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APROXIMACION CLINICA A LAS NEURALGIAS CRANEALES

Resumen. Introduccion. La International Association for the Study of Pain define una neuralgia como el dolor sentido en el
territorio de distribucion de un nervio o raiz nerviosa. Aunque el criterio mds importante para su diagnostico es el espacial,
es el conjunto de muchas caracteristicas clinicas lo que nos va a permitir distinguir una neuralgia de otros dolores del drea cra-
neofacial. Desarrollo. Conocer los territorios de distribucion sensitiva de los nervios o raices es critico para definir la localiza-
cion del dolor en las neuralgias. Otros atributos también ayudan en su diagnostico: la cualidad del dolor (paroxistico, urente-
quemante, sordo), el perfil temporal (segundos-minutos frente a horas-dias), la ausencia de fenomenos acompariantes distintos
de algunas manifestaciones de disfuncion sensitiva, especialmente en las formas sintomdticas (hipoanestesia, parestesias, di-
sestesias, alodinia, hiperalgesia, hiperpatia), la provocacion del dolor por estimulos tdctiles o mecdnicos en el territorio dolo-
roso (zonas ‘gatillo’) o la presencia de un signo de Tinel positivo, la respuesta al bloqueo anestésico del nervio o raiz y la res-
puesta a determinados farmacos. Conclusiones. Aunque la neuralgia trigeminal es la mds frecuente, existen otras muchas neu-
ralgias craneofaciales, tedricamente tantas como raices nerviosas y nervios se encargan de la inervacion sensitiva de estas re-

giones anatomicas. Su conocimiento es imprescindible para un correcto diagndstico. [REV NEUROL 2009; 48: 365-73]
Palabras clave. Neuralgia. Neuralgia craneal. Neuralgia facial. Neuralgia occipital.

INTRODUCCION

La definicién mds sencilla y operativa de una neuralgia es la de
un dolor sentido en el territorio de distribucién de un nervio o
raiz nerviosa (segun la International Association for the Study
of Pain) [1]. El criterio mas importante para su diagndstico, por
tanto, es el espacial, la localizacién del dolor. Otros atributos,
como el criterio temporal, la cualidad del dolor, los fenémenos
acompaiiantes, los factores precipitantes, la respuesta al blo-
queo anestésico del nervio o raiz nerviosa, la presencia o ausen-
cia de datos objetivos en la exploracion (signos), la respuesta a
farmacos, etc., son de gran ayuda, pero muestran una importan-
te variabilidad en su presentacion y, por tanto, no son definitivos
para el diagnéstico.

La neuralgia es, por tanto, un dolor neuropdtico periférico, es
decir, causado por lesion (seccidn, traccion, compresion o irrita-
cién) o disfuncién de estructuras aferentes del sistema nervioso
periférico (nervios sensitivos o mixtos). Su diagndstico es emi-
nentemente clinico, basado sobre todo en una buena anamnesis y
exploracién neuroldgica. La estimulacién de las vias centrales
de estas fibras nerviosas aferentes origina un dolor en el drea de
inervacion. En estos casos se trata de un dolor neuropatico cen-
tral, que requiere diagndstico diferencial con el periférico [2].

Las neuralgias craneofaciales estdn englobadas en el epigra-
fe 13 de la Clasificacion Internacional de las Cefaleas de la [HS
(International Headache Society) [3]. Dicho epigrafe integra
también otras causas centrales de dolor facial, que no se comen-
tan aqui.

Cuando la causa de una neuralgia es evidente (si se ha demos-
trado, por ejemplo, una lesion estructural por neuroimagen o
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bien se ha podido establecer claramente la relacién causal, co-
mo en el caso de una neuralgia postherpética), hablamos de
‘formas secundarias o sintomadticas’; suponen el 5-10% del total
de casos de neuralgias [4]. Cuando la causa es desconocida, ha-
blamos de ‘formas primarias o idiopdticas’. Algunas de estas
formas consideradas primarias pueden ser secundarias a distor-
sién o compresién radicular por un vaso sanguineo [5], aunque
esto a menudo sélo se puede evidenciar si recurrimos a técnicas
muy especificas de neuroimagen con reconstruccion tridimen-
sional o si se visualiza el vaso durante un acto quirtrgico enca-
minado a aliviar un dolor intratable. No obstante, se prefiere el
término de ‘neuralgia cldsica’ [3] para todos aquellos casos que
presentan una sintomatologia tipica neuralgiforme, se haya o no
evidenciado el vaso que distorsiona la raiz, frente a ‘neuralgia
secundaria’ para aquellos casos en los que se ha podido demos-
trar una lesion evidente (neuroma, tumores compresivos o infil-
trativos, anomalfas 6seas de la base del crdneo, infarto de tron-
co, siringobulbia, etc.) [6,7]. Algunas caracteristicas clinicas,
consideradas atipicas, permiten sospechar estas formas sinto-
maticas (vide infra).

