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SUMMARY

Review of clinical signs, diagnosis and treatment of tri-
geminal neuralgia, with special attention to new therapeu-
tic options.

Less frequent, but without less clinical relevance, are the
neuralgias of glossopharyngeal, intermediate nerve, occipi-
tal and upper laryngeal nerves. © 2000 Sociedad Espafiola
del Dolor. Published by Aran Ediciones. S.A.
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RESUMEN

Revisién de la clinica, diagnoéstico y tratamiento de la
neuralgia del trigémino, con especial atencién a las nuevas
opciones terapéuticas.

De aparicién menos frecuente, pero no de menor tras-
cendencia clinica, son las neuralgias del glosofaringeo, ner-
vio intermediario, occipital y laringeo superior. © 2000
Sociedad Espafiola del Dolor. Publicado por Arén Edicio-
nes, S.A.
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1. NEURALGIA DEL TRIGEMINO
1.1. Clinica

La neuralgia del trigémino se caracteriza por paroxis-
mos dolorosos breves (menos de 2 minutos), lancinantes,
espontaneos 0 desencadenados por ciertos estimulos
(masticar, palpaciéon de “puntos gatillo”, comer, hablar,
etc.), que se localizan en la distribucion de una o varias
ramas del trigémino(1) (Tablal).

Caracteristicas

Localizacion del dolor. Se afectan con mayor frecuen-
cialasegunday tercerarama, sdlo en un 5% de los casos,
la primera. El dolor ocurre fundamentalmente en dos zo-
nas. a) zona encia-orgja: se inicia desde la regién de los
dientes caninos inferiores, con menos frecuencia desde
los superiores, irradiandose hacia la orgja, raramente lo
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TABLA I. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE LAS NEU-
RALGIAS CRANEOFACIALES, SEGUN LA CLASIFICA-
CION DE LAS CEFALEAS, NEURALGIAS CRANEALES Y
EL DOLOR FACIAL DE LA INTERNATIONAL HEAD-
ACHE SOCIETY (IHS) (Cephalalgia 1988; 8 (Suppl.7): 9-96).

Criterios diagndsticos de la neuralgia del trigémino idiopética.

A. Ataques paroxisticos de dolor facia o frontal, que dura des-
de unos pocos segundos a 2 minutos.

B. El dolor presentaa menos cuatro de los siguientes:

1. Distribucién en una o més de las ramas del trigémino.

2. Slbito, intenso, agudo, penetrante, punzante o con sensa-
cion de quemazon.

3. Granintensidad del dolor.

4. Se produce por estimulacién de zonas gatillo o en ciertas
actividades diarias como comer, hablar, lavarse la cara o
los dientes.

5. Entre los paroxismos, €l paciente esta asintomético.

C. No existe déficit neurol 6gico

D. Los ataques son estereotipados en un paciente.

E. Han de excluirse otras causas de dolor facial mediante histo-
ria, exploracion fisica e investigaciones especiaes, en caso
necesario.

Criterios diagndsticos de la neuralgia idiopética del glosofa -
ringeo.
A. Ataques paroxisticos de dolor facial que dura desde unos po-
cos segundos a 2 minutos.
B. El dolor presentaa menos 4 de las siguientes:
1. Locdlizacion unilateral.
2. Distribucion en la parte posterior de lalengua, fosatonsilar,
faringe, debajo del dngulo de lamandibula o en € oido.
3. Repentino, agudo, punzante o con sensacion de quemazon.
4. Gran intensidad del dolor.
5. Se precipita por mecanismos de gatillo: d tragar, masticar,
hablar, toser o bostezar.
C. No existe déficit neurol 6gico.
D. Los ataques son estereotipados en cada individuo.
E. Lahistoriaclinica, el examen fisicoy las exploraciones espe-
ciales han de descartar otras causas.

Criterios diagndsticos de la neuralgia del nervio intermediario.

A. Paroxismos de dolor en la parte profunda del oido, con dura
cion de segundos a minutos.
B. Presencia de una zona gatillo en la pared posterior del con-
ducto auditivo.
C. Exclusion delesion estructural.
Comentario: Se acompafa en ocasiones de trastornos de lagri-
meo y salivacion. A veces relacion a herpes zoster
0 antecedentes de lesion del ganglio geniculado.

(cont.)

Criterios diagndsticos de la neuralgia occipital.

A. Dolor en € territorio de distribucidn de las ramas occipitales

mayores 0 Menores.

B. El dolor es punzante, pero puede persistir entre paroxismos.

C. El nervio afectado es sensible ala pal pacion.

D. Laalteracion se aiviatemporalmente mediante bloqueo con

anestesialocal del nervio afecto.

Comentario: Debe distinguirse del dolor occipital referido des-
de las articulaciones atloaxoidea y cervicales su-
periores, desde los mUsculos cervicales o sus in-
serciones.

Criterios diagndsticos de la neuralgia idiopética del laringeo

superior.

