:

 ◗  Los antidepresivos tricíclicos, como consecuencia de su acción anticolinér-
gica, producen sedación o confusión o pueden agravar el prostatismo, el 
glaucoma o los trastornos del ritmo cardíaco previamente presentes; tam-
bién la boca seca, el ojo seco, el estreñimiento o la retención urinaria limitan 
su uso. Puede considerarse el uso de nortriptilina por su mejor perfil de to-
lerancia. Otros antidepresivos como venlafaxina, inhibidor de la recaptación 
de serotonina y noradrenalina, es una alternativa con mejor tolerancia85.

 ◗  Los neuromoduladores, como topiramato o ácido valproico, se conside-
ran fármacos de elección por algunos autores76. El uso de ácido valproico 
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requiere control analítico de la función hepática y hemograma, y como 
efectos adversos más preocupantes destacan  aumento de peso, efectos 
gastrointestinales, temblor, alopecia, ataxia o sedación. Topiramato puede 
producir efectos adversos cognitivos, parestesias, síntomas gastrointestina-
les, sedación o nefrolitiasis85.

 ◗  Los betabloqueantes, por su parte, han de usarse con especial precaución 
en pacientes con insuficiencia cardíaca, enfermedad del seno, enfermedad 
pulmonar obstructiva crónica, depresión o diabetes85.

 ◗  La onabotulinumtoxinA puede utilizarse en migraña crónica en pacientes de 
edad avanzada, con buena tolerancia. Como precauciones se recomienda 
ajustar la dosis o los puntos de inyección si se precisa, por ejemplo, para 
evitar ptosis (evitar el tercio inferior del músculo frontal) o debilidad cervical 
(evitar la musculatura paraespinal, realizando las inyecciones cervicales pe-
gadas a la base del cráneo)85.

 ◗  Otros fármacos bien tolerados en ancianos, con diferentes niveles de evi-
dencia, que pueden considerarse son: lisinopril, candesartán, gabapentina, 
levetiracetam, melatonina y memantina67,85,86.

 ◗  Finalmente, fármacos de segunda línea con un perfil muy favorable de efec-
tos adversos, como el magnesio o la riboflavina, deben tenerse en cuenta en 
la profilaxis de la migraña en el anciano.

Cefalea de tipo tensión

Los estudios epidemiológicos indican que la cefalea tipo tensión es la más fre-
cuente entre las cefaleas primarias en el anciano73, aproximadamente un 25% 
por encima de los 60 años87; y no parece disminuir en este grupo de edad res-
pecto a sujetos más jóvenes. En su forma crónica puede afectar a alrededor del 
3% de la población.

A diferencia de la migraña, las características clínicas de la cefalea tipo tensión 
no cambian con la edad. Es frecuente que aparezca en ancianos, generalmente 
relacionada con acontecimientos vitales psicológicos negativos. Pese a todo ello, 
es especialmente importante en estos pacientes, ante la sospecha de una cefa-
lea tensional, descartar la presencia de otras enfermedades, ya que las cefaleas 
secundarias pueden suponer hasta un 20-30% en mayores de 65 años, respecto 
al 1,3% en menores87: síndrome depresivo, arteritis de la temporal, patología es-
tructural intracraneal, síndrome de apnea del sueño o alteraciones metabólicas.

En cuanto al tratamiento, y dadas las mencionadas politerapia y susceptibilidad 
a los efectos adversos a los fármacos de este grupo de población, deben tener-
se en cuenta las medidas físicas y relacionadas con el estilo de vida.
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Respecto al tratamiento sintomático, generalmente es suficiente con analgési-
cos o antiinflamatorios, vigilando no alcanzar niveles de abuso de medicación, 
y desaconsejándose el uso de opiáceos.

En cuanto al tratamiento preventivo pueden utilizarse antidepresivos, funda-
mentalmente amitriptilina, pero también nortriptilina o mirtazapina87, o neuro-
moduladores. Los fármacos más utilizados en esta patología, los antidepresivos 
tricíclicos, deben manejarse con especial cautela debido a sus efectos adversos 
anticolinérgicos, por lo que la titulación será lenta y a partir de dosis bajas88. 
Debido a la precaución necesaria en el tratamiento farmacológico de estos 
pacientes, se aconseja la identificación y tratamiento de factores de riesgo de 
cronificación como abuso de medicación, antecedentes de migraña, depresión, 
otros síntomas dolorosos, apnea del sueño o toma excesiva de cafeína89. Asi-
mismo, algunos tratamientos complementarios (biofeedback, técnicas de rela-
jación) pueden ser útiles pese a sus limitaciones (alto coste, exigencia cognitiva 
o resistencia cultural)90. El manejo de las alteraciones del sueño y la depresión 
son cruciales, dado que la pobre calidad del sueño es un factor de riesgo ha-
bitual que probablemente puede restablecerse al reducir estrés emocional y 
sensibilidad al dolor91.

Cefalea en racimos

La cefalea en racimos es una entidad infrecuente en los ancianos, y tiende a 
desaparecer en la sexta década de la vida en aquellos pacientes en los que se 
diagnosticó en la juventud. La unilateralidad y la periodicidad estacional y cir-
cadiana, así como los síntomas autonómicos asociados, cambian a lo largo de 
la evolución, especialmente cuanto más activa sea la enfermedad; no obstante, 
el patrón “en racimos” persiste, generalmente con períodos intercríticos pro-
gresivamente más largos92. Con menor frecuencia puede aparecer de novo en 
sujetos añosos, lo que ocurre con más frecuencia en mujeres. La sintomatolo-
gía es similar a la que acontece en adultos jóvenes, aunque puede añadirse una 
pseudodemencia93, y en su curso suelen presentar menos ataques, que por lo 
general son de menor intensidad10. Se ha de ser más cuidadoso en el diagnósti-
co de esta entidad de novo en sujetos ancianos, ante los que se debe considerar 
la posibilidad de diagnósticos alternativos como glaucoma, patología del seno 
cavernoso o fosa posterior, lesión ocupante de espacio en la hipófisis, síndrome 
de Tolosa-Hunt o neuralgia del trigémino.

El tratamiento sintomático se basa en el uso de oxígeno y de triptanes, te-
niendo en cuenta las precauciones ya descritas respecto a estos últimos, por 
la mayor presencia de factores de riesgo cardiovascular94, y que la inhalación 
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prolongada debe evitarse en pacientes con enfermedad pulmonar obstructiva 
crónica comórbida90. Con respecto al tratamiento transicional, los corticoides 
deben evitarse en pacientes con trastornos psiquiátricos, osteoporosis, dia-
betes o hipertensión; con mejor perfil de seguridad, pueden usarse aquí las 
infiltraciones con anestésicos y/o corticoides en el nervio occipital mayor95. 
Finalmente, y en cuanto al tratamiento profiláctico, topiramato y verapamilo 
se consideran de primera indicación, teniendo en cuenta en ambos casos la 
nece sidad de llevar a cabo una escalada más lenta de dosis. El litio es un fárma-
co de difícil manejo en ancianos. Puede considerarse la opción de usar dosis 
altas (10 mg) de melatonina96.

Cefalea hípnica

Es una entidad infrecuente muy característica en este rango de edad. Muchos 
pacientes presentan alguna cefalea primaria comórbida (migraña —que pue-
de transformarse en cefalea hípnica o coexistir, sobre todo en su forma cróni-
ca97—; cefalea tipo tensión), y debe buscarse hipertensión nocturna y síndrome 
de apnea-hipopnea de presentación simultánea98. Aunque el tratamiento con 
litio puede ser efectivo, se debe evitar en personas mayores por posible toxi-
cidad asociada a la reducción de la función renal, farmacocinética alterada y a 
las posibles interacciones farmacológicas en este grupo de edad, así como por 
sus posibles efectos secundarios (sintomatología confusional, inestabilidad)85. 
Se aconseja el uso de cafeína o melatonina en estos pacientes99, aunque etiopa-
togénicamente no se haya demostrado una alteración en la liberación nocturna 
de esta última100. Se trata en otro capítulo de esta Guía.

Cefaleas secundarias en el anciano

Arteritis de la temporal

También denominada arteritis de células gigantes, es una vasculitis sistémica 
que afecta, además de a las arterias temporales, a los grandes vasos del arco 
aórtico como las arterias carótida, vertebral, oftálmica y coronarias. Por lo ge-
neral, aparece en personas mayores de 60 años, con una mayor incidencia en 
pacientes de entre 70 y 80 años, es tres veces más frecuente en las mujeres y 
supone apenas un 0,6% de todas las cefaleas en pacientes mayores de 75 años.

La cefalea aparece en más del 90% de los casos y es habitualmente inespecífica, 
con una localización holocraneal, temporal o bitemporal, si bien, y de modo 
ocasional, el dolor puede situarse en la región occipital o en el cuello79. La pre-
sencia de cefalea holocraneal durante la noche y la ausencia de eficacia a trata-
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mientos usados habitualmente en la cefalea tipo tensión son signos de alarma 
que sugieren arteritis de células gigantes101. El dolor, generalmente constante, 
intenso y pulsátil, suele presentarse entre 2-3 meses antes de la consulta mé-
dica79. Suele asociar otros síntomas como malestar, pérdida de apetito o de 
peso, febrícula, dolor de cuello y claudicación mandibular y de la lengua85. El 
8-23% de los pacientes pueden presentar pérdida de visión unilateral debido a 
una neuropatía óptica isquémica por arteritis de los vasos del nervio óptico y de 
las arterias ciliares cortas (neuropatía óptica anterior); o bien, y con menor fre-
cuencia, por oclusión de la arteria central de la retina o infarto occipital bilateral 
(neuropatía óptica posterior). Hasta en el 4% de los pacientes puede aparecer un 
infarto cerebral o un accidente isquémico transitorio y en el 25% coexiste con 
una polimialgia reumática.

La exploración física pone de manifiesto dolor a la palpación de las arterias tem-
porales, que están edematosas, induradas y con menor pulsatilidad. Es impor-
tante valorar tanto el fondo de ojo, ya que pueden aparecer signos isquémicos 
en la neuropatía óptica anterior, como la agudeza visual y la campimetría. No 
es excepcional que la pérdida de visión en un ojo vaya seguida de la pérdida de 
visión en el otro de forma rápida e irreversible.

Los estudios de laboratorio deben realizarse ante una cefalea de reciente apa-
rición en los pacientes por encima de 50 años85 e incluyen la velocidad de 
sedimentación glomerular (VSG), con unos valores típicos entre 60 y 120 mm/h. 
En el 89% de los pacientes la VSG es mayor de 31 mm/h y en el 41% mayor de 
100 mm/h, aunque hasta en el 1% puede ser normal. La proteína C reactiva —un 
marcador de inflamación más sensible en esta patología102— suele estar eleva-
da, lo que junto con la VSG ofrece una especificidad del 97% para el diagnóstico 
de la arteritis. Ante la sospecha diagnóstica debe realizarse biopsia de la arteria 
temporal, aunque la VSG sea normal, pero la confirmación diagnóstica no debe 
demorar el inicio del tratamiento.

El tratamiento con esteroides (prednisona 1 mg/kg/día durante al menos un 
mes) debe iniciarse de forma inmediata, para continuar posteriormente con 
un descenso paulatino de la dosis durante semanas o incluso meses, hasta la 
dosis mínima que logre controlar la sintomatología. Ante una recaída será pre-
ciso incrementar la dosis hasta lograr una nueva mejoría. Tanto la clínica como 
la VSG durante el tratamiento servirán para monitorizar la respuesta a este. Se 
está explorando el beneficio de otros fármacos en esta enfermedad, tanto clí-
nico como indirecto en cuanto al ahorro de corticoides, con la aprobación de 
tocilizumab103,104, y estudios en desarrollo de abatacept y ustekinumab105.
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La sintomatología de la arteritis temporal puede ser al inicio inespecífica, por 
lo que no es excepcional que se confunda con un cuadro depresivo. Por otra 
parte, un dolor mandibular de forma inmediata al masticar orienta hacia una 
disfunción de la articulación temporomandibular, y la claudicación mandibular 
permite diferenciarla de la neuralgia del trigémino.

Tumores cerebrales

Las personas ancianas presentan una mayor prevalencia de enfermedades 
intracraneales que los adultos jóvenes, por lo que la sospecha de un tumor ce-
rebral debe estar siempre presente en este rango de edad, especialmente ante 
una cefalea de reciente inicio, de modo que es imprescindible la realización de 
estudios de neuroimagen, siendo de elección la RM con gadolinio. No obstante, 
no sería esperable con un examen neurológico normal y sin antecedentes de 
neoplasia106. La neuroimagen precoz solo conduce a una pequeña reducción en 
el tiempo hasta el diagnóstico107. La cefalea como síntoma inicial y único de un 
tumor cerebral se presenta tan solo en el 1% de los pacientes; como forma de 
presentación aparece hasta en la mitad de los casos, y hasta en un 60% de los 
mismos a lo largo de la evolución de la enfermedad. No se han descrito dife-
rencias en la frecuencia de la cefalea entre los tumores de crecimiento lento o 
rápido, pero parece que en los pacientes con cefalea los tumores metastásicos 
son más frecuentes, y pacientes con glioblastomas y adenomas pituitarios a 
menudo no presentan cefalea, siendo progresiva cuando aparece108.

El dolor se produce por invasión de estructuras sensibles como los grandes 
vasos o las meninges, por tracción de estas o por elevación de la presión intra-
craneal. A causa de los diferentes mecanismos fisiopatológicos, los patrones 
de dolor son variables y de diversa localización. En la mayoría de las ocasiones 
el dolor es similar a la cefalea tipo tensión (sordo u opresivo) con carácter pro-
gresivo, y hasta en el 10% simula una migraña. Solo en el 17% de los pacientes 
aparece un dolor severo, matutino y acompañado de náuseas o vómitos. La aso-
ciación de síntomas focales puede orientar al tipo de tumor: cefalea y hemianop-
sia homónima bitemporal sugieren un tumor hipofisario; cefalea con pérdida de 
audición unilateral, tinnitus y vértigo, un neurinoma del nervio acústico. El ade-
nocarcinoma de próstata o el de mama pueden metastatizar en los huesos de la 
calota produciendo un dolor localizado.

En los ancianos, dos tercios de los tumores cerebrales son metastásicos, princi-
palmente originados por un adenocarcinoma de pulmón o mama y melanoma 
maligno. Entre los tumores primarios más frecuentes del sistema nervioso cen-
tral se encuentran los astrocitomas, los meningiomas y los adenomas pituitarios.
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Cefalea inducida por fármacos

El consumo global de fármacos en las personas ancianas se ha incrementado 
en las últimas décadas, situándose en este momento en nuestro entorno en 
4,2-8 fármacos/persona/día de media. Pese a que se trata de pacientes pluripa-
tológicos, si revisamos cuidadosamente los fármacos que toman nuestros an-
cianos, no es raro que algunos de ellos, pese a no carecer de efectos adversos, 
no tengan una indicación clara para sus enfermedades. En la Tabla V se recogen 
los principales grupos farmacológicos causantes de cefalea en el anciano.

Las cefaleas relacionadas con la toma de fármacos suelen ser difusas, de intensi-
dad leve o moderada, en ocasiones pulsátiles y de duración variable, relacionán-
dose su aparición con el inicio del fármaco o con su retirada. Algunos de estos, 
además, pueden empeorar una cefalea preexistente como migraña, cefalea de 
tensión o cefalea en racimos.