En este articulo hablaremos de las caracteristicas generales
de las neuralgias que nos permiten hacer su diagnéstico clinico,
con especial hincapi€ en el criterio topogréfico. El ultimo aparta-
do se destinard a enumerar las distintas neuralgias craneofaciales
descritas en la bibliografia hasta el momento actual. No es moti-
vo de esta revision su explicacién detallada, para lo cual se remi-
te al lector a otros muchos textos y articulos descriptivos.

CARACTERISTICAS CLINICAS DE LAS NEURALGIAS
Criterio espacial

Si neuralgia es el dolor sentido en el territorio de distribucién de
un nervio o raiz nerviosa [1], se convierte en prioritario conocer
los territorios de distribucién sensitiva de las raices y los ner-
vios de las regiones craneal, facial y occipital, cuyas fibras afe-
rentes nociceptivas vehiculizan el dolor.

Estos nervios son los pares craneales V (nervio trigémino),
VII (nervio facial a través del nervio intermediario de Wrisberg),
IX (nervio glosofaringeo) y X (nervio vago), asi como los ner-
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Figura 1. Territorios sensitivos de los troncos principales de los nervios
craneales y primeras raices cervicales. V: nervio trigémino con sus tres
ramas, V1 o rama oftélmica, V2 o rama maxilar y V3 o rama mandibular. IX:
nervio glosofaringeo. X; nervio vago. C2: segunda raiz cervical. C3: terce-
ra raiz cervical. No esté representado el territorio sensitivo del nervio fa-
cial (VII), que corresponde a la membrana timpénica y a la pared postero-
inferior del conducto auditivo externo.

vios occipitales, que se originan de las primeras raices cervica-
les. Cada nervio periférico, en el trayecto ortodrémico de su por-
cién aferente, consta de ramas terminales (extracraneales o epi-
craneales), ramas secundarias (de origen extra o intracraneal),
tronco nervioso (intracraneal), ganglio y raiz sensitiva.

Aunque el paradigma de las neuralgias craneofaciales es la
neuralgia trigeminal (NT), la estimulacién de estos nervios an-
tes mencionados, en cualquier punto de su largo trayecto, puede
originar una neuralgia. Es decir, y al menos desde un punto de
vista hipotético o tedrico, cualquiera de las raices sensitivas,
ganglios, troncos nerviosos, ramas secundarias o ramas termi-
nales puede ser el origen de una neuralgia, aunque no todas se
hayan descrito hasta el momento actual. Desde un punto de vis-
ta genérico, podriamos hablar, por tanto, de neuralgias intracra-
neales (proximales) y extracraneales (distales).

La figura 1 expone los territorios sensitivos de los troncos
principales de los nervios craneales (Fig. 1a) y primeras raices
occipitales (Fig. 1b). La figura 2 expone los puntos de salida de
las ramas terminales del nervio trigémino (divisiones oftdlmica,
maxilar y mandibular) (Fig. 2a) y de las ramas terminales de las
primeras raices cervicales (Fig. 2b). La figura 3 expone los te-
rritorios de distribucién sensitiva de las ramas terminales del
nervio trigémino y de los nervios occipitales.

366

Netvio infratroc

Nervio nasal e

rvio bucal

Nervio mentoniana

Figura 2. a) Puntos de salida y trayecto de las ramas terminales del ner-
vio trigémino (divisiones oftdlmica, maxilar y mandibular); b) Puntos de sa-
lida de las ramas terminales de las primeras raices cervicales.

En la tabla I se exponen las ramas terminales de las tres di-
visiones del nervio trigémino y el nervio secundario de origen
de aquéllas, en el caso de que éste no sea directamente del tron-
co principal.

A tenor de la distribucién topogréfica de los nervios cranea-
les y faciales, las neuralgias siempre son dolores unilaterales.
Nosotros hemos observado que el dolor originado en una rama
extracraneal terminal suele restringirse al territorio cutdneo del
nervio pericraneal disfuncionante, que presenta con frecuencia
unos bordes netos y bien delimitados; en cambio, cuando el ori-
gen del dolor se sitda a nivel intracraneal (y especialmente en las
proximidades del origen aparente del nervio), puede extenderse
algo mads alld del territorio habitual suplido por ese nervio, ipsi-
lateralmente. No obstante, puede haber excepciones a esta regla
[8]. La extensién del dolor a otros territorios adyacentes o leja-
nos puede explicarse por varios mecanismos: la existencia de co-
nexiones periféricas entre los distintos nervios, entrecruzamien-
to de los territorios sensitivos periféricos [9] o convergencia de
sus conexiones centrales en el nicleo trigeminocervical [9-11].