A. Paroxismos de dolor en la garganta, region submandibular o
debajo del oido, con una duracién de minutos u horas.

B. Los paroxismos se desencadenan a tragar, forzar lavoz o gi-
rar lacabeza

C. Lasusceptibilidad continGa durante dias o semanas.

D. Hay un punto gatillo en la cara lateral de la garganta, sobre
la membrana hiotiroidea.

E. Exclusion delesion estructural.

Dolor facial atipico.

Dolor facial no adscribible alos siguientes grupos de la clasifi-

cacion delalHS:

a) Cefaea o dolor facial asociados a ateraciones del créneo,
cuello, ojos, oidos, nariz, senos, dientes, boca u otras estruc-
turas faciales o craneales.

b) Neuralgias craneales, dolor de tronco nervioso y por desafe-
rentacion.

Aparece diariamente y persiste todo el dia o la mayor parte. En
su inicio, se circunscribe a una parte limitada de un lado de la
cara. Puede extenderse a un area més amplia de la cara o del
cuello. Es profundo y mal localizado por € paciente. No hay
defecto sensitivo alguno, ni otros signos anormales. Lasinvesti-
gaciones de laboratorio, incluidos el estudio radioldgico de la
caray mandibula, no demuestran anomalias pertinentes.

hace en sentido inverso, desde la oreja a la mandibu-
la; b) zona 6rbita-nariz: tipicamente se proyecta ha-
cia arriba desde el angulo de la nariz hasta el borde
interno y/o externo de la 6rbita.

Cualidad del dolor. Se describe como “descarga
eléctrica’, “agujas calientes’, “pufalada’... Es un
dolor intensisimo, referido a nivel profundo, en las
areas faciales descritas previamente. Suele durar se-
gundos y repetirse varias veces al dia (en ocasiones
mas de 100), ocasionalmente sobreviene en réafagas.
En los casos tipicos no hay molestias entre |os paro-
xismos, aunque es frecuente que el paciente refiera



28 J MARTA ET AL.

Rev. Soc. Esp. del Dolor, Vol. 7, Suplemento |1, Septiembre 2000

cierto dolor en esa area. No se acompafia de otros
signos o sintomas neurol 6gicos. En ocasiones el do-
lor obliga al paciente a un gesto de contraccién de la
cara, de ahi su denominacién de “tic douloureaux”,
gue no debemos confundir con los casos en los que la
neuralgia del trigémino se acomparia de hemiespas-
mo facial secundario, por lesion simultanea del VII
par, habitualmente por patologia en el angulo ponto-
cerebel 0so.

Provocacién del dolor. Los ataques de dolor pue-
den ser espontaneos o provocados por distintos esti-
mulos. Los paroxismos dolorosos que afectan a la
zona de la boca-oreja se precipitan, fundamen-
talmente, por actos motores. Asi, masticar, sonreir,
hablar, suelen ser los factores provocadores, aunque
también pueden seguir a roces cutaneos (afeitarse,
cepillarse los dientes, etc.), o al contacto con estimu-
los frios o calientes en |os dientes o labio. En con-
traste, los paroxismos dolorosos en la zona nariz-6r-
bita son tipicamente provocados por estimulos en
“puntos gatillo” sensoriales cutaneos. Estos suelen
localizarse en el alade lanariz, el tercio externo del
labio superior y limite medial de la ceja.

L os paroxismos son mas frecuentes durante el dia
y raramente despiertan al paciente por la noche.

Se ha denominado neuralgia idiopatica, prima -
ria o esencial a aquella en la cual no se puede de-
mostrar una lesioén, periférica o central, que justifi-
gue el cuadro y secundaria o sintomatica cuando si
la hallamos. En la practica, es evidente que el por-
centaje de casos adscritos a una u otra categoria de-
pende de |las técnicas diagnodsticas utilizadas. Asi el
uso de la RNM, angiorresonancia y angiografia
permiten descubrir compresiones vascul ares, lesio-
nes desmielinizantes, etc. hasta hace pocos afios
imposibles de reconocer, salvo en la exploracién
quirurgica directa o en las autopsias. Algunas de
estas neuralgias secundarias pueden cursar con sin-
tomas indistinguibles de las “esenciales” y su res-
puesta al tratamiento médico tampoco es un crite-
rio absoluto para clasificarlas. Es posible que la
gran mayoria de las neuralgias que etiquetamos de
esenciales sean en Ultima instancia secundarias a
patologia estructural o compresiva. Asi lo apoya,
como comentaremos en €l apartado del tratamiento,
la mejoria de la mayoria de ellas con técnicas qui-
rargicas de descompresion microvascular, auln
cuando no habia evidencia preoperatoria de dicha
compresion (2,3).