Los ancianos también pueden presentar cefalea por abuso de fármacos como 
los analgésicos, ergotamínicos, triptanes, opioides o la combinación de todos 
ellos, así como por el uso de tratamiento hormonal sustitutivo en las mujeres. 
Ha de prestarse especial atención a las cefaleas de rebote producidas por una 
supresión brusca de uno o varios medicamentos, por la mayor vulnerabilidad 

Tabla V. Fármacos que causan cefalea en el anciano

Enfermedad Fármaco

Sistema nervioso
central

Sedantes: benzodiacepinas, barbitúricos, hipnóticos, alcohol
Estimulantes: cafeína, metilfenidato
Antiparkinsonianos: levodopa, amantadina

Cardiovascular Vasodilatadores: nitroglicerina, dinitrato de isosorbida, 
dipiridamol, ácido nicotínico
Hipotensores: atenolol, nifedipino, nimodipino, metildopa, enalapril
Antiarrítmicos: quinidina, digoxina

Musculoesquelética Antiinflamatorios no esteroideos: indometacina

Gastrointestinal Ranitidina, omeprazol

Respiratoria Broncodilatadores: teofilina, aminofilina, pseudoepinefrina

Infecciosa Antibióticos: trimetoprim-sulfametoxazol, tetraciclina

Oncológica Tamoxifeno, ciclofosfamida

Reproductiva Hormonas: estrógenos (terapia hormonal sustitutiva)
Agentes para la disfunción eréctil: sildenafilo, otros
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de su sistema cardiorrespiratorio a los efectos de la deprivación. En este gru-
po deben incluirse las cefaleas por retirada de cafeína, opiáceos y estrógenos. 
En ocasiones, la retirada de corticoides, antidepresivos tricíclicos, inhibidores 
selectivos de la recaptación de serotonina o AINE pueden asociarse a cefalea.

Ante una cefalea de origen incierto, suspender aquellas medicaciones que no 
sean estrictamente necesarias puede ser una medida muy útil, especialmente 
en los pacientes ancianos.

Cefalea cervicogénica

Por lo general, el dolor se localiza en la región occipital o suboccipital con irra-
diación a la cabeza y empeoramiento asociado a los movimientos del cuello. 
Puede ser unilateral y en ocasiones se irradia hacia el hombro o el brazo. Inter-
mitente o constante, puede presentar características que dificultan el diagnós-
tico diferencial con la migraña, la cefalea tipo tensión o la hemicránea continua 
y, especialmente en pacientes mayores con dolor paroxístico punzante o pul-
sátil con sensibilidad a la palpación, con la neuralgia occipital109. Habitualmente 
se produce una limitación para los movimientos del cuello, con contracturas 
musculares asociadas, e hipersensibilidad a la palpación, junto con parestesias 
en los dermatomas correspondientes a las primeras raíces cervicales.

Probablemente la cefalea cervicogénica como causa de cefalea en los ancianos 
esté infradiagnosticada debido a que, con frecuencia, los estudios radiológicos 
a esta edad muestran espondilosis cervical o patología facetaria. El diagnósti-
co diferencial debe realizarse con la cefalea tipo tensión y con otras cefaleas 
secundarias, siendo la respuesta al tratamiento farmacológico (como AINE), 
procedimental (bloqueo del nervio occipital o infiltraciones facetarias) y fisiote-
rápico la mejor forma de confirmar el diagnóstico. La fisioterapia en pacientes 
mayores es más segura y se recomienda en primer lugar. En casos refractarios, 
la estimulación del nervio occipital parece segura y efectiva110, y puede consi-
derarse una alternativa.

En la Tabla VI se muestra un resumen de las cefaleas secundarias más preva-
lentes en los pacientes mayores y algunos signos de alarma que pueden hacer 
pensar en ellas, tomado de la extensa revisión de Starling85.



CAPÍTuLO 13
Cefalea en situaciones especiales

- 385 -

Cefalea en otras enfermedades neurológicas prevalentes

Enfermedad de Parkinson

La asociación entre la cefalea y la enfermedad de Parkinson es controvertida. Al-
gunos estudios ponen de manifiesto cómo hasta el 41% de los enfermos presen-
tan cefalea frente al 13% de los controles, mientras que otros trabajos no eviden-
cian diferencias en su prevalencia. Como posibles mecanismos responsables de 
la aparición del dolor se encontrarían la depresión asociada y la rigidez muscular, 
generalmente sin relación con la gravedad o el grado de evolución de la enferme-
dad de Parkinson. Localizada normalmente en la región occipitonucal y de carác-
ter continuo, aunque algunos estudios sugieren presentación unilateral ipsilateral 
al hemicuerpo de inicio de la sintomatología motora111, no responde ni a levodopa 
ni a agonistas dopaminérgicos, siendo la amitriptilina el tratamiento de elección.

También es conocida la relación de la migraña con la enfermedad de Parkin-
son: mientras que la frecuencia global de cefalea y la gravedad de la migraña se 

Tabla VI. Cefaleas secundarias en ancianos

Cefalea secundaria Signos de alarma/Consideraciones

Ictus isquémico Inicio súbito de déficits neurológicos focales. 
La cefalea es más frecuente cuando son de 
circulación posterior que anterior

Hemorragia intracraneal (epidural, 
subdural, subaracnoidea, 
intraparenquimatosa)

Cefalea en trueno, la peor cefalea sufrida. 
Signos neurológicos focales, disminución del 
nivel de consciencia, pacientes anticoagulados

Neoplasia cerebral Signos neurológicos focales de instauración 
subaguda. Presencia de papiledema

Cefalea postraumática Traumatismo craneal

Arteritis de células gigantes Síntomas sistémicos, dolor a la palpación, 
claudicación mandibular, cambios visuales, 
relacionada con polimialgia reumática

Cefalea cardíaca Cefalea precipitada por esfuerzo

Cefalea atribuida a síndrome de 
apnea-hipopnea del sueño

Cefalea matutina, historia de apneas del sueño

Cefalea atribuida a glaucoma subagudo Cefalea que aparece con poca luz

Cefalea cervicogénica Cefalea exacerbada por movimientos del cuello

Cefalea por uso excesivo de medicación Atención a la polifarmacia



- 386 -

Manual de Práctica Clínica

CEFALEAS

reducen tras el inicio de la enfermedad de Parkinson, la presencia de migraña 
se asocia con alteraciones del sueño y depresión en pacientes con enfermedad 
de Parkinson112. En población asiática, los pacientes con migraña también han 
mostrado un riesgo aumentado de desarrollar enfermedad de Parkinson113.

Cefalea en la enfermedad cerebrovascular

La cefalea es con frecuencia el síntoma inicial en este grupo de enfermedades, 
de modo que adquiere un valor importante como signo de alarma. Es frecuente 
(7-34%) y se presenta con mayor probabilidad en pacientes jóvenes, migraño-
sos, en lesiones grandes y en los que afectan al territorio vertebrobasilar o con 
afectación cortical114. Se trata en otro capítulo de esta Guía.

En el ictus isquémico está presente en el 25% de los pacientes; es más probable 
cuanto más grande sea el infarto y el dolor tiende a ser ipsilateral a la lesión, y 
suele ser más intenso si corresponde a la circulación posterior115. Debido al de-
sarrollo del intervencionismo en la fase aguda con la trombectomía mecánica, 
debe considerarse también la cefalea post-stent carotídeo116, que suele ser de 
intensidad leve-moderada, unilateral, opresiva y de breve duración.

En el ictus hemorrágico es más frecuente (60%) y suele acompañarse de foca-
lidad neurológica117. En el caso del hematoma subdural, típico de esta etapa, se 
trata de una cefalea leve o moderada, también inespecífica y típicamente inter-
mitente, acompañada de confusión.

En adultos mayores es más probable presentar migraña con aura sin cefalea, 
que puede imitar a un ataque isquémico transitorio, y debido al parecido entre 
ambas condiciones, estos pacientes deben ser evaluados de modo urgente y 
valorados inicialmente por el posible evento cerebrovascular agudo118.

Por otro lado, la cefalea persistente tras ictus es frecuente y se encuentra infra-
rrepresentada en la literatura especializada118, entre otras cosas por su indefini-
ción entre su presentación aguda y diferida. Afecta al potencial de rehabilitación, 
al resultado funcional y a la calidad de vida y, como otros síndromes postictus, 
debe ser cribada y tratada en el seguimiento posterior al evento agudo.

Cefalea cardíaca

Se denomina así a la cefalea que ocurre como síntoma asociado a una isquemia 
miocárdica. Su incidencia es desconocida. A diferencia de otras cefaleas prima-
rias, se alivia con nitratos, que en pacientes con migraña podrían desencadenar 
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una crisis. Su fisiopatología se desconoce, pero sobre la base de hallazgos 
reportados de hipoperfusión cortical119 se han planteado como hipótesis la acti-
vación del sistema simpático que causa constricción arterial, de manera similar 
a un síndrome de vasoconstricción cerebral reversible, o bien un proceso simi-
lar a una depresión cortical propagada. Se trata en otro capítulo de esta Guía.

En la Tabla VII se exponen las principales consideraciones para test diagnósticos en 
cefaleas que aparecen en personas mayores/ancianos, modificado de Berk et al.120.

Tabla VII. Test diagnósticos cuando aparece cefalea en personas mayores

Prueba diagnóstica Diagnósticos relacionados

Análisis de sangre

Hemograma, función renal y hepática Efectos adversos de medicación

TSH Descartar hipotiroidismo

VSG, PCR, factor reumatoideo, 
ACs antinucleares

Enfermedades inflamatorias sistémicas: 
arteritis de la temporal, lupus, artritis 
reumatoidea; infecciones, trastorno 
inflamatorio o disinmune

VIH, serología Lyme, enfermedades venéreas Enfermedad neuroinfecciosa subyacente

Coagulación con proteínas C y S, 
anticoagulante lúpico circulante, factor V 
de Leyden, ACs antifosfolípido

Trombosis venosa cerebral

Punción lumbar

LCR
Presión de apertura para hipo o hiperpresión 
intracraneal, meningitis o encefalitis, 
hemorragia subaracnoidea, carcinomatosis

Neuroimagen

RM cerebral con y sin contraste 
(preferible a TC)

Ictus isquémico o hemorrágico, incluyendo 
hematoma subdural o epidural; lesión 
ocupante de espacio; meningitis; encefalitis; 
vasculitis del sistema nervioso central; 
Chiari; signos de hiper o hipopresión 
intracraneal primaria o secundaria

Angio-RM o angio-TC Aneurismas intracraneales o vasculitis

RM o TC con senos venosos Trombosis venosa cerebral

Modificado de Berk et al120.
ACs: anticuerpos; LCR: líquido cefalorraquídeo; PCR: proteína C reactiva; RM: resonancia 
magnética; TC: tomografía computarizada; TSH: hormona estimulante del tiroides; VIH: virus de 
la inmunodeficiencia humana; VSG: velocidad de sedimentación glomerular.
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CEFALEA EN EL EMBARAZO Y LA LACTANCIA

Cefalea en el embarazo

Las cefaleas en las mujeres embarazadas deben clasificarse en dos grandes gru-
pos: primarias y secundarias. La frecuencia de las migrañas y la cefalea tipo 
tensión suelen reducirse durante el embarazo, seguramente en relación con 
los cambios hormonales. Ante la sospecha de una cefalea secundaria, a la hora 
de realizar una prueba de imagen deberán tenerse en cuenta los riesgos para el 
feto en cuanto al tipo de prueba o uso de contraste para evitar malformaciones. 
Se debe recordar que el embarazo provoca un estado de hipercoagulabilidad 
en la mujer y ello predispone a padecer ictus, trombosis venosa cerebral y apo-
plejía pituitaria. Entre los signos de alarma cabe destacar los cambios de presión 
arterial, las cefaleas de más de 3 días de evolución, la cefalea en trueno o el 
empeoramiento progresivo de los síntomas (Tabla VIII)55,121,122.

Migraña y embarazo

Epidemiología

La migraña es más frecuente en las mujeres, y especialmente en los años fér-
tiles. Durante la gestación se produce un incremento persistente de las con-
centraciones de estrógenos y progesterona que da lugar a los cambios que se 
observan en la clínica de la migraña. En cerca del 60-70% se produce una me-

Tabla VIII. Cefaleas secundarias en la mujer embarazada

Preeclampsia (2-8%) y eclampsia

Ictus (21/100.000 partos; la hipertensión arterial es causa importante, sobre todo en 
el tercer trimestre y durante el postparto)

Trombosis venosa cerebral (11,6/100.000; sobre todo en el tercer trimestre y el puerperio)

Disección arterial (1,5/100.000: disección vertebral)

Apoplejía pituitaria

Hemorragia subaracnoidea (por aneurisma o malformación arteriovenosa)

Leucoencefalopatía posterior reversible (por hipertensión arterial, en eclampsia o postparto)

Hipertensión arterial benigna (por aumento de peso)

Meningitis (esfera nasofaríngea; Streptococcus pneumoniae y Listeria monocytogenes)

Cefalea postpunción lumbar (anestesia epidural)
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joría de los síntomas de la migraña, sobre todo en aquellas mujeres que sufren 
una migraña relacionada con la menstruación o migraña sin aura123, y es más 
marcada en el segundo y tercer trimestre. Sin embargo, esta mejoría no es tan 
frecuente en pacientes con migraña crónica o con aura.

Por otra parte, hasta el 3-6% de las mujeres sufren su primera crisis de migraña 
durante el embarazo124, incluso puede ser el primer momento en el que se pre-
sente un aura. La mayoría de las cefaleas que ocurren durante el embarazo son 
cefaleas primarias125 y es más frecuente que se trate de una cefalea preexistente 
al embarazo que de una cefalea de inicio durante el mismo.

Los posibles efectos de la migraña sobre el embarazo y el feto continúan siendo 
objeto de estudio. Una revisión del año 2015 observó que el tener historia de mi-
graña implicaba un mayor riesgo de sufrir hipertensión arterial y preeclampsia, así 
como de embolismo pulmonar, trombosis venosa profunda y trombofilia. Además, 
padecer una enfermedad “activa” durante la gestación se ha relacionado con infar-
to agudo de miocardio e incrementa el riesgo de sufrir ictus durante el embarazo126.

Tratamiento

No existen ensayos clínicos específicamente diseñados para evaluar la eficacia 
y seguridad de ningún fármaco durante el embarazo127; de hecho, la mayoría de 
las opciones, tanto preventivas como sintomáticas, no se consideran suficien-
temente seguras como para utilizarlas de forma extensa. Sin embargo, el mal 
manejo del dolor durante el embarazo es un factor de riesgo establecido para 
el desarrollo de dolor crónico, estrés materno, depresión, problemas de sueño 
e hipertensión, y todo esto podría afectar potencialmente al desarrollo del feto 
y a la evolución del embarazo125.

La decisión de prescribir medicación a una mujer embarazada es difícil porque se 
necesita considerar el beneficio-riesgo de ambos, el feto y la madre. En primer lugar, 
y al igual que en el tratamiento de la migraña en cualquier situación y contexto, es 
importante recordar a la paciente aquellas medidas higiénico-dietéticas que pueden 
resultar beneficiosas y contribuir a una mejor evolución de la migraña. Entre ellas se 
incluye el llevar un ritmo de sueño regular, practicar ejercicio físico moderado de 
forma habitual, una alimentación saludable, hidratación adecuada y abandonar el 
tabaco. Tratamientos alternativos como técnicas de relajación, biofeedback o yoga 
pueden resultar beneficiosos y no suponen ningún riesgo para la madre y el feto.