La localizacién del dolor puede ser bilateral en pacientes
con esclerosis multiple. Esto se ha visto de forma especial en los
casos de NT, que es la mas frecuente de las neuralgias [12,13].
Podriamos hablar en estos casos de una neuralgia bilateral, cu-
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Figura 3. Territorios de distribucién sensitiva de las ramas terminales del
nervio trigémino y nervios cervicales. Division oftdlmica del nervio trigé-
mino (V1): 1, nervio supraorbitario; 2, nervio supratroclear; 3, nervio infra-
troclear; 4, nervio etmoidal anterior (rama del nasal externo); 5, nervio la-
grimal. Division maxilar del nervio trigémino (V2): 6, nervio infraorbitario;
7, nervio cigomaticotemporal; 8, nervio cigomaticofacial. Division mandibu-
lar del nervio trigémino (V3): 9, nervio mentoniano; 10, nervio bucal; 11,
nervio auriculotemporal. Segunda raiz cervical: 12, nervio occipital mayor.
Segunda y tercera raices cervicales: 13, nervio occipital menor; 14, ner-
vio auricular mayor; 15, nervio occipital tercero.

Tabla I. Ramas secundarias y terminales de las tres divisiones del nervio
trigémino que pueden ser el origen de una neuralgia.

Tronco principal Rama secundaria Ramas terminales

Division oftélmica Nervio frontal

del trigémino

Nervio supraorbitario
Nervio supratroclear

Nervio infratroclear
Nervio nasal externo

Nervio nasociliar

Nervio lagrimal

Division maxilar
del trigémino

Nervio cigomaticotemporal

Nervio cigomaticofacial

Nervio infraorbitario

Nervio mentoniano
Nervio bucal

Nervio auriculotemporal
Nervios linguales

Divisién mandibular
del trigémino

yos ataques de dolor se presentan asincronamente. Las neural-
gias que aparecen en pacientes con esclerosis miltiple no se cla-
sifican dentro de las formas sintomadticas de neuralgias, sino en
un subgrupo especifico de la Clasificacién Internacional de las
Cefaleas (13.18.3. Facial Pain Attributed to Multiple Sclerosis).

Debemos de tener en cuenta también la posibilidad de que
un paciente esté afectado de dos neuralgias, bien del mismo o
de distinto lado. Con frecuencia, en estos casos, el desarrollo de
una neuralgia precede en el tiempo al desarrollo de la otra [14].
Una vez desarrolladas las dos, los ataques de una y otra neural-
gia a menudo son asincronos en el tiempo, pero en alguna oca-
sién pueden llegar a sincronizarse y producirse, por tanto, si-
multaneamente, lo que da lugar a una falsa interpretacion de la
localizacidn de la lesion o del nervio involucrado.

Perfil temporal y cualidad del dolor

Expondremos estos dos criterios conjuntamente, pues a menudo
van ligados el uno al otro.
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NEURALGIAS CRANEALES

La estimulacion de las fibras nerviosas aferentes, como se-
ria en el caso de las neuralgias, o bien de sus correspondientes
vias centrales, puede desencadenar dolor continuo y/o intermi-
tente, que se siente superficialmente en el drea de inervacion.
Ambos componentes del dolor se pueden presentar de forma
conjunta o independiente. El dolor continuo neuropético suele
ser quemante, urente, ardiente, punzante o sordo, de mayor o
menor intensidad. Tiene un curso fluctuante a lo largo de perio-
dos de tiempo que pueden ser de duracion variable, desde minu-
tos hasta horas o dias. El dolor intermitente suele ser paroxisti-
co, como ‘descargas eléctricas’, con frecuencia excruciante y
atroz. Aunque cldsicamente el dolor continuo se consideré mas
tipico de un origen central del dolor y el paroxistico mas tipico
de un origen periférico, se ha visto que la cualidad del dolor no
permite hacer este tipo de distincion. Asi, puede haber dolor pa-
roxistico en las formas centrales de dolor neuropdtico [15,16] y
dolor continuo en sus formas periféricas [8,16,17].

Las neuralgias con un origen intracraneal, es decir, genera-
das en la raiz, ganglio sensitivo o tronco nervioso principal, sue-
len presentar el tipico dolor paroxistico intermitente. En cam-
bio, el dolor que se origina por lesién o disfuncién de las ramas
mds periféricas (terminales) de los nervios craneales o faciales
presenta con frecuencia un patrén crénico continuo. Esto se ha
podido observar bien en el nervio trigeminal. Por razones des-
conocidas, el sistema trigeminal difiere en las manifestaciones
que derivan de su lesién o disfuncion si ésta se localiza a nivel
intracraneal o extracraneal. Esto se aprecia claramente en las di-
ferencias clinicas que se observan entre la NT de la rama oftal-
mica del nervio [18,19] y la neuralgia supraorbitaria, originada
en una rama terminal de esta division oftalmica [8]. Los territo-
rios dolorosos se solapan en gran parte en ambas, pero la cuali-
dad del dolor y su duracién es distinta.

Los paroxismos de dolor suelen tener una duracién variable,
entre escasos segundos a pocos minutos. Con la evolucién de la
enfermedad, muchos pacientes ven transformado su dolor paro-
xistico en un dolor mds crénico con peor respuesta a los trata-
mientos convencionales [20].