En una primera aproximacioén clinica, es mas (til
la distincion entre neuralgia trigeminal tipica, que
suele ser “esencial” o “primaria” y la neuralgia tri -
geminal atipica, que debe hacernos buscar una pato-

logia causal demostrable, siendo con frecuencia una
neuralgia sintomatica o secundaria. La neuralgiatri-
geminal atipicatiene un comienzoy un final del pa-
roxismo menos abrupto, el dolor puede persistir en-
tre paroxismos y puede asociarse a un déficit
sensitivo en la rama afecta 0 acompariarse de otros
sintomas y signos neuroldgicos. También nos debe
hacer sospechar que la neuralgia puede ser secunda-
ria ala afectacion bilateral, la afectacion aislada de
la primerarama o el que aparezca en pacientes jove-
nes (menores de 50 afios). La denominacion “ neural -
giatrigeminal atipica’ no debe confundirse con la de
“dolor o neuralgiafacial atipica’, una categoria diag-
noéstica considerada en la Clasificacion de Cefaleas
delalHS (Tablal) y que es un cajon de sastre para
los dolores facial es que no se pueden adscribir a otro

grupo.

1.2. Epidemiologiay curso natural

En el estudio de Rochester, desde 1945 a 1984, la
neuralgia esencial del trigémino (NET) tuvo una
incidencia de 4,3/100.000 habitantes, predominando
en mujeres en unaratio de 3:2 (4). La edad de co-
mienzo mas frecuente es la sexta 'y séptima décadas,
siendo rara por debajo de los 50 afios.

Seguin nuestra experiencia, es mas frecuente asis-
tir en la consulta a un nuevo brote de dolor en un pa-
ciente ya diagnosticado, que ver un caso huevo.
Atendemos alrededor de 10 casos/afio en una consul-
ta externa de Neurologia a la que la asisten, algo mas
de 50.000 pacientes. De ellos, aproximadamente 7
seran pacientes ya diagnosticados que acuden por in-
suficiencia del tratamiento o reagudizacion tras me-
ses, incluso afios, sin dolor, y €l resto, cercade 3, se-
rén casos nuevos.

Al comienzo, no es raro que el paciente refiera un
dolor menos intenso, mas duradero y profundo, que
puede anteceder semanas o afios al desarrollo de la
neuralgia (5,6). El curso es imprevisible, con exacer-
baciones y remisiones, incluso completas, sin causa
aparente. En general, los primeros brotes suelen ser
mas cortos y alternar con remisiones mas largas, ha-
ciéndose luego mas continuos.

El tratamiento médico es satisfactorio, especial-
mente al principio, en el 80% de los casos. Poste-
riormente se requiere, con frecuencia, asociar va-
rios farmacos y dosis progresivamente mayores de
estos. Los casos resistentes a tratamiento médico
mejoran con cirugia, también, en un 80% de los ca-
sos, pero alrededor del 25% recurriran en meses o
anos.
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1.3. Diagndstico

Es un diagnéstico clinico.

El primer paso es distinguir entre |os casos tipi-
cos, muy probablemente “esenciales’, y los atipicos,
que pueden ser sintomaticos. Para sospechar que sea
secundaria es especialmente importante atender a
signos como la alteracion de la sensibilidad facial in-
tercrisis, la hipoestesia o disminucién del reflejo cor-
neal (signo precoz de afectacion del arco del V-VI1),
la presencia de diplopia (proximidad del V par alos
nervios oculomotores en el tronco, pero también en
angulo pontocerebel oso, pared del seno cavernoso o
en angulo orbitario, en caso de ser la primera rama
del trigémino la afecta), la coexistencia de un sindro-
me de Horner o alteraciones vasomotoras por afecta-
cioén de vias autonémicas (lesion de tronco, sindrome
paratrigeminal de Raeder, etc.); todos ellos son refle-
jo de lesiones, anivel central o periférico, en estruc-
turas préximas al trigémino. Las causas mas frecuen-
tes de neuralgia sintomatica son, en pacientes
jovenes, la esclerosis multiple y 1os neurinomas del
acustico. Un 2% de los pacientes con esclerosis mul-
tiple tienen una neuralgia del trigémino y alainver-
sa, un 3% de los pacientes con neuralgia trigeminal
tienen una esclerosis multiple (7,8). En los pacientes
de mayor edad son mas frecuentes las compresiones
vasculares de laraiz, infartos o malformaciones vas-
culares de tronco y los tumores, especialmente me-
ningiomas. Otras causas de neuralgia sintomatica son
los traumatismos con lesién parcial del nervioy re-
paracién andmala, la siringobulbia, meningitis basa-
les de la tuberculosis, sarcoidosis o la carcinomatosis
meningea, el herpes zéster, afectacion del trigémino
en el Sjogren y otras enfermedades reumatol égicas y
la intoxicacion por tricloroetileno.