Pasemos a analizar el tratamiento farmacológico para la migraña durante el em-
barazo. Hasta ahora se ha utilizado de forma muy extendida la categorización de la 
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Food and Drug Administration (FDA) A-X para evaluar el riesgo de la administración 
de un fármaco durante el embarazo. El problema de esta categorización es que el 
apartado C engloba muchos fármacos con estudios y riesgos diferentes. En Esta-
dos Unidos se ha abandonado esta categorización a favor de un etiquetado des-
criptivo de medicaciones en el embarazo y la lactancia. Sin embargo, dado que su 
uso todavía sigue siendo muy extendido, lo utilizaremos en las tablas de fármacos.

Tratamiento preventivo

La profilaxis farmacológica está indicada cuando los episodios de migraña son 
frecuentes, habitualmente por encima de los 3 o 4 días de dolor al mes, responden 
mal al tratamiento abortivo o son invalidantes. El listado de fármacos que pueden 
aportar beneficio es muy largo fuera de la gestación, pero se reduce de forma 
significativa y con matices para el grupo de mujeres embarazadas (Tabla IX)128. A la 
hora de comenzar con un fármaco, se recomienda empezar por la dosis mínima 
eficaz e ir aumentándola hasta alcanzar la máxima tolerada antes de añadir otro 
fármaco, evitando así la interacción fármaco-fármaco o “efecto cóctel”.

La mayoría de los betabloqueantes no son teratógenos, pero su uso prolon-
gado puede producir efectos dañinos sobre el feto: retraso en el crecimiento 
fetal, bradicardia transitoria neonatal, depresión respiratoria, hiperbilirrubinemia 

Tabla IX. Fármacos usados como tratamiento preventivo de la migraña durante el 
embarazo. Categorías de la Food and Drug Administration

Categoría B Categoría C Categoría D

Ciproheptadina
Magnesio
Lidocaína

Propranolol
Metoprolol
Nadolol
Timolol
Amitriptilina
Citalopram
Escitalopram
Fluoxetina
Sertralina
Venlafaxina
Gabapentina
OnabotulinumtoxinA
Vitamina B

2

Coenzima Q10
Bupivacaína
Lamotrigina
Flunarizina

Atenolol
Candesartán
Lisinopril
Sulfato de magnesio
Nebivolol
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o hipoglucemia. El propranolol o el metoprolol a la dosis mínima eficaz se con-
sideran los fármacos de primera elección129, aunque deberían retirarse progre-
sivamente a medida que se acerque la fecha probable del parto por el riesgo 
descrito de bradicardia fetal o hipotonía uterina130.

Los antidepresivos pueden tener efectos sobre el feto cuando se administran 
durante el tercer trimestre, aunque no está claramente demostrado el riesgo de 
malformaciones congénitas. La amitriptilina podría utilizarse a dosis bajas (25-
50 mg), siendo menos segura a dosis más altas (se han descrito deformaciones 
en las extremidades); además, debe retirarse un mes antes del parto para evi-
tar efectos en el neonato como somnolencia, nerviosismo, hiperexcitabilidad o 
problemas de amamantamiento130.

Tanto si se utilizan betabloqueantes (propranolol o metoprolol) o amitriptilina, 
se recomienda realizar controles ecográficos más frecuentes.

En cuanto a los neuromoduladores, la lamotrigina es el más seguro, no habiendo 
demostrado malformaciones congénitas en un metaanálisis131. Sería una buena 
opción en el caso de necesitar un tratamiento preventivo más enfocado al control 
de las auras. Topiramato y ácido valproico están contraindicados, y este último 
se considera teratógeno, de modo que debe  evitarse en mujeres en edad fértil.

Entre otros preventivos que pueden utilizarse durante el embarazo están 
los suplementos de magnesio hasta 400 mg al día y también la coenzima Q10 
(100 mg al día); ambos se consideran seguros132.

Los bloqueos anestésicos con lidocaína de los nervios pericraneales han de-
mostrado eficacia y seguridad para el tratamiento sintomático y también con 
función preventiva al realizarlos de forma repetida133.

Con respecto a la onabotulinumtoxinA, por no disponer de datos suficientes, no 
está aprobada para su uso en pacientes embarazadas, aunque podría utilizarse si 
los beneficios potenciales se consideraran mayores que los riesgos potenciales 
sobre el feto. Se trata de una proteína de alto peso molecular y no se ha demos-
trado que cruce la barrera placentaria en estudios animales. Se han recogido 
232 casos de pacientes embarazadas que utilizaron esta toxina, de las cuales 22 
eran por migraña. La mayoría de las exposiciones fueron desde 3 meses antes 
de la concepción y durante el primer trimestre. No se demostraron malforma-
ciones congénitas ni aumento de los abortos134. Por lo tanto, se podría emplear 
en pacientes refractarias que ya seguían dicho tratamiento con buena respuesta, 
aunque siempre asegurando un adecuado consenso médico-paciente.
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Por último, los anticuerpos monoclonales anti-CGRP de momento están con-
traindicados durante el embarazo. Los niveles de CGRP se elevan durante la 
gestación de forma progresiva, por lo que podrían desempeñar alguna función 
en la regulación del flujo útero-placentario y en la relajación del miometrio ute-
rino. Su bloqueo podría aumentar la hipertensión gestacional, la preeclampsia 
y la eclampsia. En el modelo de rata, la exposición a antagonistas del receptor 
del CGRP producía aumento de la tensión arterial materna, reducción del peso 
fetal y aumento de la mortalidad fetal. Hasta que tengamos registros amplios, 
se debe mantener una contracepción eficaz durante el uso de este fármaco135.

Tratamiento agudo

El tratamiento sintomático se estratificará según la gravedad de las crisis. El 
paracetamol es el fármaco recomendado como primera línea de tratamiento 
abortivo y que además puede utilizarse con seguridad a lo largo de todo el em-
barazo, aunque es bien sabido que suele ser poco eficaz para resolver el dolor 
de la migraña (Tabla X).

También los antiinflamatorios como el ibuprofeno o el naproxeno son seguros 
durante el primer y segundo trimestre, aunque se debería informar a las mujeres 
que estén planeando el embarazo del posible riesgo no confirmado de aborto 
durante el primer trimestre. En el tercer trimestre están contraindicados debido 

Tabla X. Fármacos usados como tratamiento agudo de la migraña durante el 
embarazo. Categorías de la Food and Drug Administration

Categoría B Categoría C Categoría D

Paracetamol
Metoclopramida
Diclofenaco (1T, 2T)
Ondansetrón
Lidocaína

Ibuprofeno (1T, 2T)
Naproxeno (1T, 2T)
AAS (1T, 2T)
Indometacina (1T, 2T)
Codeína
Morfina
Tramadol
Almotriptán
Eletriptán
Frovatriptán
Naratriptán
Rizatriptán
Sumatriptán
Zolmitriptán
Prednisona

Diclofenaco (3T)
Ibuprofeno (3T)
Naproxeno (3T)
AAS (3T)
Indometacina (3T)

AAS: ácido acetilsalicílico; T: trimestre.
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al riesgo de cierre prematuro del conducto arterioso fetal, que puede llevar al 
desarrollo de hipertensión pulmonar persistente. Además, el ácido acetilsalicí-
lico incrementa el riesgo de hemorragia postparto o hemorragia neonatal125.

Con respecto a los triptanes, el fármaco más estudiado y el que constituiría la 
primera opción dentro de este grupo es el sumatriptán. Los triptanes son fárma-
cos vasoconstrictores y por ello existía un riesgo teórico durante el embarazo. 
Se ha realizado un metaanálisis que estudia la exposición a estos en más de 
4.000 mujeres, donde no se encontraron diferencias entre las mujeres gestan-
tes que los habían empleado y las que no, en las tasas de teratogenia, aborto 
espontáneo y prematuridad. Sin embargo, su uso durante el segundo y tercer 
trimestre (sobre todo en este último) está asociado ligeramente a atonía uterina 
y mayor pérdida sanguínea durante el parto136-138.

Los opioides podrían utilizarse de forma puntual, sin olvidar que entre sus efec-
tos adversos se encuentran el estreñimiento y las náuseas en la paciente. El 
uso prolongado, especialmente en el tercer trimestre, incrementa el riesgo de 
muerte fetal, parto prematuro o síndrome de abstinencia en el recién nacido129. 
Además, no es recomendable su uso en la migraña.

Para el tratamiento de las náuseas relacionadas con la migraña puede utilizarse 
como antiemético la metoclopramida; con respecto a este fármaco, aunque se 
ha comprobado que sí atraviesa la placenta, la evidencia actual apoya su segu-
ridad durante el embarazo. Como alternativa para casos más intensos puede 
usarse ondansetrón; aunque este también atraviesa la placenta y se considera 
igualmente seguro, algunos estudios han relacionado la exposición durante el 
primer trimestre a este fármaco con efectos adversos sobre el feto. La dompe-
ridona se debe evitar por riesgo de prolongación del intervalo QT.

Como se ha comentado en el apartado de fármacos preventivos, los bloqueos 
anestésicos con lidocaína también pueden ser eficaces para el tratamiento agu-
do133. Ante un estatus migrañoso puede ser necesario el uso de corticoides por 
vía parenteral; preferiblemente se utilizará metilprednisolona, de forma puntual 
y, si es posible, evitando el primer trimestre139.

En la Tabla XI se muestran, de forma estratificada, los fármacos recomendados 
para el tratamiento de la migraña durante el embarazo, extraídos del documen-
to de consenso del Grupo de Cefaleas de la Sociedad Española de Neurología140.
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Migraña, parto y lactancia

Tras el embarazo, el patrón de migrañas suele retornar al que previamente padecía 
la paciente. En las primeras 48 horas, por la caída de los estrógenos que se produce 
tras el parto, en torno al 10% de las mujeres padece una crisis de migraña, y al menos 
la mitad presenta una recurrencia de la misma en el primer mes después del parto141.

Sin embargo, a la lactancia se le atribuye un papel protector por mantener esta-
bles los niveles estrogénicos, así como los niveles de prolactina y oxitocina que 
podrían actuar como moléculas antinociceptivas142. Se ha observado que más del 
85% de las mujeres que emplean lactancia artificial tienen migrañas en el primer 
mes después del parto frente al 50% de las que optan por la lactancia natural143.

Tabla XI. Fármacos recomendados para el tratamiento de la migraña durante el embarazo

Tratamiento de crisis leves-moderadas en el embarazo

•  Paracetamol v.o./AINE v.o. en el 1.er y 2.º trimestre (ibuprofeno, naproxeno, 
diclofenaco)
+/-

• Antieméticos:
•  Metoclopramida
•  Piridoxina + doxilamina

Tratamiento de crisis moderadas-graves en el embarazo

• Sumatriptán v.o., i.n., s.c. Sino, otros triptanes
+/-

• Antieméticos
• Metoclopramida u ondansetrón (2.ª opción)

Opciones de tratamiento en el estatus migrañoso en el embarazo

• Bloqueo anestésico con lidocaína
• AINE i.v. (diclofenaco 75 mg i.v.)
• Sumatriptán s.c. 6 mg
• Clorpromazina 12,5/25 mg
• Metoclopramida 10-20 mg i.v.
• Metilprednisolona 60-120 mg i.v. o dexametasona 20-40 mg i.v.

Tratamientos preventivos de primera elección

• Medidas no farmacológicas
• Propranolol o metoprolol (1.ª elección)
• Bloqueos anestésicos con lidocaína (1.ª elección)
• Lamotrigina (1.ª elección si auras muy frecuentes)
• Amitriptilina (2.ª elección)

AINE: antiinflamatorio no esteroideo; i.n.: intranasal; i.v.: intravenoso; s.c.: subcutáneo; v.o.: vía oral.
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Entre los fármacos que se pueden utilizar se encuentran: paracetamol, ácido ace-
tilsalicílico (a dosis bajas) e ibuprofeno; en un segundo escalón, sumatriptán o 
eletriptán (sobre todo este último), ketorolaco, diclofenaco, ondansetrón y me-
toclopramida. Los tratamientos preventivos deben evitarse, aunque podrían uti-
lizarse magnesio, propranolol, metoprolol o amitriptilina, y en un segundo plano 
topiramato; están contraindicados nadolol, flunarizina y los ergóticos140,144-146.

Las Tablas XII y XIII muestran los fármacos potencialmente utilizados en lactan-
cia y su riesgo. Se recomienda, ante dudas sobre un medicamento en concreto, 
consultar la página www-e-lactancia.org147.

Tabla XII. Fármacos usados puntualmente en la lactancia

Riesgo muy bajo Riesgo bajo

• Paracetamol
• Ibuprofeno
• Indometacina
• Ketorolaco
• Diclofenaco
• Sumatriptán
• Eletriptán
• Metoclopramida
• Domperidona
• Lidocaína

• Sulfato de magnesio
• Óxido de magnesio
• Prednisona
• Prednisolona

• Naproxeno
• Cafeína
•  Dexametasona
• Ácido acetilsalicílico
• Almotriptán
• Rizatriptán
• Zolmitriptán
• Naratriptán
• Frovatriptán
• Meperidina

Tabla XIII. Fármacos usados de forma prolongada en la lactancia

Riesgo muy bajo Riesgo bajo

•  Ácido valproico (no es 
recomendable si quiere 
volver a gestar)

•  Propranolol
•  Timolol
•  Labetalol
•  Metoprolol
•  Verapamilo
•  Amitriptilina
•  Nortriptilina
•  Imipramina

•  Paroxetina
•  Sertralina
•  Venlafaxina
•  Topiramato
•  Citalopram
•  Escitalopram
•  Duloxetina
•  Gabapentina
•  Anticonceptivos solo 

progestágenos

•  Anticonceptivos 
hormonales combinados

•  Bupropión
•  Fluoxetina
•  Lamotrigina
•  Zonisamida
•  Candesartán
•  Lisinopril
•  OnabotulinumtoxinA tipo A
•  Alprazolam
•  Clonazepam
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Técnicas diagnósticas durante el embarazo y la lactancia

La realización de una tomografía computarizada cerebral durante el embara-
zo supone una irradiación para el feto inferior a 1 mGy, y se considera que existe 
aumento del riesgo de malformaciones o retraso mental a partir de 10 mGy, y es-
pecialmente durante la fase de organogénesis y el segundo trimestre del embarazo.

La RM no se recomienda en el primer trimestre del embarazo. El contraste con 
gadolinio está prohibido durante el embarazo, ya que puede producir patolo-
gías reumatológicas e inflamatorias como artritis, vasculitis, problemas de hue-
sos, dermatitis y calcificación del tejido conectivo.

Debería evitarse el contraste yodado, a menos que sea absolutamente nece-
sario para realizar el diagnóstico. Si se administrara, se han de realizar estudios 
tiroideos la primera semana de nacimiento del bebé121,148.

Durante la lactancia materna, la cantidad de contraste no radiactivo (gadolinio o 
contraste yodado) que puede llegar al bebé se considera segura, por lo que no 
es necesario suspenderla en caso de que deban usarse estos contrastes.
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ANEXO
utilización de fármacos en situaciones especiales: embarazo y lactancia

PRINCIPIO ACTIVO CATEGORÍA
FDA

uSO EN LA LACTANCIA

ACETAZOLAMIDA C Compatible. 

ACETIL SALICÍLICO, 
ÁCIDO

C
D (3.er trimestre)

Compatible.
Precaución: dosis únicas ocasionales no 
parecen tener riesgo significativo en el 
lactante. En tratamientos a largo plazo y/o 
dosis elevadas es recomendable suspender la 
lactancia materna. Riesgo potencial de efectos 
sobre la función plaquetaria del lactante. 

ALMOTRIPTÁN C Precaución: se desconoce si se excreta a la 
leche materna. Escasa experiencia. 

AMITRIPTILINA D Compatible.
Precaución: se excreta a la leche materna, 
alcanzando concentraciones pequeñas. 
Se desconocen los efectos adversos en 
lactantes. Solo se admite su uso utilizando 
dosis moderadas.