La IHS, en su reciente revision [3], considera que la presen-
cia de dolor interparoxistico y déficit sensitivos (vide infra) pre-
dice la posibilidad de una neuralgia sintomadtica. Sin embargo,
algtn estudio ha sugerido que tanto el dolor interparoxistico co-
mo los déficit sensitivos tienen una baja especificidad en esta
prediccion [20], especialmente en las neuralgias de larga evolu-
cién [19]. Las guias de consenso de la AAN (American Aca-
demy of Neurology) y la EFNS (European Federation of Neuro-
logical Societies) del afio 2008, para el caso concreto de la for-
ma mads prevalente de neuralgia, la NT, consideran que la pre-
sencia de déficit sensitivos trigeminales, afectacion bilateral y
deteccion de reflejos trigeminales anormales se asocian con un
riesgo incrementado de neuralgia sintomdtica y se consideran
en cierto modo utiles para distinguir las formas idiopéticas de
las sintomaticas. Cuando se dan estas manifestaciones se reco-
miendan estudios extensos de neuroimagen [21].

Estos paroxismos suelen ocurrir con frecuencia variable a lo
largo del dia y respetan casi siempre las horas de suefio; pueden
también sucederse varios de forma continua, ‘en estatus’. Un
ataque de dolor se sigue de un periodo refractario de unos pocos
minutos de duracién, durante el cual no es posible provocar otro
acceso de dolor. Los paroxismos de dolor se agrupan en perio-
dos sintomaticos intercalados con otros asintomaticos, ambos de
duracion variable. Esto estd bien documentado para la NT [4].
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Fenomenos acompariiantes

Generalmente son escasos o estdn ausentes. No hay fenémenos
vegetativos locales craneofaciales que acompaiien al dolor de las
neuralgias; esto permite el diagnéstico diferencial de la NT (sobre
todo de la primera rama) con las cefaleas trigeminoautondmicas
—sobre todo el short unilateral neuralgiform and conjuntival tea-
ring (SUNCT)-. Sélo ocasionalmente se ha detectado un lagrimeo
leve en la NT de la primera rama [23], pero nunca las manifesta-
ciones dramdticas vegetativas que se presentan en el SUNCT.

Tampoco el dolor de las neuralgias se acompafia de sinto-
mas vegetativos generales u otros sintomas migrafiosos, tales
como nauseas, vomitos, fotofobia o sonofobia.

Las manifestaciones mas tipicas de disfuncion sensitiva, que
pueden ser deficitarias/negativas (hipoestesia o anestesia) o irri-
tativas/positivas (parestesias, acorchamiento, disestesias, algu-
nos tipos de dolores evocados como la alodinia, hiperalgesia e
hiperpatia) no se aprecian en las formas idiopaticas de las neu-
ralgias intracraneales (originadas en el ganglio o tronco princi-
pal). En cambio, si suelen apreciarse en las formas sintométicas
de estas neuralgias, como ya se ha comentado [3,21], asi como
en las neuralgias de ramas terminales producidas por traumatis-
mo agudo sobre el nervio (equivalentes, por tanto, a formas sin-
tomaticas de neuralgias extracraneales) [24-30].

Las neuralgias extracraneales y, sobre todo, las de ramas
terminales podrian ser el resultado, al menos en algunos casos,
de una presion ejercida de forma sostenida sobre un segmento
de un nervio determinado (epigrafe 13.7 de la IHS) [3]. Son, por
tanto, neuropatias por atrapamiento. Los nervios extracraneales
y, sobre todo, los epicraneales son susceptibles de ser dafiados
por una afectacién mecénica sostenida en el tiempo (atrapa-
miento) en distintos puntos de su recorrido. Esta posibilidad
emerge como consecuencia de las relaciones anatdmicas que
establecen los nervios con las estructuras circundantes. Asi, por
ejemplo, el nervio supraorbitario es especialmente vulnerable al
atrapamiento en la escotadura por donde alcanza el epicraneo
de la region frontal desde la 6rbita [8,31]. Y algo similar ocurre
en la neuralgia del nervio auriculotemporal [32] o en las neural-
gias occipitales [33], entre otras.

En estas neuralgias por atrapamiento, las manifestaciones
de disfuncidn sensitiva son generalmente sutiles, y se precisan
métodos especiales para su deteccion. Entre éstos, mencionare-
mos el termotest sensitivo cuantitativo y la microneurografia. El
termotest sensitivo cuantitativo es un método psicofisico de fa-
cil aplicacién que permite valorar la funcién de las fibras amie-
linicas (fibras C, calor) o escasamente mielinizadas (AJ, frio),
que vehiculizan los impulsos nociceptivos en los nervios sensi-
tivos y, por lo tanto, ayudan en la deteccidn de déficit subclini-
cos [34-36]. La microneurografia (registro intraneural o intra-
fascicular mediante un electrodo especial de tungsteno de 200 pm
de didmetro) se emplea poco en la rutina clinica por su gran di-
ficultad técnica y el excesivo tiempo que consume [37].

Ayuda también al diagndstico de las neuralgias por atrapa-
miento la presencia de un signo de Tinel positivo (parestesias
y/o dolor neurdlgico proyectado al drea de inervacion, al percu-
tir la zona de atrapamiento del nervio), que, ademads, también
contribuye a elegir la localizacién del bloqueo anestésico.