En & diagnéstico diferencial se debe considerar
un buen nimero de procesos que, sin afectar directa-
mente al nervio trigémino, pueden dar dolores facia-
les similares: artritis de la articulacion temporoman-
dibular (S. de Costen), piezas dentales en mal estado,
otitis, sinusitis, arteritis de la temporal, etc. (Tabla
I1). Por ser menos conocidas, resaltamos dos que son
suficientemente caracteristicas para sospecharlas an-
te sintomas tipicos: a) sindrome cuello-lengua (9):
provoca dolor y entumecimiento en el territorio del
nervio lingual y de la segunda raiz cervical que se
desencadena por e giro homolateral de la cabeza.
Parece debido a lesion radicular C2. Es de remarcar
que, aunque la sensacion tactil de lalengua corres-
ponde a larama mandibular del trigémino, ni el dolor
de laneuralgia esencial se suele referir aella, ni esla
hipoestesia lingual un sintoma frecuente en la neu-

TABLA Il. PRINCIPALES DIAGNOSTICOS DIFE-
RENCIALES

V1

Causas oftalmolégicas. Glaucoma, uveitis, conjuntivitis, lesion
corneal por traumatismo, xeroftalmia o incompetencia del cie-
rre palpebral, etc.

De causa ORL: Sinusitis frontal, esfenoidal, etmoiditis.
Oftalmoplejia con dolor: Tolosa Hunt, migrafia oftalmopléjica
Herpes zéster y neuralgia post-herpética.

Cefaleas primarias con afectacion trigémino-vascular: cluster,
SUNCT, etc.

Arteritis de cdlulas gigantes (arteritis de la temporal).

S paratrigeminal de Raeder y causas de lesion compresiva re -
trorhitarias.

V2:

Causas ORL: Sinusitis maxilar, otalgias de irradiacion anterior,
efc.

Causas estomatol dgicas. Alteraciones dentarias, cordal, etc.
Cefaleas primarias: Cefalea en racimos, neuralgia del glosofer
ringeo, etc.

Otras neuralgias. Glosofaringeo, intermediario (ver texto)
Otras: Disfuncién de la articulacion temporomandibular, infil-
tracion de huesos de macizo facial o delasdidade V2 en base
de créneo

V3:

Causas ORL y odontoestomatol dgicas: Alt. dentarias, litiasis de
glandula submaxilar, S. de Roger, infiltracion por metéstasis,
etc. delasalidade V3 por € agujero oval .

Osteoarticulares cervicales. S. cuello-lengua, otras neuralgias
secundarias de C2 por compresién en articulacion atlantoaxial
lateral, otras secundarias a lesiones articulares de primeras veér-
tebras cervicales.

Disecciones carotideasy carotidinias.

ralgia secundaria; b) compresién del nervio lingual
en el canal mandibular o del nervio mentoniano en su
agujero de salida (S. de Roger): dan dolor e hipoeste-
siaen mandibulay mentén. Suele ser debido a una
infiltracion metastasica de la mandibula, general-
mente por tumores de mama, préstata o pulmon.

Las exploraciones complementarias deben ser se-
leccionadas en cada caso. En la neuralgia primaria
no se hallan anomalias.

Segun la sospecha, pueden ser de ayuda: a) radio-
grafia o tomografia de conducto auditivo interno o de
proyecciones que muestren el agujero oval (salida de
la rama mandibular), el agujero redondo (rama maxi-
lar) o hendidura orbitaria (rama oftdmica), y si se ha
de descartar un S. de Costen de la articulacion tem-
poromandibular; b) exploraciones neurofisiol dgicas,
como el reflejo corneal-orbicular (reflejo de parpa-
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deo o blink reflex) y potenciales evocados trigemina-
les (10), aunque la adecuada estimulacion para la
realizacion de estas técnicas puede ser mal tolerada;
¢) laTAC (incluyendo cortes con ventana Osea de ba-
se de craneo) tiene su importancia para descartar al-
gunas de las causas estructurales como son menin-
giomas y otros tumores o patologia 6sea de base del
craneo, aunque para la deteccion de procesos de fosa
posterior, |esiones vasculares o desmielinizantes en
tronco, la RM es de eleccion.

En algunos casos la RM pueden demostrar vasos
que contactan con laraiz del trigémino, pero el valor
de este hallazgo es muy relativo, pues se ha encon-
trado en el 25% de los controles sanos (11); algo si-
milar ocurre con la angiografia, incapaz de predecir
los hallazgos de la exploracion quirdrgica (12).

De las 2.972 neuralgias del trigémino vistas en la
Clinica Mayo entre 1976 a 1990, 296 eran de etiolo-
giatumoral (10%). Entre estas, 58 tenian caracteris-
ticas superponibles a las de una neuralgia “esencial”,
sin déficit motor o sensitivo, con distribucién en una
ramay dolor paroxistico (13). Los tumores mas fre-
cuentes fueron meningiomas y neurinomas. Estos re-
sultados sostenian la recomendacion de realizar a
menos una TAC sin y con contraste ante una neural -
gia del trigémino, y en pacientes menores de 50
afos, una RNM.

Una vez descartado que la neuralgia sea secunda-
ria, es necesario hacer el diagndstico diferencial con
otros cuadros primarios similares: neuralgia del glo-
sofaringeo, neuralgia del nervio intermediario, sin-
drome auriculo-temporal de Frey, cefalea en racimos,
hemicranea paroxistica, cefalea hipnicay sindrome
de SUNCT, asi como el ya mencionado dolor facial
atipico. Los dos primeros se revisan posteriormente.