ATENOLOL C Compatible.
Precaución: se excreta a la leche materna, 
alcanzando concentraciones 1,5-6,8 veces 
mayores a las séricas maternas. Se recomienda 
controlar la aparición de signos de bloqueo 
beta-adrenérgico en los lactantes. 

BACLOFENO C Compatible.
Precaución: se excreta en pequeñas cantidades 
a la leche materna. Estudios en animales 
han demostrado que inhibe la liberación de 
prolactina, aunque no se han realizado estudios 
de este tipo en humanos. Debe considerarse la 
posibilidad de la disminución de producción de 
leche con el uso crónico.

CARBAMAZEPINA C Compatible.
Precaución: posibilidad de efectos adversos 
en el lactante (intoxicación aguda).
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utilización de fármacos en situaciones especiales: embarazo y lactancia

PRINCIPIO ACTIVO CATEGORÍA
FDA

uSO EN LA LACTANCIA

CITALOPRAM C Precaución: se desconoce si es excretado 
con la leche materna y las posibles 
consecuencias en el recién nacido.

CLOMIPRAMINA C Compatible (según la AAP). Contraindicado 
(según el fabricante).

CLONAZEPAM C Se recomienda suspender la lactancia materna 
o evitar la administración de este medicamento. 
Posible acumulación del fármaco y/o de 
sus metabolitos (inmadurez metabólica y 
disminución de la metabolización). 

DEXKETOPROFENO 
TROMETAMOL

B
D (3.er trimestre)

Compatible.
Precaución: vigilar posibles efectos adversos 
en lactantes.

DICLOFENACO B
D (3.er trimestre)

Compatible.
Precaución: se excreta en mínimas 
cantidades con la leche materna. Aunque 
no es de esperar efectos adversos en el 
lactante, se recomienda precaución en 
madres lactantes.

DIHIDROERGOTAMINA X Contraindicada: se distribuye a la leche 
materna. Puede originar síntomas de 
ergotismo en el lactante. Posible inhibición 
de la lactancia. 

DOMPERIDONA C Compatible.
No recomendada, excepto si los beneficios 
esperables superan los posibles riesgos. 
Se excreta a la leche materna, aunque 
normalmente aparece como metabolitos 
inactivos y sus concentraciones no suelen 
ser elevadas. Se desconoce si estas 
concentraciones pueden inducir la aparición 
de efectos adversos en el lactante.

ELETRIPTÁN C Compatible.
Precaución: se excreta en la leche materna 
en cantidad escasa. Escasa información.

ERGOTAMINA
D

Contraindicada.
Posible ergotismo en el lactante. Inhibición 
de la lactancia.

AAP: Academia Americana de Pediatría.
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utilización de fármacos en situaciones especiales: embarazo y lactancia

PRINCIPIO ACTIVO CATEGORÍA
FDA

uSO EN LA LACTANCIA

FENITOÍNA D Compatible.
Precaución: se recomienda especial control 
clínico. Se excreta con la leche materna 
(relación leche/plasma 0,18-0,54%). 

FLuNARIZINA C No recomendada. Se desconoce si es 
excretada con la leche materna, aunque sí 
se excreta en leche materna de perros en 
concentraciones mucho más elevadas que 
en el plasma. No se han descrito problemas 
en humanos.

FLuOXETINA
B

Compatible.
Precaución: valorar sustituir por otro 
antidepresivo con menor excreción a leche 
materna o administrar dosis mínima eficaz.

FROVATRIPTÁN C Compatible.
Precaución: se desconoce si se excreta 
en leche materna. No recomendada la 
administración a mujeres durante la lactancia, 
a menos que sea estrictamente necesario.

FuROSEMIDA

C

No recomendado: se excreta a la leche 
materna, aunque no se han observado 
efectos adversos en lactantes. Puede inhibir 
la lactancia durante el primer mes.

GABAPENTINA C No recomendada: se excreta a la leche 
materna; no obstante, es probable la excreción 
a causa de su bajo peso molecular. Posibles 
efectos adversos graves en el lactante.

IBuPROFENO B 
D (3.er trimestre)

Compatible.

INDOMETACINA B
D (3.er trimestre)

Compatible.
Precaución: se excreta a la leche materna 
hasta una proporción máxima leche/plasma 
de 0,37. Hay un caso registrado de un recién 
nacido lactante con convulsiones cuya 
madre tomaba altas dosis. 

KETOPROFENO B
D (3.er trimestre)

Compatible.
Precaución: se desconoce si se excreta en 
leche materna. Se recomienda vigilancia del 
recién nacido. 
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utilización de fármacos en situaciones especiales: embarazo y lactancia

PRINCIPIO ACTIVO CATEGORÍA
FDA

uSO EN LA LACTANCIA

KETOROLACO C
D (3.er trimestre)

No recomendada: se excreta a la leche 
materna en una proporción leche/plasma de 
0,037. A causa de los posibles efectos en el 
sistema cardiovascular del recién nacido, no 
se recomienda su uso en madres lactantes. 

LAMOTRIGINA C Compatible.
Precaución: se excreta con la leche materna, 
aunque no se han descrito efectos adversos 
en humanos. La experiencia es limitada, por 
lo que se deberá monitorizar cuidadosamente 
al recién nacido respecto a los efectos 
adversos. El fabricante no recomienda su uso 
durante la lactancia materna.

LITIO, CARBONATO D Contraindicada: se desconocen los efectos 
a largo plazo derivados de la exposición. 
Posible toxicidad por litio en lactantes.

MAPROTILINA B Uso aceptado.
Precaución: se excreta a la leche materna en 
una proporción leche/plasma de 1,3-1,5. Vigilar 
efectos adversos en lactantes (especialmente 
del SNC en tratamientos largos). Utilizar solo si 
se administran dosis moderadas.

METAMIZOL 
(DIPIRONA 
MAGNÉSICA)

ND No recomendada: los metabolitos activos son 
excretados a la leche materna, alcanzando 
concentraciones mayores que en el plasma 
materno. Se desconocen las posibles 
consecuencias en el lactante. Se recomienda 
suspender la lactancia materna o evitar la 
administración de este medicamento.

METILPREDNISOLONA C Compatible.
Precaución: alteración de la función adrenal 
en lactantes en tratamientos prolongados 
a dosis elevadas > 8 mg. Recomendable 
utilizar prednisona o prednisolona como 
alternativa terapéutica.

METOCLOPRAMIDA B Compatible.
Precaución: utilizado como estimulante 
de lactancia sin observarse efectos adversos 
en lactantes. Atraviesa la BHE.

BHE: barrera hematoencefálica; ND: no disponible; SNC: sistema nervioso central.
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utilización de fármacos en situaciones especiales: embarazo y lactancia

PRINCIPIO ACTIVO CATEGORÍA
FDA

uSO EN LA LACTANCIA

METOPROLOL C Compatible.
Precaución: vigilar signos de bloqueo 
beta-adrenérgico en el lactante.

MIANSERINA ND No recomendada: se excreta a la leche 
materna en pequeñas cantidades. Se 
desconocen los posibles efectos en el 
lactante. Se recomienda suspender la lactancia 
materna o interrumpir la administración.

MIRTAZAPINA C No recomendada: se desconoce si se excreta 
a la leche materna. Se desconocen los efectos 
adversos en el recién nacido. Se recomienda 
suspender la lactancia materna o interrumpir la 
administración de este medicamento.

NADOLOL C Compatible.
Precaución: vigilar signos de bloqueo 
beta-adrenérgico en el lactante.

NAPROXENO B
D (3.er trimestre)

Compatible.
Precaución: se excreta a la leche materna en 
una proporción leche/plasma de 0,01. 
Se desconocen los posibles efectos adversos 
en el recién nacido.

NARATRIPTÁN C Precaución: se desconoce si se excreta 
con la leche humana. Se aconseja evitar la 
lactancia natural las 24 horas siguientes a la 
administración del fármaco.

OXCARBAZEPINA C No recomendada: se excretan a la leche 
materna en una proporción leche/plasma 
de 0,5. Los efectos en el niño expuesto 
son desconocidos, por lo que no debe ser 
utilizada durante la lactancia.

PARACETAMOL B Compatible: analgésico de elección en la 
lactancia.

PIMOZIDA C No recomendada: se desconoce si se excreta 
con la leche materna. Posibles efectos 
adversos graves (tumores de la glándula 
mamaria materna y efectos cardiovasculares 
desconocidos en el lactante): se recomienda 
suspender la lactancia materna o evitar la 
administración del fármaco.

ND: no disponible; SNC: sistema nervioso central.
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PRINCIPIO ACTIVO CATEGORÍA
FDA

uSO EN LA LACTANCIA

PIROXICAM B
D (3.er trimestre)

Compatible.
Precaución: se desconoce si se excreta con 
la leche materna. Se recomienda vigilancia 
especial y precaución en el uso en madres 
lactantes a causa de los posibles efectos 
adversos en el recién nacido. 

PREDNISONA
B

Uso aceptado: se excreta en escasa cuantía 
a la leche materna.

PREGABALINA
C

No recomendada: se desconoce si se 
excreta a la leche materna humana.

PROPRANOLOL
C

Compatible. 
Precaución: vigilar signos de bloqueo 
beta-adrenérgico en el lactante.

RIZATRIPTÁN C Compatible.
Precaución: escasa información en humanos. 
La exposición del lactante debe reducirse al 
mínimo, evitando la lactancia durante las 
24 horas siguientes al tratamiento.

SERTRALINA B No recomendada: se excreta con la leche 
materna. Se desconocen los efectos sobre 
el comportamiento y el desarrollo neuronal 
a largo plazo, aunque no se han observado 
efectos adversos hasta el momento. Se 
recomienda suspender la lactancia o evitar la 
administración de este fármaco.

SuMATRIPTÁN C Compatible.
Precaución: se excreta con la leche materna. 
Se desconocen las posibles consecuencias 
en el lactante. Se recomienda descartar la 
leche durante las 8 horas siguientes a la 
administración de una dosis.

TIAPRIDA ND No recomendada: se desconoce si se 
excreta a la leche materna. Se desconoce 
si podría afectar al recién nacido. Se 
recomienda suspender la lactancia materna 
o evitar la administración de este fármaco.

ND: no disponible.
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utilización de fármacos en situaciones especiales: embarazo y lactancia

PRINCIPIO ACTIVO CATEGORÍA
FDA

uSO EN LA LACTANCIA

TOPIRAMATO C No recomendada: se desconoce si se 
excreta a la leche materna. Se desconocen 
las posibles consecuencias en el lactante. Se 
recomienda suspender la lactancia materna 
o evitar la administración de este fármaco. 

VALPROICO, ÁCIDO D Compatible.
Precaución: se excreta a la leche materna 
a concentraciones de un 1-10% las 
plasmáticas maternas. No se han registrado 
efectos adversos en lactantes. 
Se recomienda control clínico.

VERAPAMILO C Compatible. 

ZOLMITRIPTÁN C No recomendada: se desconoce si se 
excreta a la leche materna. Se desconocen 
las posibles consecuencias en el lactante. Se 
aconseja evitar la lactancia natural las 24 horas 
siguientes a la administración del fármaco o 
suspender la administración de este fármaco.

Significado de las categorías de la Food and Drug Administration

Categoría A Estudios controlados llevados a cabo en mujeres gestantes no han 
demostrado riesgo para el feto. Fármacos considerados “seguros”.

Categoría B Estudios en animales, utilizando dosis varias veces superiores a las 
humanas, no han encontrado efectos embriotóxicos o teratógenos 
en ninguna de las diversas especies animales estudiadas. No se han 
realizado ensayos clínicos específicos en mujeres embarazadas.

Categoría C Estudios en animales han detectado un efecto teratógeno, pero 
aún no se ha ensayado en mujeres embarazadas, o bien no se han 
efectuado estudios ni en animales ni en mujeres embarazadas.

Categoría D Existen evidencias positivas de riesgo para el feto humano (casos 
aislados sin sistematizar). El beneficio terapéutico de este fármaco 
puede ser, eventualmente, superior al riesgo potencial teratógeno, 
pudiendo estar justificado su uso en embarazadas, siempre bajo un 
riguroso control clínico.

Categoría X Existen pruebas positivas de riesgo para el feto humano. El riesgo 
potencial teratógeno supera claramente al teórico beneficio 
terapéutico. Por ello, su uso está rigurosamente contraindicado en 
mujeres embarazadas.
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BLOQuEOS ANESTÉSICOS

Los bloqueos anestésicos de nervios pericraneales constituyen un procedimien-
to habitual para el tratamiento de pacientes con cefalea y dolor craneofacial1-7. 
Los anestésicos locales inhiben de forma reversible la despolarización de las 
fibras nerviosas mediante el bloqueo de los canales de sodio dependientes de 
voltaje, actuando sobre la sensibilización periférica e, indirectamente, sobre la 
sensibilización central5,6. De este modo, proporcionan un alivio inmediato del 
dolor y generalmente su efecto analgésico se mantiene durante varias semanas 
o, incluso, meses. 

Fármacos empleados en los bloqueos

Los bloqueos anestésicos se llevan a cabo mediante la inyección de una so-
lución anestésica. Habitualmente se utilizan los anestésicos que contienen un 
grupo amida (aminoamidas)3-6 lidocaína, mepivacaína, bupivacaína, prilocaína y 
ropivacaína. No se han realizado estudios comparativos entre los distintos anes-
tésicos, por lo que la elección de uno u otro es arbitraria. No obstante, en el 
embarazo se recomienda usar lidocaína (clase B).

Anexo I

BLOQUEOS ANESTÉSICOS. 
INFILTRACIÓN CON ONABOTULINUMTOXINA

María Luz Cuadrado Pérez
Servicio de Neurología. Hospital Clínico San Carlos

Facultad de Medicina. Universidad Complutense de Madrid. Madrid

Alba López Bravo
Servicio de Neurología. Hospital Reina Sofía. Tudela. Navarra

Javier Casas Limón
Servicio de Neurología. Hospital Universitario Fundación Alcorcón. Alcorcón. Madrid

Jaime Rodríguez Vico
Servicio de Neurología. Hospital Universitario Fundación Jiménez Díaz. Madrid

Natàlia Mas Sala
Servicio de Neurología. Fundación Althaia, Red Asistencial Universitaria de Manresa

Manresa. Barcelona
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En pacientes con cefalea en racimos, cefalea cervicogénica y en aquellas cefa-
leas que no hayan respondido a la infiltración con anestésico, se pueden asociar 
corticoides4-6; los más empleados son triamcinolona (10-20 mg), betametasona 
(2-6 mg), dexametasona (4 mg) y metilprednisolona (20-160 mg). La infiltración 
con corticoides tiene riesgo de producir trastornos tróficos locales, por lo que 
deben evitarse en los bloqueos de ramas trigeminales. 

En la Tabla I se detallan las principales características de los anestésicos y corti-
coides empleados habitualmente en los bloqueos. 

Bloqueos de nervios occipitales (mayor, menor y tercero)

El tipo de bloqueo anestésico que más se utiliza en el tratamiento de las cefa-
leas es el bloqueo del nervio occipital mayor (NOM). El bloqueo de los nervios 
occipitales no solo reduce los impulsos nociceptivos vehiculizados por estos 
nervios hacia el núcleo caudal del trigémino, sino que también modula las afe-
rencias de dolor que llegan al mismo núcleo a través del nervio trigémino8. 