Se pueden encontrar algunos fenémenos acompafiantes po-
co frecuentes, pero muy tipicos de algunas neuralgias. Durante
un ataque de neuralgia glosofaringea, algunos pacientes tosen
de forma irresistible y excepcionalmente pueden quedar roncos
o presentar estridor laringeo unos segundos o minutos tras el
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ataque. Hasta un 10% de los pacientes con esta neuralgia asocia
bradicardia y asistolia, con subsecuente isquemia cerebral, cua-
dros sincopales, coma, fenémenos convulsivos y actividad delta
y punta-onda en un registro electroencefalografico [38,39]. La
presencia de estos sintomas acompafiantes permite establecer
conexiones del IX par craneal con el X, o bien extensién del
mecanismo lesivo de una raiz a otra.

En la neuralgia del nervio laringeo superior, y debido a que
este nervio es responsable de la inervacién de las cuerdas voca-
les, el paciente puede presentar una voz ronca o débil que acom-
pafia a los episodios de dolor. Los ataques de esta neuralgia tam-
bién pueden acompafiarse de una sensacion irresistible de tragar,
puesto que la deglucidn repetitiva puede aliviar el dolor [40].

Factores precipitantes

En las neuralgias en general, como ya se ha comentado, puede
haber dolor espontianeo o dolor evocado/precipitado por diver-
sos estimulos (alodinia, hiperalgesia, hiperpatia). El término
‘alodinia’ hace referencia a la presencia de dolor provocado por
un estimulo que normalmente no provoca dolor; el umbral al
dolor estd, por tanto, disminuido [1]. Hiperalgesia es una res-
puesta incrementada a un estimulo que normalmente es doloro-
so [1]. La hiperpatia es una reaccién anormalmente dolorosa
frente a un estimulo, especialmente si éste es repetitivo, junto
con un umbral incrementado al dolor. La disestesia es una sen-
sacion anormal desagradable, bien espontdnea o provocada [1].

El dolor provocado por la aplicacién de estimulos téctiles o
mecanicos en el territorio doloroso o incluso a veces también en
territorios adyacentes (como suele verse con relativa frecuencia
en la NT) constituye una forma de alodinia mecdnica tipica de
las neuralgias. La estimulacion de dreas especificas dentro del
territorio doloroso (denominadas puntos o zonas ‘gatillo’) des-
encadena crisis dolorosas similares a las registradas esponta-
neamente. La zona gatillo dispone de una inervacion sensorial
mds rica que la existente en el resto del area sensitiva inervada
por el nervio [4] y, como es 16gico, varia para cada neuralgia.
En el segundo apartado de este articulo, se expondrén las zonas
‘gatillo’ de las distintas neuralgias (vide infra).

La existencia de estas zonas o puntos gatillo hace que deter-
minadas maniobras que el sujeto realiza actien como precipi-
tantes del dolor por el mismo mecanismo. Acciones como afei-
tarse, lavarse la cara, fumar, sonarse la nariz, hablar, cepillarse
los dientes, desencadenan ataques de NT [4]. Asi, por ejemplo,
maniobras como la deglucién, estornudar, bostezar, toser, acla-
rarse la garganta y otras precipitan ataques de neuralgia glosofa-
ringea [39]. También la deglucidn, el estornudo, la tos, boste-
70s, estiramientos o giros de cuello o maniobras que obligan a
forzar la voz, como gritar o cantar, pueden desencadenar el do-
lor en la neuralgia del laringeo superior [40].

Respuesta al bloqueo anestésico del nervio o raiz nerviosa

Una caracteristica cardinal de las neuralgias es el alivio completo,
aunque transitorio, del dolor tras el bloqueo anestésico local del
nervio o raiz nerviosa implicado/a en su produccién. Por razones
obvias de accesibilidad anatomica, el bloqueo tiene especial utili-
dad, diagndstica y terapéutica, en el caso de las neuralgias de ra-
mas terminales o epicraneales. El bloqueo, en estos casos, se rea-
liza aplicando volimenes pequefios (0,6-0,8 mL) de un anestési-
co de larga duracién (combinado o no con un corticoide local de-
pot), generalmente en el punto de salida del nervio a la regién
epicraneal, aunque puede aplicarse también en otros puntos de su
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Tabla Il. Neuralgias craneofaciales descritas hasta ahora.