El sindrome auriculo-temporal de Frey (14) es un
dolor en regién preauricular acompafiado de sudora-
cion local simultanea ala salivacion (comer, mascar
chicle, etc.) debido ainervacién paradéjica (ramas
destinadas a la parétida inervan sudoriparas de la
piel preauricular) tras lesién parcial, similar alo que
ocurre en e sindrome de “lagrimas de cocodrilo”,
donde la salivacién provoca lagrimeo, en lesiones
del facial con reinervacion anémala de la glandula
lacrimal (15).

Lacefalea en racimos no es unararezay es relati-
vamente poco conocida, de forma que € paciente
puede tardar afios en ser correctamente diagnostica-
do. En la mencionada clasificacion de laIHS (1), se
asimila a términos previos que deben abandonarse,
como eritroposopalgia, cefalea histaminica de Hor-
ton, neuralgia petrosa de Gardner, neuralgia esfeno-
palatina, neuralgia de Vidian y Sluder o hemicranea

periédica neuralgiforme. Se caracteriza por ataques
estereotipados de dolor intenso, unilateral, orbitario,
supraorbitario o temporal retroorbitario, que duran
de 15 a 180 minutos y se acompafian de al menos uno
de los siguientes signos homolaterales: inyeccién
conjuntival, lagrimeo, congestién nasal, rinorrea, su-
doracion facial, miosis, ptosis o edema palpebral
(ver Tablal). Pueden aparecer desde 1 cada dos dias
a 8 al dia. Es mucho mas frecuente en varones y ha-
bitualmente ocurren a la misma hora todos los dias
(madrugada, hora de la siesta). El episodio de dolor
suele responder a sumatriptan subcutaneo o intrana-
sal (16). El tratamiento con antagonistas del Ca™ (ve-
rapamilo, etc.), corticoides o litio suele conseguir
disminuir el nimero e intensidad de |os episodios de
dolor y abortar un racimo. Las principales diferen-
cias con la NET son la clinica autonémica acompa-
flante y la duracién de los ataques.

Mucho menos frecuentes son |os tres restantes, pe-
ro sus caracteristicas los hacen especial mente equi-
vocos con la NET.

En la hemicranea paroxistica (IHS), descrita en
1974 por Sjaastad (17), €l dolor, idéntico al de la ce-
falea en racimos, es breve (de 2 a 45 minutos) y pue-
de hacer pensar en una NET, pero se asocia con los
fenédmenos disautonémicos descritos para la cefalea
en racimos y responde muy bien aindometacina, lo
gue la diferencia de las dos.

En el SUNCT (acrénimo de Shortlasting unilate
ral neuralgiform headache attacks with conjunctival
injection and tearing), descrita también por Sjaastad
(18), el dolor retroorbitario es mas breve todavia, ge-
neralmente de pocos segundos o minutos, pero se
acomparia de intenso lagrimeo e inyeccion conjunti-
val y no responde a ningun tratamiento.

La cefalea hipnica o de Solomon (19), descrita en
ancianos, es un fuerte dolor retroorbitario, de unos
20-30 minutos de duracion, que despierta al paciente
por la noche de forma recurrente y puede remitir con
litio. Caracteristicamente, no se acompafia de sinto-
mas autonémicos y por eso nos puede hacer pensar
en una NET. Tanto el SUNCT como la cefalea hipni-
ca se pueden considerar rarezas.

Ademas, en el diagndstico diferencial, si la cefa-
lea se localiza en la zona orbitaria debemos conside-
rar el llamado Sindrome paratrigeminal de Raeder.
En este sindrome, el dolor orbitario o en zonas proxi-
mas se acompania de clinica disautonémica vascular,
miosisy ptosis. Es infrecuente y se debe a unalesién
primaria de la car6tida en el sifon o en el seno caver-
noso (disecciones, aneurismas, etc.) o sus proximida-
des (tumores paraselares, etc.). La miosis y ptosis
son secundarias alalesion de las fibras simpéticas
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gue acompafian a la carétidainternay el dolor es or-
bitario aunalesion del V par, habitualmente en su
rama oftdlmica, antes de la entrada en la 6rbita. En la
descripcién original de Raeder (20) se incluia la
afectacion de los nervios oculomotores, pero en la
actualidad este epdnimo suele utilizarse para descri-
bir la suma de un sindrome de Horner con sudoracién
facial conservada, como corresponde a la afectacién
del simpatico post-ganglionar mas alla del origen de
la carétida externa'y un dolor referido a la primera
ramatrigeminal (21).

Podemos encontrar también un Horner en lesiones
que afecten al simpético en la car6tida, como disec-
ciones (22) y carotidinias (23), siendo el dolor referi-
do en estos casos al cuello, angulo de la mandibula o
atoda la hemicara.