Tabla I. Fármacos anestésicos y corticoides utilizados en los bloqueos de 
nervios pericraneales

Anestésicos locales

Anestésicos Concentración
Latencia efecto 
anestésico (min)

Duración efecto 
anestésico (h)

Lidocaína 0,5-2% (5-20 mg/ml) 3 1-2 

Mepivacaína 0,5-2% (5-20 mg/ml) 4 2-3 

Bupivacaína 0,25-0,5% (2,5-5 mg/ml) 5 6-8 

Prilocaína 0,5-3% (5-30 mg/ml) 2 1-3

Ropivacaína 0,5-1% (5-10 mg/ml) 4 4-6 

Corticoides

Corticoide
Equivalencia con 

triamcinolona 1 mg (mg)
Vida media 

plasmática (min)
Vida media 

biológica (h)

Triamcinolona 1 300 12-36

Metilprednisolona 1 180 12-36

Dexametasona 0,19 100-300 36-72

Betametasona 0,15 100-300 36-72

Adaptada de Belvís et al.6.
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Indicaciones

La Tabla II muestra las indicaciones del bloqueo del NOM en diferentes cefaleas 
y neuralgias, junto con sus niveles de evidencia y grados de recomendación.

En los últimos años, varios ensayos clínicos controlados con placebo han de-
mostrado que el bloqueo anestésico del NOM es una opción terapéutica eficaz 
en la prevención de la migraña crónica a corto y/o medio plazo9-12 (nivel de 
evidencia I, grado de recomendación A). En los ensayos con seguimientos más 
largos, los pacientes fueron tratados con bloqueos repetidos en las primeras 
semanas. Dado que el inicio de su acción es inmediato, el bloqueo del NOM 
podría ser útil como terapia de transición en los pacientes con migraña crónica, 
cubriendo el período de latencia de otros tratamientos preventivos de efecto 
más retardado. No se ha demostrado que añadir corticoides sea útil en el mane-
jo de estos pacientes13, y tampoco se ha demostrado que la hipersensibilidad del 
NOM a la palpación sirva como factor predictor de la respuesta a los bloqueos11. 

Tabla II. Indicaciones del bloqueo anestésico del nervio occipital mayor

Indicación Nivel de 
evidencia

Grado de 
recomendación

Migraña Tratamiento sintomático I A

Prevención de ME III C

Prevención de MC I A

Cefalea en racimos Prevención a corto plazo I A

Otras cefaleas 
trigémino-autonómicas

IV GECSEN

Neuralgia occipital* IV GECSEN

Cefalea cervicogénica* I A

Cefalea pospunción dural II B

Cefalea por uso excesivo 
de medicación

III C

Cefalea postraumática IV GECSEN

*Según la Clasificación Internacional de las Cefaleas, 3.ª edición, la respuesta —al menos temporal— 
al bloqueo del nervio occipital mayor es un criterio diagnóstico necesario para la neuralgia occipital 
y uno de los posibles criterios diagnósticos de confirmación para la cefalea cervicogénica. No obs-
tante, en la neuralgia occipital no se han realizado estudios terapéuticos controlados. 

GECSEN: recomendación del Grupo de Estudio de Cefaleas de la Sociedad Española de Neurología 
para estudios con nivel de evidencia IV; MC: migraña crónica; ME: migraña episódica.
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Aunque algunos trabajos sugieren que el bloqueo del NOM podría ser también 
eficaz en la prevención de la migraña episódica14,15, el grado de evidencia es 
menor (nivel de evidencia III, grado de recomendación C).

El bloqueo del NOM es eficaz como tratamiento sintomático agudo del ata-
que de migraña, ya que produce un alivio inmediato del dolor y de otros sín-
tomas acompañantes16-18 (nivel de evidencia I, grado de recomendación A). 
Un estudio controlado y aleatorizado ha demostrado que el bloqueo del NOM 
es tan eficaz como la medicación intravenosa con dexketoprofeno y metoclo-
pramida, y superior al placebo, en el manejo de los episodios de migraña en 
urgencias18. A partir de series cortas y de casos aislados, se ha propuesto que el 
bloqueo del NOM también podría ser efectivo en la supresión de las auras pro-
longadas o persistentes con semiología visual o sensitiva19, así como de las cri-
sis de migraña hemipléjica o del tronco del encéfalo20-22 (nivel de evidencia IV, 
grado de recomendación del Grupo de Estudio de Cefaleas de la Sociedad 
Española de Neurología [GECSEN]).

En dos ensayos clínicos controlados23,24, el bloqueo del NOM ha mostrado efi-
cacia como terapia preventiva de transición en pacientes con cefalea en raci-
mos, constituyendo una alternativa al uso de corticoides sistémicos (nivel de 
evidencia I, grado de recomendación A). En los ensayos el bloqueo se llevó a 
cabo únicamente en el lado del dolor, con una mezcla de corticoide y anesté-
sico local. La duración del efecto y la tasa de respuesta parecen ser superiores 
en los pacientes con cefalea en racimos episódica que en la forma crónica. Para 
otras cefaleas trigémino-autonómicas el grado de evidencia que avala el uso 
de los bloqueos es mucho menor (nivel de evidencia IV, grado de recomenda-
ción GECSEN). En algunas series se han registrado respuestas parciales o com-
pletas a los bloqueos del NOM en la hemicránea continua25,26, pero también se 
han comunicado respuestas negativas27. En cuanto a la hemicránea paroxística 
y el SUNCT, se han publicado casos aislados con respuesta a los bloqueos25,28, 
así como algunos casos en los que los bloqueos no han sido efectivos27,29. 

En la neuralgia occipital, el bloqueo anestésico del nervio o de los nervios oc-
cipitales afectados (mayor, menor y/o tercero) es el tratamiento de elección30 
(nivel de evidencia IV, grado de recomendación GECSEN). En estos casos, el 
bloqueo sirve además para confirmar el diagnóstico: según los criterios de la 
tercera edición de la Clasificación Internacional de las Cefaleas (CIC-3)31, la neu-
ralgia occipital debe responder a los bloqueos anestésicos del nervio o de los 
nervios afectados, al menos de forma temporal. Sin embargo, hasta la fecha no 
se han realizado estudios controlados. Recientemente se ha publicado un estu-
dio prospectivo32 en el que más del 95% de los pacientes obtuvieron respuesta 
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satisfactoria a un único bloqueo de los nervios occipitales con anestésicos lo-
cales y corticoides, con reducción de la intensidad del dolor y del uso de medi-
cación durante un período de seguimiento de 6 meses.

El bloqueo anestésico de los nervios occipitales es una técnica eficaz en el ma-
nejo de la cefalea cervicogénica (nivel de evidencia I, grado de recomenda-
ción A). El alivio de la cefalea se hace ya patente en los primeros minutos, lo 
que según la CIC-3 es un criterio que apoya el diagnóstico de cefalea cervico-
génica31. En los estudios publicados se han realizado bloqueos del NOM, y en 
ocasiones del nervio occipital menor, con anestésicos locales asociados o no 
a corticoides. En un ensayo clínico doble ciego, aleatorizado y controlado con 
placebo, se demostró que el bloqueo de los nervios occipitales mayor y menor 
con una solución anestésica producía una reducción de la intensidad del dolor y 
del consumo de fármacos en las 2 semanas siguientes al procedimiento33. En un 
estudio abierto, más del 95% de los pacientes obtuvieron períodos de remisión 
prolongados, de al menos 6 meses de duración, con bloqueos anestésicos de 
los nervios occipitales, únicos o repetidos34. También se ha comprobado que el 
efecto terapéutico del bloqueo del NOM en la cefalea cervicogénica es similar 
al que se logra bloqueando directamente los nervios C2-C335. 

El bloqueo de los nervios occipitales puede ser un tratamiento efectivo en la 
cefalea pospunción dural (nivel de evidencia II, grado de recomendación B). 
En un estudio aleatorizado y simple ciego, los bloqueos se mostraron superio-
res al tratamiento convencional en pacientes con cefalea pospunción causada 
por anestesia espinal36. En este estudio, los pacientes del grupo tratado con 
bloqueos recibieron inyecciones de anestésicos sin corticoides sobre el NOM 
y el nervio occipital menor diariamente, hasta la desaparición del dolor. La in-
filtración con corticoides podría hacer que el efecto fuese más duradero. En 
un estudio prospectivo en el que se practicó un único bloqueo del NOM con 
lidocaína y dexametasona en pacientes con cefalea pospunción en los que ha-
bía fracasado el tratamiento conservador, se logró la desaparición definitiva del 
dolor en el 66% de los pacientes37. 

Los bloqueos del NOM pueden ser una terapia efectiva en la cefalea por uso 
excesivo de medicación (nivel de evidencia III, grado de recomendación C). 
En un estudio comparativo se comprobó que el tratamiento adyuvante con blo-
queos repetidos del NOM mejoraba la evolución clínica en la deshabituación del 
uso excesivo de triptanes38. 

Algunos trabajos sugieren que los bloqueos occipitales pueden ser efectivos 
en otras cefaleas primarias y secundarias. Así, los bloqueos del NOM se han 
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asociado a reducción del dolor en algunas series de cefalea postraumática39,40. 
También se han comunicado respuestas en casos aislados de cefalea hípnica41, 
cefalea relacionada con la actividad sexual42 y cefalea por hipopresión espontá-
nea del líquido cefalorraquídeo43. 

Recuerdo anatómico

El complejo occipital, cuya función es recoger la sensibilidad de la región oc-
cipital, está constituido por el NOM, el nervio occipital menor y el tercer nervio 
occipital (Figura 1). El nervio occipital mayor (NOM, nervio de Arnold) es el 
ramo posterior del segundo nervio cervical (C2)44,45. Sale del conducto raquí-
deo entre el atlas y el axis, y asciende atravesando distintos planos musculares 
hasta emerger a la superficie a través de la inserción aponeurótica del músculo 
trapecio en el denominado punto de Arnold, con recorrido medial a la arteria 
occipital; el punto de Arnold se sitúa aproximadamente entre el tercio medial y 
el tercio medio de la línea imaginaria que une la protuberancia occipital externa 
con la apófisis mastoides7. El nervio occipital menor procede del plexo cervical, 
del asa formada por los ramos anteriores de los nervios C2 y C344,45. Asciende 
sobre el borde posterior del músculo esternocleidomastoideo y se dirige hacia 
la región occipital y mastoidea, donde cruza la unión entre el tercio medio y el 
tercio lateral de la misma línea imaginaria en la que se sitúa el punto de Arnold7. 
Finalmente, el tercer nervio occipital es la rama cutánea del ramo posterior 
del tercer nervio cervical (C3). Tras un breve trayecto ascendente, perfora el 
músculo trapecio por debajo de la protuberancia occipital externa y acaba en la 
región de la nuca próxima a la línea media44,45.

Figura 1. Representación de los nervios 
occipitales: 1, nervio occipital mayor; 
2, nervio occipital menor; 3, tercer nervio 
occipital. Modificado con permiso de 
Santos Lasaosa et al., Guía consenso 
sobre técnicas de infiltración anestésica 
de nervios pericraneales. Neurología. 
2017;32:316-30.

Ilustración de Esperanza González Perlado.
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Técnicas de bloqueo

El procedimiento más utilizado es el bloqueo del NOM. Con relación al punto 
de inyección, se reconocen dos localizaciones principales3-6 (Figuras 2A y 2B):

 ◗  Distal: en el punto de Arnold, entre el tercio medial y los dos tercios laterales 
de la línea imaginaria nombrada con anterioridad, justamente por dentro del 
pulso de la arteria occipital; en este punto ya no hay tejido muscular.

 ◗  Proximal: unos 3 cm por debajo y 1,5 cm lateral a la protuberancia occipital 
externa; en este punto se infiltran los músculos de la región suboccipital, por 
lo que una parte del efecto podría deberse a la acción sobre el tejido muscular.

Para llevar a cabo el bloqueo, el paciente debe estar sentado y el médico se si-
túa a su espalda. Se utilizará una jeringa de 3-5 ml (sobre cada nervio se inyectan 
entre 2 y 2,5 ml de solución anestésica) y una aguja de 25-30 Gauge (G). Antes 
de la inyección, debe desinfectarse la piel con un antiséptico local. También 
se recomienda localizar el pulso de la arteria occipital, con objeto de evitar su 
punción y localizar mejor el nervio. Posteriormente se inserta la aguja lenta-
mente, en sentido craneal, hasta una profundidad de unos 3-4 mm. Antes de la 
inyección del anestésico se debe aspirar traccionando el émbolo de la jeringa 
para comprobar que la aguja no se ha introducido dentro de un vaso sanguíneo. 

Figura 2. Puntos de inyección para el bloqueo del nervio occipital mayor: abordaje en el 
punto de Arnold (A); abordaje proximal (B). Reproducido con permiso de Santos Lasaosa 
et al., Guía consenso sobre técnicas de infiltración anestésica. Neurología. 2017;32:316-30.
Ilustraciones de Esperanza González Perlado.

A B



- 422 -

Manual de Práctica Clínica

CEFALEAS

Además, durante la inyección se debe estabilizar el eje de la aguja de modo 
que se eviten desplazamientos. Opcionalmente, se puede inyectar un tercio de 
la cantidad total con la aguja insertada en vertical, y posteriormente, tras salir 
a la zona subcutánea, cambiar la orientación unos 30° a cada lado, aspirando 
nuevamente e inyectando un tercio del volumen restante en cada una de esas 
localizaciones. Una vez finalizado el procedimiento es aconsejable ejercer una 
presión en el punto de inyección durante unos segundos, para evitar hemato-
mas, y dejar al paciente en observación 15-30 minutos. 

En ocasiones se realizan bloqueos del nervio occipital menor o del tercer ner-
vio occipital, particularmente en las neuralgias occipitales con hipersensibilidad 
de estos nervios. Para el bloqueo del nervio occipital menor, el punto de inyec-
ción se localiza sobre la unión del tercio medio con el tercio lateral de la línea 
que une la protuberancia occipital ex terna y la mastoides3-6. El bloqueo del ter-
cer nervio occipital se realiza insertando la aguja en su punto de emergencia6, 
unos 4 cm por debajo y 1 cm por fuera de la protuberancia occipital externa. 

Bloqueos de ramas terminales del trigémino

La realización de estos bloqueos está indicada cuando se sospecha la presencia de 
una neuralgia o neuropatía dolorosa de una de las ramas terminales del nervio trigé-
mino, ante un cuadro de dolor paroxístico o continuo, limitado al territorio corres-
pondiente. El bloqueo anestésico del nervio permite confirmar el diagnóstico si el 
dolor se alivia después del procedimiento, bien de forma transitoria o mantenida3-6,46. 
Además, cuando el efecto es duradero, el bloqueo nervioso puede ser una técni-
ca terapéutica efectiva (nivel de evidencia IV, grado de recomendación GECSEN). 
El bloqueo del nervio supraorbitario también se aplica en el tratamiento de algunos 
pacientes con migraña u otras cefaleas26,47,48, generalmente en combinación con 
bloqueos del NOM (nivel de evidencia IV, grado de recomendación GECSEN).