Neuralgias procedentes del nervio trigémino o sus ramas

Neuralgia trigeminal (de las raices trigeminales: V1 [17], V2 y V3 [1,3]):
tipica o atipica

Neuralgias de ramas procedentes de la division oftalmica (V1)

Neuralgia del nervio nasociliar (de Charlin) [66]

Neuralgia del nervio supraorbitario [8,31]

Neuralgia del nervio supratroclear [67]

Neuralgias de ramas procedentes de la divisién maxilar (V2)

Neuralgia del nervio infraorbitario [26]

Neuralgias de ramas procedentes de la division mandibular (V3)

Neuralgia del nervio auriculotemporal [68]

Neuralgias procedentes del nervio facial o sus ramas

Neuralgia del nervio intermediario [69]

Neuralgias procedentes del nervio glosofaringeo o sus ramas

Neuralgia del glosofaringeo [38]

Neuralgias procedentes del nervio vago

Neuralgia del nervio laringeo superior [40]

Neuralgias occipitales [1,3]

Neuralgia del nervio occipital mayor

Neuralgia del nervio occipital menor

Neuralgia del nervio occipital tercero

Sindrome cuello-lengua [70]

trayecto [8,41]. Estos bloqueos pierden especificidad diagndstica
si se aplican voliimenes grandes (5-10 mL), pues en estos casos el
anestésico difunde a territorios adyacentes y no se estd aneste-
siando una diana especifica [42,43]; mantendrian, no obstante, su
utilidad terapéutica, induciendo un importante alivio del dolor.
Para que el bloqueo tuviera especificidad diagndstica y, con-
secuentemente, utilidad cientifica en el estudio de un dolor espe-
cifico (sugestivo en este caso de una neuralgia), se necesitarian
controles comparativos. Esto permitiria distinguir los efectos far-
macolodgicos de la inyeccion de otros efectos inespecificos (re-
lacionados con la expectativa, el condicionamiento, la relacién
médico-paciente, etc.). La aplicacién de suero fisiolégico como
control puede conllevar algunos problemas éticos, sin dejar de
considerar que un alivio producido por la aplicacién de suero sa-
lino podria deberse a una distension hidrdulica de los tejidos don-
de se aplica el anestésico y no a un efecto especifico farmacol6-
gico. Se obviarian estos inconvenientes con la realizacién de va-
rios bloqueos anestésicos en el mismo paciente y en distintos
momentos evolutivos, usando distintos agentes anestésicos loca-
les en condiciones doble ciego. La duracion del alivio total debe-
ria ser proporcional a la vida media del agente aplicado [33,44].
No obstante, y a pesar de estas consideraciones previas, hay
siempre que tener en cuenta que la respuesta positiva al bloqueo
de un nervio que media los sintomas no es indicativo necesaria-
mente de lesién o disfuncién de este nervio, puesto que incluso
puede haber una respuesta positiva y no evidenciarse la causa
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del dolor [33]. Asimismo, una respuesta falsa negativa podria
deberse a variaciones anatémicas en la distribucion de los ner-
vios, lo que, a su vez, también permitiria explicar por qué los
bloqueos anestésicos repetidos pueden no contribuir, invariable-
mente, a un alivio transitorio del dolor [8]

La utilidad de los bloqueos en las neuralgias con un origen in-
tracraneal es mucho mds restringida, y queda limitada a una fina-
lidad terapéutica siempre y cuando las medidas farmacolégicas
que se aplican en primera medida hayan fracasado [45]. Estos
bloqueos de nervios intracraneales requieren, obviamente, una
técnica distinta a la mencionada para los bloqueos de nervios ex-
tracraneales y deben realizarse por personal experimentado, habi-
tualmente neurocirujanos, o en unidades de tratamiento del dolor.

Respuesta a farmacos

El tratamiento es similar para todas las neuralgias y es una caracte-
ristica adicional que ayuda en el diagndstico de estas entidades. El
manejo de estas condiciones dolorosas en el drea craneofaciocervi-
cal es dificil y compleja, tanto por el area del cuerpo involucrada
como por la interaccién entre factores orgédnicos y psicoldgicos.

Uno de los principales desafios a la hora de tratar a pacientes
con sindromes de dolor neuropético y, entre ellos, las neuralgias,
es la falta de consenso respecto a las opciones terapéuticas de
primera linea. La mayoria de los farmacos no se han valorado en
ensayos clinicos controlados con placebo ni existen comparacio-
nes directas entre ellos, lo cual limita mucho las conclusiones.

Las medidas de eficacia que se suelen valorar son: desapari-
cién del dolor (en el mejor de los casos) o bien alivio en su inten-
sidad en una magnitud igual o superior al 50%, o disminucién
de los ataques de dolor en un nimero igual o superior al 50%.

Los farmacos principalmente usados en los dolores neural-
giformes se han estudiado sobre todo en la NT. Pero, potencial-
mente, pueden tener utilidad en todas las demds formas de neu-
ralgia [4,46,47].

Fdrmacos del grupo de los antiepilépticos

Estos farmacos se usan para el tratamiento de las neuralgias (so-
bre todo NT) desde los afiso sesenta. Resultan ttiles en el dolor
neuropdtico, sobre todo cuando es lancinante o quemante [48].

— Carbamacepina (CBZ). Es el tinico farmaco evaluado en un
amplio nimero de pacientes en ensayos aleatorizados y con-
trolados con placebo [49,50]. Reduce la intensidad y el nui-
mero de ataques de dolor en el 70% de los pacientes. La do-
sis de mantenimiento oscila entre 400 y 1.200 mg/dfa. Un
5% de los pacientes presenta efectos secundarios que obli-
gan a su retirada. En su uso a largo plazo hay pérdida de efi-
cacia y disminucidn de la tolerabilidad.