1.4. Tratamiento

El manejo inicial del dolor es médico(24) y el tra-
tamiento de eleccién la carbamazepina que controla
el dolor en alrededor del 70% de los casos. La carba-
mazepina debe ser instaurada progresivamente co-
menzando con unos 200 mg al diay aumentando ca-
da 2-3 dias otros 200 mg al dia, hasta alcanzar una
dosis eficaz que suele estar entre 600 y 1200 mg/dia
para un adulto (8-20 mg.kg™ al dia). Aunque se puede
tardar varios dias en alcanzar niveles eficaces, las es-
caladas de dosis mas rapidas suelen ser mal toleradas
y forzar un abandono prematuro. Si aparecen efectos
secundarios, resulta suficiente ralentizar el aumento
y explicar que los sintomas seran transitorios. La efi-
cacia es proporcional alos niveles en sangre, que de-
ben ser de 4-10 ng.ml* o incluso mayores. Cuando se
ha conseguido e control del dolor, se mantiene la
dosis durante unos meses y posteriormente se inten-
tarareducir. Esto es posible en muchos casos, pero
habitualmente no se puede retirar por completo y se
continda con una dosis de mantenimiento, que suele
oscilar entre 200-600 mg al dia.

Puede dar efectos secundarios como dermatitis,
leucopenia, elevacion de enzimas hepaticas, hipona-
tremia o diarreay muy raramente reacciones idiosin-
crasicas graves como aplasia medular, hepatopatia y
Sindrome de Stevens Jhonson. Para el control hema-
toldgico se precisan analisis periddicos, especial men-
te al principio. Lafrecuencia de las complicaciones
hematol égicas idiosincréticas graves puede ser de 5,1
por millén para anemia apléasica, 1,4 para agranuloci-
tosis y 2,2 por millén de mortalidad globalmente
(25). Lo mas frecuente es la aparicion de una leuco-
peniatransitoria (10-20% de los pacientes), y de for-

ma mas rara, un 2% de los casos, la leucopenia es
persistente. El tratamiento se debe interrumpir cuan-
do el contaje de leucocitos cae por debajo de 2.500 o
los neutréfilos se hallan por debajo de 1.000. Los
efectos secundarios, como somnolencia 0 mareo, a
menudo coinciden con los picos de dosis y puede ser
atil fraccionar el total diario en 4 tomas. La remision
del dolor se consigue en un 70-80% de los casos, pero
con frecuencia se va haciendo resistente y son nece-
sarios incrementos de dosis y/o asociar/sustituir con
otros farmacos. A medio plazo, la carbamazepina es
satisfactoria en solo el 50% de los pacientes (8,12).
Puede interaccionar con otros farmacos de uso habi-
tual en los ancianos, grupo de edad en el que, tam-
bién, es mas frecuente la neuralgia. Farmacos como
acetazolamida, macrdlidos, isoniazida, algunos anti-
depresivos, verapamilo, diltiazem, cimetidinay otros
que pueden elevar los niveles del farmaco hasta limi-
tes toxicos por inhibicion del metabolismo hepatico.
Por otra parte, como inductor hepatico, la carbamace-
pina puede hacer descender los niveles de otros
antiepil épticos como valproato, lamotrigina, clonaze-
pam o topiramato y a su vez, lafenitoina, fenobarbi-
tal y primidona pueden incrementar el metabolismo
de la carbamazepina por induccién hepéticay hacer
necesarias dosis mayores de la misma. Son también
relevantes las interacciones con teofilina, anticoagu-
lantes orales, esteroides o0 anticonceptivos (26).

Generalmente si la carbamacepina no se tolera, se
utiliza fenitoina (segun peso, habitualmente 100 mg
por 3 al dia); aunque su eficacia es menor y también
tiene efectos secundarios.

Si la carbamacepina o fenitoina son mal toleradas,
o resultan insuficientes y los sintomas persisten a pe-
sar de dosis adecuadas, se deben ensayar otras opcio-
nes como clonazepam (27), baclofén (28), pimozide
(29), valproato, tocainamida o amitriptilina. Re-
cientemente se han aportado casos de mejoria con
nuevos antiepilépticos, concretamente lamotrigina
(30,31) o gabapentina (32) que afladen nuevas espe-
ranzas para el manejo de estos pacientes. A |a espera
de resultado de los ensayos en curso, la gabapentina
parece mejorar la neuralgia en un alto porcentaje de
casos, adosis de 900 a 2.400 mg al dia o incluso
mas. Es frecuente, al principio, que sea eficaz de900
a1.200 mg al diay se tenga que aumentar alo largo
de los meses para mantener un buen control del do-
lor. Las ventajas de gabapentina pueden ser su buena
tolerancia, escasas interacciones con otros farmacos
y rapidatitulacién (33).

Entre un 25 a un 50% de pacientes seran con el
tiempo resistentes al tratamiento médico y precisaran
algun procedimiento quirurgico.
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A excepcion de la descompresién microvascul ar,
las técnicas quirdrgicas se basan en el bloqueo de las
aferencias del trigémino, siendo técnicas de destruc-
cién selectiva.