Los bloqueos de ramas terminales del trigémino que se realizan en las con-
sultas y unidades de cefaleas son procedimientos relativamente sencillos, pero 
requieren unos conocimientos anatómicos mínimos que permitan localizar de 
modo preciso el punto de inyección. En la Tabla III se resumen los principales 
aspectos técnicos de estos bloqueos. Hay una serie de reglas que son comu-
nes a todos: 1) palpar y localizar bien las referencias anatómicas; 2) una vez 
introducida la aguja, estabilizar la jeringa y la aguja con la mano no dominante 
para evitar su desplazamiento; 3) aspirar antes de inyectar el fármaco, con el fin 
de asegurar la posición extraarterial de la aguja; 4) presionar durante unos se-
gundos tras la extracción de la aguja para facilitar la hemostasia, y 5) no utilizar 
corticoides en estos territorios por el riesgo de cambios tróficos.
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Tabla III. Aspectos técnicos de los bloqueos de ramas terminales del trigémino*

Nervio Jeringa 
(ml)

Aguja Volumen 
(ml)

Posición del 
paciente

Punto de 
inyección

Supraorbitario 1 30 G 0,5-1 Supino, cabeza 
en posición 
neutra

Escotadura 
supraorbitaria 
(bajo la ceja), o 
bien por encima 
de la escotadura 

Supratroclear 1 30 G 0,5 Supino, cabeza 
en posición 
neutra

Unión de la raíz 
nasal y el reborde 
supraorbitario

Lagrimal 1 30 G 0,5 Supino, cabeza 
en posición 
neutra

Extremo lateral de 
la ceja

Infratroclear 1 30 G 0,5 Supino, cabeza 
en posición 
neutra

Región medial de 
la órbita encima 
de la carúncula 

Nasal externo 1 30 G 0,5 Supino, cabeza 
en posición 
neutra

Entre el hueso 
nasal y el cartílago 
lateral superior

Infraorbitario 1-2 25-30 
G

0,5-1 Supino, cabeza 
en posición 
neutra

Orificio 
infraorbitario del 
hueso maxilar

Cigomaticofacial 1 30 G 0,5-1 Supino, cabeza 
en posición 
neutra

Orificio 
cigomaticofacial 
del hueso 
cigomático

Auriculotemporal 1-2 25-30 
G

0,5-1,5 Supino, 
cabeza girada 
en sentido 
contrario

Delante del trago 
y detrás de la 
arteria temporal, 
o bien por delante 
de la arteria 
temporal

Mentoniano 1-2 25-30 
G

0,5-2,5 Supino, cabeza 
levemente 
girada en 
sentido 
contrario

Orificio 
mentoniano de 
la mandíbula, 
con abordaje 
percutáneo o 
intraoral (surco 
gingivolabial)

*Para más detalles, consúltese el texto.
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Bloqueo del nervio supraorbitario

 ◗  Anatomía. El nervio supraorbitario es una de las dos ramas en las que se 
divide el nervio frontal (rama, a su vez, del nervio oftálmico o V1) en su tra-
yecto por el interior de la órbita, antes de alcanzar el borde supraorbitario. 
Emerge a través de la escotadura supraorbitaria, se flexiona y se dirige hacia 
arriba44,45, abarcando un área sensitiva que ocupa la casi totalidad de la fren-
te y la región anterior del cuero cabelludo. 

 ◗  Técnica. El paciente debe colocarse en decúbito supino, con la cabeza en 
posición neutra. Se utiliza jeringa de 1 ml y aguja fina, preferentemente de 
30 G, y se inyecta un volumen de 0,5-1 ml de la solución anestésica. Hay 
dos puntos de inyec ción posibles3-6; en el primer caso, se introduce la aguja 
en el tejido subcutáneo a nivel de la escotadura supraorbitaria y en senti-
do craneal, con dirección paralela al hueso fron tal, siendo recomendable 
desplazar antes la ceja del paciente hacia arriba (Figura 3A); en el segundo, 
la aguja se inserta 0,5 cm por encima de la escotadura supraorbitaria, en la 
línea media pupilar, y se dirige en un ángulo de 45° con orientación craneal 
y lateral, retirando la ceja del paciente hacia abajo. 

Bloqueo del nervio supratroclear

 ◗  Anatomía. El nervio supratroclear es también rama del nervio frontal, de ca-
libre algo menor que el nervio supraorbitario. Sale de la órbita con trayecto 
medial a la escotadura supraorbitaria44,45 para recoger la sensibilidad de la 
zona inferior y medial de la frente y, en ocasiones, la parte medial de la ceja 
y el ángulo interno de la órbita. 

 ◗  Técnica. Se recomienda emplear una jeringa de 1 ml y aguja de 30 G. La 
aguja se introduce en el tejido subcutáneo, sobre la unión de la raíz nasal 
con el reborde supraorbitario, con un ángulo de 45° en dirección craneal y 
medial5,6,49 . Se inyectan 0,5 ml del anestésico local.

Bloqueo del nervio lagrimal

 ◗  Anatomía. El nervio lagrimal es una de las tres ramas en las que se divide V1. 
En la órbita sigue un trayecto lateral, por encima del músculo recto externo. 
Emerge por el ángulo superoexterno de la órbita44,45 para inervar la parte lateral 
del párpado superior, el extremo lateral de la ceja y el área adyacente de la sien. 

 ◗  Técnica. El paciente debe colocarse en posición de decúbito supino. Se em-
plea una jeringa de 1 ml con aguja fina de 30 G. La aguja se inserta a través del 
extremo lateral de la ceja y se dirige en sentido superior y lateral hacia la sien5,6,50 

(Figura 3B). A continuación, se inyectan 0,5 ml de la solución anestésica.
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Figura 3. Puntos de inyección para los bloqueos de los nervios supraorbitario (A), lagrimal 
(B), infratroclear (C) y nasal externo (D). Reproducido con permiso de Santos Lasaosa et al., 
Guía consenso sobre técnicas de infiltración anestésica. Neurología. 2017;32:316-30.

Ilustraciones de Esperanza González Perlado.

A
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Bloqueo del nervio infratroclear

 ◗  Anatomía. El nervio infratroclear es una de las dos ramas en las que se divide 
el nervio nasociliar (rama, a su vez, de V1), y continúa su trayecto intraorbita-
rio para emerger a través del ángulo superointerno de la órbita, justamente 
por debajo de la tróclea44,45. Finalmente se divide en tres ramas que inervan 
la parte medial del párpado superior y el ángulo superointerno orbitario, la 
mitad ipsilateral del puente nasal y la carúncula lagrimal. 

 ◗  Técnica. Se utiliza una jeringa de 1 ml con aguja de 30 G. El paciente perma-
necerá en decúbito supino, y el médico se situará en el lado contralateral al 
área de dolor. La aguja se introduce en la región medial de la órbita por en-
cima de la carúncula lagrimal5,6,51 y a una profundidad de escasos milímetros, 
y se inyectan 0,5 ml de la solución anestésica (Figura 3C). Es aconsejable 
enfriar previamente la zona con hielo para reducir el riesgo de sangrado. 

Bloqueo del nervio nasal externo

 ◗  Anatomía. Además del nervio infratroclear, del nervio nasociliar deriva el nervio 
etmoidal anterior, que penetra en la cavidad nasal y se divide en dos ramas: ner-
vio nasal interno, que va hacia el tabique nasal, y nervio nasal externo, que dis-
curre por la cara posterior del hueso nasal. El nervio nasal externo sale al tejido 
subcutáneo entre el borde inferior de este hueso y el cartílago lateral superior, 
y se dirige hacia el vértice de la nariz44,45 para recoger la sensibilidad de la región 
distal del dorso de la nariz, el vértice nasal y la porción medial del ala de la nariz. 

 ◗  Técnica. El nervio nasal externo es fácilmente accesible en su punto de 
emergencia. Para el bloqueo se utilizan una jeringa de 1 ml y aguja de 30 G. 
Con el paciente en decúbito supino, el punto de inyección se localiza entre 
el hueso nasal y el cartílago lateral superior, a unos 7 mm de la línea media. 
La aguja se inserta a través del tejido subcutáneo y se dirige en sentido cra-
neal, por delante del hueso nasal5,6,52 (Figura 3D). Seguidamente se inyecta 
un volumen de 0,5 ml de la solución anestésica. También es posible blo-
quear el nervio etmoidal anterior y sus ramas mediante la instilación intrana-
sal de un anestésico local. No obstante, el efecto de la instilación intranasal 
puede ser más breve que el de la inyección anestésica.

Bloqueo del nervio infraorbitario

 ◗  Anatomía. El nervio infraorbitario es una rama terminal del nervio maxilar (V2). 
Abandona la órbita por el conducto infraorbitario, a través del hueso maxilar, 
y sale a la piel por el orificio infraorbitario44,45 para inervar la parte medial del 
párpado inferior, la mejilla, la parte más lateral del ala nasal y el labio superior.
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 ◗  Técnica. Se recomienda utilizar jeringas de 1-2 ml y agujas de 25-30 G. 
La aguja debe introducirse a nivel del orificio infraorbitario, a unos 25 mm de 
la línea media y unos 6 mm por debajo del margen infraorbitario, dirigién-
dose en sentido medial y craneal con una inclinación de 45°5,6 (Figura 4A). 
Posteriormente se introducen 0,5-1 ml del fármaco. 

Bloqueo del nervio cigomaticofacial

 ◗  Anatomía. El nervio cigomaticofacial es una de las dos ramas en las que se 
divide el nervio cigomático (rama de V2) dentro de la órbita. Emerge a la 
superficie a través del orificio cigomaticofacial del hueso cigomático44,45, y 
proporciona inervación sensitiva a la zona más prominente de la mejilla y la 
parte más lateral del párpado inferior. 

 ◗  Técnica. El único caso descrito de neuralgia cigomaticofacial53 respondió 
a un bloqueo del nervio realizado con aguja de 30 G y 1 ml de anestésico, 
y posiblemente un volumen de 0,5 ml pueda ser suficiente en otros casos. 
El punto de inyección se localizó sobre el orificio cigomaticofacial, unos 
20 mm por fuera y 20 mm por debajo del canto lateral del ojo, y la aguja se 
insertó en sentido craneal.

Bloqueo del nervio auriculotemporal

 ◗  Anatomía. El nervio auriculotemporal es la rama posterior del nervio man-
dibular (V3). Emerge al tejido subcutáneo facial por detrás de la articulación 
temporomandibular y asciende por delante del trago y por detrás de la arte-
ria temporal superficial44,45 para inervar la región preauricular, parte anterior 
del pabellón auricular, conducto auditivo externo y región temporal. 

 ◗  Técnica. Se recomienda emplear jeringas de 1-2 ml, agujas de 25-30 G y 
volúmenes anestésicos de entre 0,5 y 1,5 ml. Se han descrito distintos abor-
dajes. Lo más sencillo es introducir la aguja con orientación craneal justa-
mente por delante del trago y por detrás de la arteria temporal, o bien intro-
ducirla por delante de la arteria temporal y con orientación anterior, hacia el 
arco cigomático3-6 (Figura 4B). En ambos casos es importante localizar bien 
la arteria por palpación para evitar una punción accidental. Es posible com-
binar los dos abordajes, repartiendo entre ambos la solución anestésica. 

Bloqueo del nervio mentoniano

 ◗  Anatomía. El nervio mentoniano es una rama terminal del nervio alveolar 
inferior, que procede a su vez de V3. Sale a la superficie a través del aguje-
ro mentoniano del hueso mandibular, situado a 10-15 mm por encima del 
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borde inferior de la mandíbula, cerca de los ápices de los premolares44,45. 
Proporciona inervación a los tejidos blandos bucales anteriores al orificio y 
a la piel del labio inferior y del mentón. 

 ◗  Técnica. Se han descrito un abordaje intraoral y un abordaje percutáneo6,54, 
que se pueden emplear de forma aislada o en combinación. La técnica in-
traoral se lleva a cabo retrayendo el labio del paciente y girándole la cabeza 
ligeramente hacia el lado contrario; la aguja se introduce unos 5 mm en 
el surco gingivolabial y a la altura del orificio mentoniano, en línea con el 
segundo premolar o entre el primer y segundo premolar. La técnica percu-
tánea requiere localizar el orificio mentoniano por palpación en superficie, 
a unos 10-15 mm por encima del borde inferior de la mandíbula; la aguja se 
inserta sobre este punto y se dirige hacia delante, en dirección hacia el men-
tón. Habitualmente se utilizan agujas de 25-27 G (aunque es posible utilizar 
agujas de 30 G) y se inyectan entre 0,5 y 2,5 ml de solución anestésica. 

Figura 4. Puntos de inyección para los bloqueos de los nervios infraorbitario (A) y 
auriculotemporal (B). Reproducido con permiso de Santos Lasaosa et al., Guía consenso 
sobre técnicas de infiltración anestésica. Neurología. 2017;32:316-30.

Ilustraciones de Esperanza González Perlado.

A B
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Seguridad de los bloqueos

Contraindicaciones y precauciones

El uso de los bloqueos anestésicos está contraindicado en pacientes con ante-
cedente de reacción alérgica a anestésicos locales, o si existe un defecto óseo 
por antecedente traumático o quirúrgico (la penetración del agente anestésico 
podría ocasionar una disminución del nivel de consciencia)4-6. 

Los tratamientos antiagregantes o anticoagulantes no suponen una contraindi-
cación, aunque sí se debe asegurar una buena hemostasia, si es necesario con 
medidas físicas (compresión mecánica o frío local). Los pacientes que previa-
mente hayan sufrido síncopes no deben acudir en ayunas y deben situarse en 
las proximidades de una camilla cuando la técnica no se realiza en decúbito, 
como ocurre con el bloqueo del NOM4-6. 

Reacciones adversas

Los bloqueos anestésicos son procedimientos relativamente seguros, de modo 
que las reacciones adversas suelen ser leves, predecibles y transitorias4-6 (Tabla IV). 
Las más comunes son los síncopes o presíncopes por reacción vagal, que se 
suelen resolver con unos minutos de reposo en la camilla de la consulta, y el 
dolor local durante unos días en el punto de inyección, sobre todo cuando 
se emplean las agujas de mayor grosor. El uso de corticoides puede provocar 
la aparición de cambios tróficos en la zona, como alopecia, atrofia cutánea o 
hipocromía. 

INFILTRACIONES DE TOXINA BOTuLÍNICA

La infiltración de onabotulinumtoxinA (OnabotA) es uno de los recursos tera-
péuticos más utilizados en las unidades de cefaleas y en las consultas mono-
gráficas. Actualmente se considera uno de los tratamientos con mayor grado 
de evidencia para la migraña crónica, y su aplicación se ha extendido a otras 
cefaleas y a otros cuadros de dolor craneofacial. 

Mecanismo de acción de onabotulinumtoxinA

OnabotA es una molécula formada por dos cadenas polipeptídicas, y es una de 
las formas de toxina botulínica tipo A (perteneciente a la familia de neurotoxi-
nas sintetizadas por la bacteria Clostridium botulinum). En las terminaciones 
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nerviosas OnabotA escinde la proteína SNAP-25, necesaria para la fusión de las 
vesículas sinápticas con la membrana plasmática. En las fibras C, OnabotA blo-
quea la liberación periférica de péptido relacionado con el gen de la calcitonina 
(CGRP), sustancia P y glutamato, además de la traslocación de los receptores de 
membrana TRPV1 y P2X3 hacia la superficie. OnabotA podría ejercer su efecto 
antinociceptivo a través de estos mecanismos, reduciendo la sensibilización pe-
riférica e, indirectamente, la sensibilización central55.

Presentación, conservación y preparación

OnabotA se comercializa con el nombre de Botox® en viales al vacío, donde 
se encuentra en forma de polvo fino de color blanco grisáceo formando una 
circunferencia visible en el fondo. Existen viales de 50, 100 y 200 unidades (U). 
Para asegurar la estabilidad de la molécula, los viales se deben conservar en 
nevera (entre 2 °C y 8 °C) o en congelador (entre –5 °C y –20 °C)56.