— Oxcarbacepina. Ha demostrado efectividad en pacientes con
NT, tanto en formas rebeldes como de nuevo diagndstico. La
dosis de mantenimiento oscila entre 600 y 1.200 mg/dia [51].
Se tolera mejor que la CBZ, aunque los efectos secundarios
son similares. A largo plazo también puede perder su efecti-
vidad. Las recomendaciones de la Academia Americana de
Neurologia y la Federacién Europea de Sociedades Neurol6-
gicas sitdan a la CBZ y la oxcarbacepina en los firmacos de
primera linea de tratamiento en la NT [52]. Por extension, y
seglin estas recomendaciones, estos mismos formacos también
serfan primera linea de terapia en otros tipos de neuralgias.

— Lamotrigina. Ha demostrado efecto como terapia afiadida
en pacientes que han obtenido alivio insuficiente con CBZ o
fenitofna, en dosis de mantenimiento de 400 mg/dia [53].
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Tabla llIl. Caracteristicas diferenciales de las neuralgias craneofaciales y otros sindromes de dolor unilateral y/o neuralgiforme.

Localizacion Duracién de los  Cualidad Sintomas Estimulos Tratamiento Comentario
del dolor ataques de dolor del dolor autondémicos precipitantes
Neuralgia Sobre todo la <1sal2min Paroxistico, Escasos Téactiles y mecénicos  Carbamacepinay Presencia de
trigeminal segunda y tercera agudo, aplicados en terri- otros tratamientos é&reas gatillo
ramas trigeminales eléctrico torios trigeminales para el dolor
neuropatico
Neuralgia Cara lateral Segundos Agudo, Ninguno Téactiles en la cara idem El bloqueo del
del nervio de una narina a horas eléctrico lateral de la narina nervio elimina
nasociliar afectada transitoriamente
el dolor
Neuralgia Region lateral Segundos Sordo, Ninguno Téctiles en la cara idem El bloqueo del
supraorbitaria  de la frente a horas constante lateral de la frente nervio elimina
0 paroxistico transitoriamente
el dolor
Neuralgia Regién medial Segundos Sordo, Ninguno Tactiles en la parte idem El bloqueo del
supratroclear  de la frente a horas constante medial de la frente nervio elimina
0 paroxistico transitoriamente
el dolor
Neuralgia Parte superior Segundos Sordo, Ninguno Téctiles en la parte idem El bloqueo del
infraorbitaria  de la mejilla a horas constante superior de la mejilla nervio elimina
0 paroxistico transitoriamente
el dolor
Neuralgia del  Region preauricular; Segundos Sordo, Ninguno Téctiles en la regiéon idem El bloqueo del
nervio auricu- extension a regiéon  a horas constante preauricular nervio elimina
lotemporal temporal 0 paroxistico transitoriamente
el dolor
Neuralgia del  Profundo en Segundos Paroxistico, Ausentes Téctiles en la pared idem Se confunde con
nervio inter el oido 0 minutos agudo, posterior del conducto la forma otalgica
mediario eléectrico auditivo externo de la neuralgia IX
Neuralgia Pared posterior <1sal2min Paroxistico, Ausentes Estimulos téctiles y idem Dolor provocado
glosofaringea  de faringe/oido agudo, (véase mecénicos en faringe por la deglucion,
eléctrico ‘comentario’) y oido sincopes
Neuralgia Region subman- <1sal2min Paroxistico, Ausentes Estimulos tactiles en  Idem Dolor provocado
del laringeo dibular y lateral agudo, membrana tirohioidea por la deglucion,
superior de la garganta eléctrico y seno piriforme estiramientos del
cuello, cantar, gritar
Neuralgias Regioén occipital Segundos Sordo, Ausentes Estimulos tactiles en  Tratamiento del El bloqueo del
occipitales a horas constante el territorio afectado dolor neuropético/ nervio elimina
0 paroxistico bloqueos transitoriamente
anestésicos el dolor
Neuralgia Frente, ojo, Dolor continuo  Quemante, Ausentes Estimulos tactiles en  Para el dolor Antecedentes
postherpética raramente mejilla urente, con el territorio afectado neuropatico de herpes zoster
(de rama paroxismos
oftélmica del superim-
trigémino) puestos
Cefalea pun-  Punto determinado 1-2 s hasta 10 s Punzante, Ninguno Ninguno Indometacina Preferiblemente
zante idiopéatica del craneo paroxistico en territorio V1
Cefalea en Retroocular, frente  20-180 min Fijo, Prominentes  Alcohol, sustancias Verapamilo, litio,  El dolor causa in-
racimos guemante, guimicas vaso- topiramato quietud psicomotora.
en punalada dilatadoras Frecuentes ataques
nocturnos. Predo-
minio en varones
Hemicranea Retroocular, frente  2-45 min Agudo, Prominentes Estimulos mecéanicos Indometacina Ataques que pueden
paroxistica pulsatil o fijo, en el cuello aparecer de dia y de
cronica en punalada noche. Predominio
en mujeres
SUNCT Retroocular, frente 5 s a varios Paroxistico  Prominentes Puntos gatillo en Lamotrigina/ Suele respetar el
minutos o sordo territorios V1, V2 y V3. gabapentina/ sueno. Ligero pre-
Movimientos del cuello carbamacepina dominio en varones
Arteritis de cé- Frente, cuello, Dolor continuo  Sordo, Ninguno Ninguno Corticoesteroides Claudicacion
lulas gigantes regién temporal agudo mandibular