La descompresion microvascular de laraiz trige-
minal es un procedimiento efectivo. La mayoria de
los autores la consideran una terapia causal que abor-
da el origen de la neuralgia. Esto se basa en la
constatacion, en diferentes series, (34,35) que en un
porcentaje elevado de casos, la neuralgia facial tipica
puede ser producida por una compresion vascular de
laraiz trigeminal a su entrada en |la protuberancia.
Algunos autores cuestionan esta relacion causal de-
bido a que no encuentran esta compresion intrao-
peratoriamente (Unica forma de constatarla en mu-
chos casos) 0 han comprobado que hay compresiones
vasculares sin neuralgia (36). Argumentan que la efi-
caciade la“liberacion” quirdrgica de laraiz, similar
alade otros tratamientos quirdrgicos, puede deberse
a que se produce una lesién parcial del nervio o in-
cluso a unareactivacion del virus herpes latente en el
ganglién por la manipulacién y dafio tisular en lain-
tervencién (37).

Otras técnicas quirdrgicas utilizadas son: a) rizo-
tomia selectiva percutdnea por radiofrecuencia
(38,39); b) microcompresién percutanea del ganglio
de Gasser (40); c) rizolisis percutanea con glicerol
(41); d) radiocirugia estereotaxica con cuchillo gam-
ma (42).

El tratamiento quirdrgico varia de unos centros a
otros. El mas habitual es la termocoagulacién por
radiofrecuencia y en mucha menor medida, la des-
compresion microquirdrgica de las raices, y Ultima-
mente larizolisis con glicerol (43). No se dispone
de ensayos comparativos en cuanto a eficacia entre
las diferentes técnicas, pero en cualquiera de ellas,
se describe remisién postoperatoria en aproximada-
mente el 80% de los pacientes, y todas tienen un
porcentaje de recurrencias alrededor del 20% a los
dos afios y 50% a los 5, (algo mejor para microciru-
gia descompresiva) (44), déficit residual sensitivo
(especialmente con termocoagulacién y se desacon-
seja si la afectada es la primera rama por los proble-
mas que puede dar la hipoestesia corneal), lesion de
otros pares con secuelas (cirugia descompresiva) y
mortalidad (sobre todo en la descompresion micro-
vascular, alrededor del 0,2%). Las complicacionesy
recurrencias de la opcién quirdrgica hacen que,
siempre, se deban ensayar varios tratamientos mé-
dicos antes de unaindicacion de este tipo. De forma
pragmatica se debe pensar que |la técnica mas ade-
cuada es la que, de formarutinaria, se esté realizan-
do en cada centro hospitalario, puesto que todas las

debe llevar a cabo personal convenientemente en-
trenado y experimentado.

2. NEURALGIA DEL GLOSOFARINGEO

Es un dolor similar en sus caracteristicas al de la
neuralgiatrigeminal, pero referido a la garganta, fosa
amigdalar y en ocasiones a oido y trago (ver Tablal).
En un 10% de los casos se puede acompafiar de
bradicardia, hipotension con sincope e incluso asis-
tolia, especialmente en los casos secundarios a un tu-
mor de orofaringe, base craneal, fosa posterior o raiz
de lalengua (45,46). La base anatémica de estos sin-
copes no esta completamente aclarada, pero se en-
tiende al recordar las relaciones anatémicas y funcio-
nales del glosofaringeo con € vago, tanto en €l
tronco cerebral y salida de sus raices, como en €
agujero rasgado posterior, que comparten con la sali-
da radicular del espinal. Excepcionalmente, puede
coexistir una neuralgia del trigémino y del glosofa-
ringeo e igualmente en unas pocas ocasiones el dolor
puede alternar un lado y otro.

2.1. Epidemiologiay curso natural

Es al menos 20 veces mas rara que la neuralgia del
trigémino y con similar edad de inicio, alrededor de
los 60 afios. Con mayor frecuencia que en la NET,
hay remisiones espontaneas, a veces duraderas o de-
finitivas.

De formaparalelaala NET, se piensa que la mayo-
ria de los casos son secundarios a |esiones parciales
de laraiz con desmielinizacion segmentaria secunda-
ria ala compresién de un vaso, en este caso con mas
frecuencia la arteria cerebel osa postero inferior.

2.2. Diagnéstico

La neuralgia secundaria, en algunas ocasiones, se
diferencia de la esencial por las caracteristicas del
dolor (continuo, otros matices e irradiacién) y por
acompafiarse de signos deficitarios como, ageusia del
tercio posterior de lalengua (con frecuencia no perci-
bida por el paciente), pérdida o disminucion de refle-
jO nauseoso, hipoestesia o anestesia de la faringe,
amigdalas y parte posterior de lalengua, en ocasiones
dificultades a tragar o a la fonacion (debilidad de
musculos de lafaringey velo del paladar) y lano ele-
vacion del velo del paladar del lado afecto (signo de
la cortinap. €. al mantener lafonacion de una“a’).
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2.3. Tratamiento

L as consideraciones en cuanto al tratamiento mé-
dico y quirdrgico, son idénticas alas de laNET. Las
técnicas quirdrgicas usadas en estos pacientes son la
descompresi6n microvascular (47,48), en ocasiones
combinada con rizotomia (49).