Tabla IV. Principales reacciones adversas de los bloqueos anestésicos

Reacción adversa Medidas de prevención/Actitud

Síncope o presíncope Evitar la realización del bloqueo en ayunas
Practicar en decúbito siempre que sea posible
Evitar lidocaína a dosis altas (5%)
Si cuadro vasovagal, adoptar decúbito o Trendelenburg 
y, si no hay respuesta, considerar atropina y fluidoterapia

Dolor en el punto de 
inyección

Utilizar aguja de calibre fino
Realizar movimientos lentos y evitar movimientos laterales
Compresión y frío local

Hematoma Atención con tratamientos antiagregantes/anticoagulantes 
Localizar por palpación estructuras arteriales
Compresión y frío local

Infección local Asegurar medidas de asepsia

Cambios tróficos Precaución con el uso de corticoides
Evitar corticoides en territorio trigeminal

Reacciones alérgicas Contraindicación de bloqueo con anestésicos si 
antecedentes de alergia (se puede usar solo corticoide). 
Si anafilaxia, adrenalina 0,3-0,5 mg, medidas de soporte 
y traslado

Infiltración intradural con 
pérdida de consciencia

Contraindicación de bloqueos en caso de defecto óseo 
por antecedentes traumáticos o quirúrgicos

Adaptada de Santos Lasaosa et al.5.
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Antes de la inyección, el producto debe disolverse en suero fisiológico (solución 
salina al 0,9%). Hay que calcular la cantidad apropiada de suero para que la so-
lución final contenga 5 U de OnabotA por cada 0,1 ml (Tabla V). Con una jeringa 
de capacidad adecuada y una aguja de carga (18-20 G), se introduce el volumen 
necesario en el interior del vial, retirando antes la cubierta de seguridad que 
cubre el vial e insertando la aguja a través del tapón de caucho. Dado que el 
vial cerrado viene sellado al vacío, una vez insertada la aguja la solución salina 
es aspirada de forma inmediata. Para mezclar las moléculas de OnabotA con la 
solución salina, se deben hacer ligeros movimientos de rotación, sujetando el 
vial con la mano y girando la muñeca suavemente en círculos durante unos se-
gundos. Es importante no agitar el vial de forma enérgica para no desnaturalizar 
la proteína. A continuación, se desconecta la jeringa de la aguja de carga y se 
sustituye por la jeringa de inyección, con la que se recoge la solución resultan-
te, o bien se extraen tanto la jeringa como la aguja para un uso posterior de la 
solución. Una vez reconstituida, la solución debe inyectarse inmediatamente 
o bien conservarse refrigerada a una temperatura de 2-8 °C en el vial original, 
durante un tiempo máximo de 24 horas. Si se va a conservar, debe anotarse en 
la etiqueta la fecha de reconstitución, así como el volumen de suero fisiológico 
empleado en la dilución.

Para la inyección se emplearán jeringas de 1 ml. Con estas jeringas se extrae la 
solución reconstituida del vial, conectándolas a la aguja de carga insertada en el 
tapón. Para extraer bien el líquido conviene dejar el vial boca abajo, y puede ser 
de ayuda colocar la aguja de carga sobre una de las dos ranuras interiores del 
tapón de caucho. Una vez extraído el volumen necesario, la jeringa se desco-
necta y se cambia la aguja por una más fina de 30 G y de 0,5 pulgadas (1,27 cm), 
que será la que se utilice para pinchar al paciente.

Tabla V. Tabla de dilución para viales de Botox® de 50, 100 y 200 unidades (u)

Viales Volumen de diluyente* Concentración resultante

50 U 1 ml 5 U/0,1 ml

100 U 2 ml 5 U/0,1 ml

200 U 4 ml 5 U/0,1 ml

*Suero fisiológico (cloruro sódico 0,9%).
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OnabotulinumtoxinA en la migraña crónica

Indicaciones

Actualmente Botox® tiene indicación como tratamiento preventivo de la mi-
graña crónica en pacientes adultos que no hayan respondido adecuadamente 
a los fármacos preventivos orales de la migraña o que no los toleren55 (nivel de 
evidencia I, grado de recomendación A). La eficacia de OnabotA en la migraña 
crónica quedó demostrada con la publicación de los dos ensayos clínicos fase III 
del programa PREEMPT en el año 201057,58. El tratamiento activo con Ona-
botA produjo mejorías en distintos parámetros clínicos de la cefalea (como 
el número de días al mes de cefalea, el número de días de dolor moderado o 
intenso, el número de días de migraña y las horas acumuladas de cefalea), y sus 
beneficios se extendieron a las medidas de discapacidad y de calidad de vida. 
El inicio del efecto puede tener un período de latencia de varios días, si bien 
muchos pacientes experimentan una reducción de la frecuencia de cefaleas 
desde la primera semana59. En algunas series, el mayor tiempo de evolución 
de la migraña o de la situación de cronicidad se ha asociado con peores tasas 
de respuesta60-62, lo que hace aconsejable que el tratamiento con OnabotA se 
inicie de manera precoz. 

De forma genérica, el GECSEN recomienda iniciar el tratamiento con OnabotA 
en todos aquellos pacientes con migraña crónica que presenten intolerancia o 
falta de respuesta a un mínimo de dos tratamientos preventivos. No obstante, 
cada caso debe considerarse de forma individual, teniendo en cuenta el tiempo 
de evolución, la comorbilidad con otras enfermedades y el uso habitual de otros 
tratamientos. 

Técnica

La técnica de infiltración se basa en el paradigma PREEMPT63. En este paradigma 
se han definido unos puntos fijos, independientes de la localización del dolor. 
En total son 31 puntos, que se sitúan en músculos específicos de la cabeza y el 
cuello (Tabla VI; Figuras 5 y 6). Aunque las referencias anatómicas son muscu-
lares, en realidad este protocolo tiene como objetivo la desensibilización de las 
terminaciones nerviosas pericraneales (nervios supraorbitario y supratroclear, 
auriculotemporal, occipitales y cervicales). En cada punto se infiltran 5 U de 
Botox® (0,1 ml), de modo que la dosis mínima que se administra es de 155 U. 
Con la excepción del músculo prócer, que se inyecta en un único punto sobre la 
línea media, se deben inyectar todos los músculos en ambos lados, realizando 
la mitad de las inyecciones en el lado derecho y la otra mitad en el izquierdo.
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Después de limpiar la piel con un antiséptico, en cada punto la aguja se inserta 
en el músculo correspondiente, con cuidado de no tocar el periostio para no 
provocar dolor. Tras asegurar que la aguja no se ha introducido en un vaso san-
guíneo, se inyectan 0,1 ml de la dilución. Si al extraer la aguja se produce algo 
de sangrado, se aplica una presión suave con una gasa durante unos segundos. 

Los músculos corrugador, prócer, frontal y temporal se inyectan con el paciente 
tumbado, mientras que el occipital, los cervicales y el trapecio se inyectan con el 
paciente sentado. A continuación se describe la técnica de infiltración de estos 
músculos. Las referencias que se dan son orientativas: se debe tener en cuenta la 
variabilidad anatómica individual, así como los resultados de infiltraciones previas. 

 ◗  Corrugador. El músculo corrugador de cada lado se infiltra en su porción 
medial, que está situada sobre la vertiente medial del arco supraorbitario, jus-
to por encima de la salida del nervio supratroclear. Para confirmar su localiza-
ción, se pide al paciente que frunza el ceño y se pellizca el músculo entre los 
dedos pulgar e índice de la mano no dominante. La aguja debe introducirse 
en el vientre muscular, para lo cual se recomienda que lleve una orientación 
perpendicular a la superficie, sin llegar a alcanzar el periostio, y con el bisel 
hacia arriba (Figura 5); no obstante, algunos inyectores la insertan con un 

Tabla VI. Paradigma de inyección PREEMPT: dosis y puntos fijos

Orden Músculo Posición del paciente Número de puntos Número de 
unidades (u)*

A Corrugador Supino, cabeza en 
posición neutra

2 (1 a cada lado) 10 (5 por lado)

B Prócer Supino, cabeza en 
posición neutra

1 5

C Frontal Supino, cabeza en 
posición neutra

4 (2 a cada lado)
20 (10 por 
lado)

D Temporal Supino, cabeza girada 
en sentido contrario

8 (4 a cada lado)
40 (20 por 
lado)

E Occipital Sedestación 6 (3 a cada lado) 30 (15 por lado)

F Cervicales 
paraespinales

Sedestación 4 (2 a cada lado) 20 (10 por lado)

G Trapecio Sedestación 6 (3 a cada lado) 30 (15 por lado)

Total: 31 puntos Total: 155

*En cada punto se inyectan 5 U (0,1 ml).
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Figura 5. Puntos fijos de inyección de onabotulinumtoxinA según el protocolo PREEMPT 
con el paciente en posición supina: A, corrugadores; B, prócer; C, frontal; D, temporal. 
Imágenes cedidas por Allergan PLC. Todos los derechos reservados.



ANEXO I
Bloqueos anestésicos. Infiltración con onabotulinumtoxinA

- 435 -

ángulo de inclinación en dirección craneal. Si la infiltración se lleva a cabo 
de forma correcta, se debilita la acción depresora del músculo corrugador. 
Con este efecto se consigue compensar la pérdida de función del músculo 
frontal y se evita la caída de la ceja.

 ◗  Prócer. Este músculo se sitúa sobre la línea media, en el entrecejo, y se 
activa conjuntamente con los músculos corrugadores cuando el paciente 
frunce el ceño. Para inyectarlo la aguja se introduce en un punto equidis-
tante entre los puntos de inyección de los corrugadores. Se recomienda 
que la aguja lleve orientación perpendicular a la superficie, si bien algunos 
inyectores la insertan con un ángulo de inclinación en dirección craneal. En 
todo caso, hay que procurar no sobrepasar el músculo prócer para evitar la 
inyección excesiva en el músculo frontal (Figura 5).

 ◗  Frontal. Este músculo se infiltra en el tercio superior de la frente, con dos 
inyecciones a cada lado. El punto medial se sitúa por encima del punto de 
inyección del músculo corrugador, a una distancia mínima de 1-2 traveses 
de dedo (1,5-3 cm). El punto lateral se sitúa por fuera del punto medial, a 
una distancia aproximada de un través de dedo, quedando más o menos en 
línea con el borde lateral de la córnea (Figura 5). Para pinchar estos puntos 
la aguja se orienta en dirección craneal formando un ángulo de unos 45° 
con la superficie. Si las inyecciones del músculo frontal se realizan en loca-
lizaciones excesivamente bajas se favorece la aparición de ptosis palpebral 
o pseudoptosis y la caída de las cejas; cuando la debilidad del frontal hace 
que caiga la porción medial de la ceja, puede producirse una contracción 
compensadora de la porción lateral del músculo frontal, con elevación del 
extremo lateral de la ceja. Para evitar estos efectos debe asegurarse que se 
infiltra correctamente el músculo corrugador; además, puede ser útil des-
plazar hacia fuera el punto de inyección lateral del músculo frontal. 

 ◗  Temporal. Cada músculo temporal recibe cuatro inyecciones. Dos puntos 
de inyección se sitúan sobre una línea vertical imaginaria que atraviesa el 
trago: el primero se localiza dos traveses de dedo por encima del trago y el 
segundo 1-2 traveses de dedo por encima. El tercer punto de inyección se 
sitúa un través de dedo por delante, a media altura entre los dos anteriores 
y por detrás de la línea de inserción del pelo. El último punto se encuentra 
a la misma altura que el segundo, y un través de dedo por detrás, en línea 
con la porción superior del pabellón auditivo (Figura 5). Estas inyecciones 
se deben realizar con la aguja formando un ángulo de 45° con la superficie 
y en dirección hacia la región occipital. Si las infiltraciones repetidas causan 
atrofia del músculo temporal, las inyecciones deben desplazarse hacia atrás 
y separarse de la línea de inserción del pelo. 

 ◗  Occipital. En la región occipital se inyectan tres puntos a cada lado, por en-
cima de la línea imaginaria que une la protuberancia occipital externa con la 
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apófisis mastoides. El primer punto se sitúa sobre el punto medio de dicha lí-
nea. Los otros dos puntos se sitúan más altos que el anterior, a una distancia de 
un través de dedo y en diagonal, en las posiciones de las 2 y las 10 de las agujas 
del reloj (Figura 6). Para estas inyecciones la aguja se inserta con un ángulo de 
unos 45° y en dirección craneal. Si los puntos de inyección se sitúan demasia-
do bajos, los pacientes pueden experimentar dolor o debilidad cervical.

 ◗  Cervicales paraespinales. En la región cervical hay dos puntos de inyección 
a cada lado, que deben ser altos y próximos a la escama occipital. La primera 
inyección se sitúa 1 cm por fuera de la línea media y unos 3 cm (dos trave-
ses de dedo) por debajo de la protuberancia occipital. La segunda se separa 
de la primera un través de dedo, en diagonal hacia arriba y hacia afuera 
(Figura 6). En esta localización las inyecciones deben seguir un trayecto 
superficial, con un ángulo de 45° y con orientación craneal. Las inyeccio-
nes demasiado bajas o demasiado profundas podrían provocar debilidad 
muscular y dolor en el cuello. 

 ◗  Trapecio. En el trapecio, se inyectan tres puntos a cada lado. El primer pun-
to se identifica dividiendo visualmente la parte superior del músculo trape-
cio desde el punto de inflexión del cuello (línea del collar) hasta el acromion 
(articulación acromioclavicular); el punto medio de este segmento es donde 
debe realizarse la primera inyección. La segunda inyección se sitúa en el pun-
to medio entre el primer punto de inyección y el acromion. La tercera inyec-
ción debe realizarse en el punto medio entre el primer punto de inyección y la 
línea del collar (Figura 6). Las inyecciones del trapecio deben ser superficiales, 
con la aguja horizontal. Las inyecciones demasiado altas o demasiado pro-
fundas pueden causar debilidad de los músculos del cuello y dolor cervical.

Figura 6. Puntos fijos de inyección de onabotulinumtoxinA según el protocolo PREEMPT 
con el paciente en sedestación: E, occipitales; F, cervicales paraespinales; G, trapecio. 
Imágenes cedidas por Allergan PLC. Todos los derechos reservados.
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Además de los puntos fijos se contempla la infiltración en puntos adicionales, 
lo que permite optimizar el tratamiento en algunos pacientes. 

Según la ficha técnica pueden inyectarse hasta 40 U adicionales, de modo que 
la dosis máxima sería de 195 U en un total de 39 puntos. En principio, estos 
puntos adicionales deberían seguir la estrategia follow-the-pain de los ensayos 
PREEMPT-1 y PREEMPT-2, situándose en áreas de dolor localizadas en uno o ambos 
lados sobre los músculos temporales (hasta 2 puntos), occipitales (hasta 2 puntos) o 
trapecios (hasta 4 puntos)57,58. En la práctica se ha visto que la administración de do-
sis altas de OnabotA en el músculo trapecio se asocia a la aparición de debilidad o 
dolor del cuello, por lo que últimamente se recomienda que los puntos adicionales 
se distribuyan por los músculos temporales y/o los músculos occipitales63. Aunque 
no se incluye como parte del protocolo PREEMPT, en pacientes con bruxismo se 
pueden infiltrar también los músculos maseteros64-66, con dosis de entre 15 y 30 U a 
cada lado (nivel de evidencia IV, grado de recomendación GECSEN).

La dosis de 195 U puede ser más efectiva que la de 155 U. En un estudio pros-
pectivo y abierto en el que se administraron dosis de 195 U desde el primer ciclo 
y a lo largo de 2 años, se registraron mejores respuestas clínicas que en una 
cohorte histórica que había sido tratada con dosis de 155 U67. 

Evaluación de la respuesta y manejo a largo plazo

Para valorar la respuesta de los pacientes con migraña crónica al tratamiento con 
OnabotA de forma objetiva hay que recurrir a calendarios de cefaleas. La variable 
más empleada es el número de días de dolor de cabeza al mes, si bien deben te-
nerse en cuenta otros factores como la intensidad del dolor, la discapacidad cau-
sada por la cefalea, la respuesta a los tratamientos sintomáticos y las preferencias 
del paciente. Tradicionalmente se ha considerado que los pacientes respondedo-
res son aquellos en los que la frecuencia de cefaleas se reduce al menos un 50%68, 
aunque existen propuestas que reducen ese porcentaje al 30%69.

En el primer año las infiltraciones deben repetirse con intervalos de 3 meses. 
Aun cuando no se obtenga una respuesta satisfactoria tras la primera infiltra-
ción, se aconseja completar al menos tres ciclos de tratamiento55, puesto que 
los porcentajes de respondedores ascienden con el segundo y el tercer ciclo68 
(nivel de evidencia IV, grado de recomendación GECSEN). Por otro lado, se re-
comienda utilizar dosis de 195 U tras una primera infiltración, o tras infiltraciones 
sucesivas, cuando no ha habido respuesta a las dosis más bajas o cuando la res-
puesta ha sido subóptima o insuficiente en el tiempo55,70 (nivel de evidencia IV, 
grado de recomendación GECSEN).
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Después de un año de tratamiento, en torno al 70-80% de los pacientes mues-
tran una reducción en el número de días de cefalea y de migraña de más del 
50% con respecto a su situación basal62,71,72. En los ciclos posteriores la eficacia 
del tratamiento puede seguir aumentando, pero el incremento del beneficio 
es menor73-75. En seguimientos a largo plazo se ha observado que la mitad de 
los pacientes necesitan continuar con infiltraciones trimestrales después del 
primer año, mientras que un 40% pueden separarlas 4 meses y un 10% pueden 
suspender el tratamiento72. 

Seguridad

La seguridad y tolerabilidad del tratamiento con OnabotA mediante el protocolo 
PREEMPT quedó demostrada en los ensayos clínicos de fase III que dieron lugar 
a esta indicación, con una tasa de abandono por reacciones adversas del 3,3%. 
Solamente un 29,4% de los pacientes comunicaron efectos adversos relacio-
nados con el tratamiento, que en todos los casos fueron transitorios, y en su 
mayor parte fueron leves o moderados. Los que se registraron con mayor fre-
cuencia fueron dolor cervical (6,7%), debilidad muscular (5,5%), ptosis palpebral 
(3,2%), dolor en el punto de inyección (3,2%) y cefalea en los días posteriores 
a la infiltración (2,9%)57,58. Los estudios de práctica clínica real han confirmado 
la baja incidencia de eventos adversos72-75. En seguimientos a largo plazo, esta 
incidencia desciende con los ciclos sucesivos76. Se han comunicado dos casos 
de atrofia del músculo temporal después de más de 5 años de tratamiento75. 

OnabotulinumtoxinA en otras cefaleas y neuralgias

En los últimos años se ha extendido el uso compasivo de OnabotA para el trata-
miento de otras cefaleas primarias distintas de la migraña crónica, así como en 
la neuralgia del trigémino y en otros cuadros de dolor craneofacial77,78. En estas 
circunstancias, el fármaco se utiliza con una indicación diferente a las estableci-
das en su ficha técnica, por lo que el médico responsable debe justificar su uso 
en la historia clínica, informar adecuadamente al paciente y obtener su consen-
timiento. En la Tabla VII se resumen estas indicaciones de uso compasivo y sus 
protocolos de infiltración. 

Migraña episódica de alta frecuencia

En un estudio prospectivo se evaluó la efectividad de OnabotA administrada se-
gún el protocolo PREEMPT en pacientes con migraña episódica de más de 10 días 
de dolor al mes y con falta de respuesta o mala tolerancia a los preventivos ora-
les, comparándola con la respuesta obtenida en pacientes con migraña crónica. 
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Los pacientes con migraña episódica experimentaron una mejoría significativa en 
la frecuencia de cefaleas a los 6 meses, logrando las mismas tasas de mejoría que 
los pacientes con migraña crónica a los 12 meses79. 

Se recomienda utilizar OnabotA en los pacientes con migraña episódica de alta 
frecuencia que no respondan a otros tratamientos preventivos descritos para 
la migraña o que no los toleren. El patrón de infiltración seguirá el protocolo 
PREEMPT, con dosis entre 155 y 195 U (nivel de evidencia IV, grado de reco-
mendación GECSEN). 

Cefalea en racimos

Son pocos los trabajos publicados en relación con el uso de OnabotA en cefalea 
en racimos, y no existen ensayos clínicos controlados con placebo. Se trata de 

Tabla VII. Indicaciones y protocolo para el uso compasivo de toxina botulínica 
tipo A en algunas cefaleas primarias distintas de la migraña crónica y en la 
neuralgia del trigémino*

Entidad Protocolo Dosis total 
recomendada

Nivel de 
evidencia

Grado de 
recomendación

Migraña episódica 
de alta frecuencia

PREEMPT 155-195 U IV GECSEN

Cefalea 
en racimos

PREEMPT 155-195 U IV GECSEN

Ipsilateral al dolor 
(bilateral en la región 
frontal)

50 U

Ganglio esfenopalatino 25-50 U

Hemicránea 
continua

PREEMPT 155-195 U IV GECSEN

SUNCT Región orbitaria (± 
hemifacies ipsilateral)

40-70 U IV GECSEN

Cefalea numular 4 puntos periféricos + 
1 punto central†

25 U† IV GECSEN

Neuralgia del 
trigémino

Dermatomas afectados 
(± cavidad oral) 

25-75 U I A

*Indicación en situaciones de refractariedad y/o mala tolerancia al tratamiento convencional. En cefa-
lea numular podría usarse como tratamiento de primera línea, como alternativa a los fármacos orales.
†En la cefalea numular, el número de puntos y las dosis podrían modificarse según el tamaño del 
área sintomática.
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casos aislados o pequeñas series de pacientes con cefalea en racimos episódi-
ca o crónica, en los que se han utilizado diferentes protocolos (PREEMPT o no 
PREEMPT) y diferentes dosis77. Varios pacientes han experimentado mejorías, que 
en algunos casos podrían deberse a la propia remisión de la enfermedad o a un 
efecto placebo. La serie más larga incluyó 17 pacientes con cefalea en racimos 
refractaria, que se trataron según el protocolo PREEMPT; en 10 de ellos se reduje-
ron los minutos de dolor más de un 50%80. En algunos de los casos publicados se 
han empleado dosis más bajas (50 U o menos), distribuidas preferentemente en el 
lado ipsilateral al dolor81,82. En un ensayo prospectivo no controlado que incluyó 
siete pacientes con cefalea en racimos crónica refractaria, se inyectaron 25 o 50 U 
de OnabotA directamente sobre el ganglio esfenopalatino mediante un disposi-
tivo de navegación quirúrgica, en uno o en varios ciclos; en cinco pacientes se 
redujo la frecuencia de los episodios de cefalea en más de un 50%83.

La OnabotA podría utilizarse como tratamiento adyuvante en la cefalea en raci-
mos con respuesta insuficiente o mala tolerancia al tratamiento convencional, 
especialmente en la cefalea en racimos crónica (nivel de evidencia IV, grado 
de recomendación GECSEN). Las dosis y los puntos de infiltración no están 
claramente establecidos, pero parece razonable realizar las infiltraciones según 
el protocolo PREEMPT. 

Otras cefaleas trigémino-autonómicas

Aparte de algunas observaciones aisladas, existe una serie abierta de nueve 
pacientes con hemicránea continua y mala tolerancia a la indometacina que 
fueron tratados con OnabotA mediante el protocolo PREEMPT; cinco pacien-
tes mostraron una respuesta satisfactoria, con una reducción de más del 50% 
del número de días de dolor moderado o intenso84. Respecto a la hemicránea 
paroxística, se ha comunicado un único caso con respuesta a la infiltración de 
30 U de toxina botulínica en la región temporal ipsilateral85. Por otra parte, se 
han publicado dos casos de SUNCT con respuesta a toxina botulínica tipo A; 
en uno de ellos se inyectaron 40 U alrededor de la órbita ipsilateral86 y el otro 
recibió 70 U distribuidas en el lado del dolor entre el área periorbitaria, la región 
temporal, la región malar y la encía superior87. 

Aunque la evidencia es escasa, se puede considerar la utilización de OnabotA 
en pacientes con hemicránea continua o hemicránea paroxística que presenten 
intolerancia a la indometacina o respuesta insuficiente a las dosis habituales de 
este fármaco; para la hemicránea continua se recomienda utilizar el protocolo 
PREEMPT (nivel de evidencia IV, grado de recomendación GECSEN). En los pa-
cientes con SUNCT refractario a los tratamientos habituales, también se puede 
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plantear la administración de OnabotA; estos casos podrían responder a dosis 
bajas (en torno a 40-70 U) inyectadas en puntos de la región periorbitaria y/o la 
hemifacies ipsilateral (nivel de evidencia IV, grado de recomendación GECSEN). 

Cefalea numular

En la cefalea numular la OnabotA es uno de los tratamientos preventivos más 
prometedores, si bien hasta la fecha no se han realizado ensayos clínicos contro-
lados. En la literatura médica hay varias descripciones de pacientes tratados con 
infiltraciones de toxina botulínica tipo A con buena respuesta77,88. La serie más 
larga la ha publicado recientemente un grupo español, que incluyó 53 pacientes 
de cefalea numular con más de 10 días de dolor al mes, la mayoría de ellos con 
fracasos previos de uno o de varios preventivos orales. Los pacientes recibieron 
25 U de OnabotA, que se distribuyeron entre un punto central y cuatro puntos 
periféricos sobre el área de dolor. Tras la infiltración disminuyeron los valores me-
dios de los días de dolor, los días de dolor intenso y los días de medicación sinto-
mática; además, en las tres cuartas partes de los pacientes la reducción de los días 
de dolor fue superior al 50% y en la mitad fue de, al menos, un 75%. Una minoría 
de pacientes tuvo efectos adversos leves (como dolor en los puntos de inyección, 
dolor muscular o sangrado local), pero en general la tolerancia fue excelente89. 

Las infiltraciones de OnabotA constituyen una opción terapéutica en los pacien-
tes con cefalea numular. Se debe plantear el tratamiento con OnabotA cuando 
exista una falta de respuesta o de tolerancia a los preventivos orales; también 
puede plantearse como primera opción, dado que ningún otro tratamiento está 
avalado por ensayos clínicos controlados (nivel de evidencia IV, grado de reco-
mendación GECSEN). De forma genérica, se propone inyectar en cinco puntos, a 
razón de 2,5-5 U por punto, cuatro en el perímetro de la zona dolorosa y uno en 
el centro (Figura 7). No obstante, el número de puntos y la dosis de OnabotA se 
podrían ajustar dependiendo del tamaño y de la localización del área sintomática. 

Neuralgia del trigémino y otros cuadros de dolor craneofacial

En la literatura especializada pueden encontrarse casos clínicos y series de ca-
sos, estudios abiertos y ensayos clínicos aleatorizados que avalan el uso de la 
toxina botulínica tipo A en la neuralgia del trigémino refractaria a los fármacos 
orales77,90. Las infiltraciones de toxina botulínica han demostrado eficacia tanto 
en la reducción de la intensidad del dolor como en la disminución de la fre-
cuencia de los ataques. En los últimos años se han publicado cuatro ensayos 
clínicos aleatorizados, doble ciego y controlados con placebo, en los que se 
han administrado dosis de toxina botulínica entre 25 y 75 U a pacientes con 
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neuralgia del trigémino clásica o idiopática como terapia adyuvante91-94. Las do-
sis se han inyectado por vía subcutánea o intradér mica, distribuidas en varios 
puntos del área afectada; además, en uno de los ensayos se añadieron puntos 
de infiltración submucosos dentro de la cavidad oral94. En el ensayo de mayores 
dimensiones se aleatorizaron 84 pacientes en tres brazos para recibir placebo, 
dosis de 25 U o dosis de 75 U. No se encontraron diferencias significativas en 
relación con las dosis; la proporción de pacientes que experimentaron una re-
ducción mayor del 50% en la escala de dolor fue del 70% para el grupo tratado 
con 25 U y del 86% para el grupo tratado con 75 U94. Las reacciones adversas 
generalmente han sido leves y transitorias, y fundamentalmente han consistido 
en asi metría facial y en edema o hematoma en los puntos de inyección.

Se recomienda utilizar infiltraciones de toxina botulínica tipo A en pacientes con 
neuralgia del trigémino clásica o idiopática que no respondan adecuadamente 
al tratamiento farmacológico convencional (nivel de evidencia I, grado de re-
comendación A). La dosis recomendada es de 25-75 U, que se debe distribuir 
sobre el dermatoma o los dermatomas afectados en varios puntos, separados 
entre sí unos 15 mm, y con inyecciones de 2,5-5 U por punto (Figura 8). Se pue-
de ampliar el mapa de infiltración a puntos gatillo de la cavidad oral. Se propone, 
además, la infiltración de al gunos puntos de la hemifacies contralateral para 
reducir el riesgo de asimetría facial (nivel de evidencia IV, grado de recomen-
dación GECSEN).

Figura 7. Esquema de infiltración de 
onabotulinumtoxinA en la cefalea 
numular en cinco puntos (cuatro 
periféricos y uno central). Reproducido 
con permiso de Santos Lasaosa et al., 
Evidencia y experiencia del uso de 
onabotulinumtoxinA en neuralgia del 
trigémino y cefaleas primarias distintas 
de la migraña crónica. Neurología. 2017. 
DOI: 10.1016/j.nrl.2017.09.003.

Ilustración de Esperanza González Perlado.
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A B

Existen algunas evidencias de que las infiltraciones de toxina botulínica tipo 
A podrían ser asimismo efectivas en la neuralgia trigeminal postherpética95, la 
odontalgia atípica96 y la neuralgia occipital97, pero hasta la fecha solamente se 
han descrito casos aislados o series cortas. 
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1Los principios activos recogidos en este Vademécum son aquellos que apare-
cen referenciados a lo largo de los diferentes capítulos de los que consta la pre-
sente Guía. Para algunos principios activos, el gran número de especialidades 
farmacéuticas disponibles actualmente en el mercado hace materialmente im-
posible recoger todas y cada una de ellas. Por ello, se han seleccionado aquellas 
especialidades farmacéuticas de uso más popular y/o aquellas especialidades 
farmacéuticas más baratas, señalándose con el término EFG® la existencia de 
especialidades farmacéuticas genéricas. Por otra parte, se ha dado preferencia 
a las financiadas por el Sistema Nacional de Salud sobre las especialidades far-
macéuticas denominadas “Publicitarias”. 

2Las pautas de dosificación que aparecen señaladas son orientativas, corres-
pondiendo en ocasiones a esquemas de dosificación establecidos en la ficha 
técnica del producto para indicaciones diferentes de las que aparecen en los 
diversos capítulos de esta Guía. En cualquier caso, se recomienda consultar el 
capítulo correspondiente donde figuran de forma más específica las dosis reco-
mendadas para el tratamiento de cada tipo de cefalea. 

3Se han seleccionado aquellas que figuran en la ficha técnica del producto, con-
siderando su mayor importancia y/o relevancia clínica.

El presente Vademécum se ha elaborado sobre la base del Catálogo de Especia-
lidades Farmacéuticas, perteneciente al Consejo General de Colegios Oficiales 
de Farmacéuticos de España. La información que figura no pretende suplantar 
la información oficial tal y como aparece recogida en la ficha técnica de las di-
ferentes especialidades farmacéuticas.
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at
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 m
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ra
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 d
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 d
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 d
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le
ra
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c
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 C
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 m
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d
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