3. NEURALGIA DEL NERVIO
INTERMEDIARIO (de Hunt)

Es mucho mas infrecuente que las previas. Se ca-
racteriza (Tablal) por un dolor referido al oido, con
zonagatillo en el conducto auditivo externo (CAE),
con mas frecuencia en su pared posterior, lo que po-
dria ayudar a diferenciarlo de laforma otélgica de la
neuralgia del glosofaringeo referida al oido y zona
preauricular, con zona gatillo en faringe, amigdal as
y aveces en trago o parte anterior de CAE.

En este cuadro, es importante valorar las causas de
lesion del ganglio geniculado, en especial el herpes
z0ster.

4. NEURALGIA OCCIPITAL (de Arnold)

Es dificil delimitar el cuadro que deberia recibir
este nombre, ante el gran ndimero de procesos de
muy diferente origen que pueden dar un dolor referi-
do alaregion occipital y con irradiacion superponi-
ble ala del nervio occipital mayor (n. de Arnold, ori-
gen en laraiz dorsal de C2) y menor (desde ramos
ventrales de C2y C3).

Quizés, lo mas pragmatico sea ajustarse al patréon
temporal del dolor que nos refiere el paciente; consi-
derando propiamente este diagnéstico cuando el do-
lor sea neuralgiforme, esto es paroxistico e intenso,
como se recoge en la definicion delalHS (Tablal).
Este es, sin duda, el menos frecuente de |os patrones
del dolor en estalocalizacién. Con més frecuencia,
nos encontraremos dolores de horas o dias de dura-
cidn con otras caracteristicas que nos permitiran ads-
cribirlos a cefalea tensional, jaqueca, contractura
cervical o una pléyade de términos como cefalea cer-
vicégena (50,51), cefaleas secundarias a patologia
articular cervical, tercera cefalea occipital (52,53),
cefalea o neuralgia de C2, etc.

Las cefaleas secundarias a patologia cervical alta, in-
cluida la cefalea cervicogénicatal como la define Sja-
astad (51), son heterogéneas en su causay tratamiento.
Tienen en comun lalocalizacion del dolor, en ocasiones
con irradiacion extensa a calota, cuello u hombros, el
caréacter “mecanico” o ligado a posturasy movimientos,

con limitacion de la movilidad cervical, el poderse re-
producir por presién manual en puntos gatillo cervica-
lesy tal vez, la poco especifica mejoria con reposo y
antiinflamatorios. Causas posibles son: artritis inflama-
torias, microtraumatismos y sobrecargas de articulacio-
nesy partes blandas articulares, traumatismos mas evi-
dentes (latigazo cervical, quiropraxis, etc.), anomalias
de la unién craneocervical (luxaciones de odontoides,
sinartrosis, etc.), discopatias (raras a ese nivel cervical
alto), etc. Con cierta frecuencia, se asocian sintomas
como inestabilidad, borrosidad visual, nduseas, méas ra-
ramente vémitos, foto y fonofobia o sensacién de hin-
chazén homolateral, especialmente periocular. El dolor
se alivia, al menos temporalmente, con el blogueo anes-
tésico del nervio afecto, criterio recogido tanto en la ce-
falea cervicogénica como en la neuralgia del nervio oc-
cipital (51,54,55).

La “tercera cefalea occipital” hace referenciaala
cefalea en relacion con artritis de la articulacion C2-
C3inervada por €l tercer nervio occipital (52) y que
mejora con su bloqueo. Puede no ser infrecuente, es-
pecialmente en |os pacientes que han sufrido un lati-
gazo cervical (53).

5. NEURALGIA DEL LARINGEO SUPERIOR

Procesos del tracto respiratorio superior o sus pro-
ximidades (diverticulos laringeos, neoplasias ORL o
de tiroides, etc.) y procedimientos quirdrgicos sobre
laringe, tiroides o endarterectomias carotideas pue-
den provocar ataques de dolor lancinante, que se
irradia desde la region retro-orbitariaala orejay se
han relacionado con lesion del nervio laringeo supe-
rior. Estos paroxismos dolorosos pueden también
irradiarse a nivel toracico y hombro provocados por
tragar, bostezar, toser, sonarse la nariz 0 mover la ca-
beza. Como tratamiento se ha utilizado, anestesia lo-
cal de las zonas gatillos, fundamentalmente en la
membrana hiotiroideay territorio nervio laringeo, y
farmacolégico con carbamacepina, demostrandose
eficacias similares (56). La neurectomia quirdrgica
también ha sido descrita como unatécnica eficaz en
| os casos secundarios.
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