SUNCT: short unilateral neuralgiform and conjuntival tearing.
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Una serie de observaciones no controladas y la prictica clinica
habitual sugieren que la gabapentina, la fenitoina, el clonace-
pam, el 4cido valproico y el topiramato pueden tener alguna uti-
lidad en el tratamiento de la NT [54]. La pregabalina, en mono-
terapia o en terapia afiadida, también ha demostrado efectividad
en un estudio abierto, prospectivo y en una dosis que oscila en-
tre 150-600 mg/dia [55].

Fdrmacos no antiepilépticos

— Baclofeno. Un ensayo aleatorizado en una serie pequefia de
pacientes demostr6 superioridad frente a placebo (bien en
monoterapia o bien asociado a CBZ o fenitoina), y la dosis
de mantenimiento es variable, entre 30 y 80 mg/dia [56].
Cuando se comparé con CBZ, demostr6 una tendencia a
mayor eficacia, sin alcanzar significacién estadistica [57].

— Tizanidina. Un estudio comparado con placebo demostrd
mayor efectividad de este farmaco en la reduccién del nui-
mero promedio de ataques de dolor [58]. Cuando se compa-
r6 con CBZ en un niimero muy reducido de pacientes (n = 5),
resultd inferior a ésta [59].

— Pimocide. Ha demostrado superioridad frente a CBZ en un
estudio cruzado doble ciego, aunque estos resultados no se
han reproducido con posterioridad [60]. Sin embargo, los
efectos adversos limitan su uso.

— Tocainida (usado como agente antiarritmico cardiaco). Un
solo estudio cruzado doble ciego demostrd una eficacia si-
milar a la CBZ en la reduccién de los valores medios de las
puntuaciones de dolor [61].

— Clomipramina y amitriptilina. Un Unico ensayo aleatoriza-
do simple ciego y en grupos paralelos demostré una mejoria
de moderada a marcada en siete de nueve pacientes tratados
con clomipramina frente a sélo tres de nueve tratados con
amitriptilina [62]. La clomipramina, ademds de haber resul-
tado mds util, también demostré una mejor tolerancia.

Entre las terapias emergentes con posibilidades terapéuticas,
pero aiin no bien estudiadas, estan los antidepresivos venlafaxi-
na y duloxetina, asf como los bloqueadores de receptores N-me-
til-D-aspartato [63].

Si un farmaco falla, se utilizaran dos 0 mas en combinacion,
aunque no hay datos basados en la evidencia que sustenten el
uso y la recomendacién de estas combinaciones.

Factores epidemiologicos de interés

Las neuralgias, en general, son méds frecuentes en las mujeres.
Los datos varian un poco segtn las distintas series, pero para la
mds estudiada, que es la NT, hay 1,74 mujeres por cada varén.
En ambos sexos, la incidencia aumenta con la edad y es mds
frecuente en edades comprendidas entre 50 y 69 afios [64,65].
Estos datos, aunque de interés epidemioldgico, tienen esca-
so inter€s para ayudar al diagndstico en el paciente individual.
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A diferencia de lo que se venia considerando, y para el caso
concreto de la NT, una menor edad de inicio de la sintomatolo-
gia, asi como otros datos (falta de respuesta al tratamiento far-
macoldgico previamente comentado y la detecciéon de anoma-
lias en los potenciales evocados trigeminales), no son utiles a la
hora de distinguir las formas sintométicas de la NT cldsica [22].

NEURALGIAS DEL AREA CRANEAL Y FACIAL

De todas las neuralgias posibles del drea craneal, facial y cervi-
cal, bien originadas en el ganglio o tronco principal, bien en las
ramas secundarias o en terminales, algunas se describen en la
bibliografia y otras, aunque atn no descritas, podrian existir al
menos de forma hipotética o tedrica. En la tabla II se enumeran
las neuralgias que hasta ahora se han descrito, siguiendo un or-
den anatémico sobre la base de los pares craneales (o sus ra-
mas) involucrados en su origen [1,3,8,17,26,38,40,66-70].

En la tabla III se exponen las caracteristicas clinicas princi-
pales de las neuralgias mencionadas. También se exponen las
caracteristicas clinicas de otros sindromes de dolor unilateral
y/o neuralgiforme del drea craneofacial (cefaleas trigeminoau-
tondmicas, neuralgia postherpética (de la primera rama trige-
minal), cefalea punzante idiopdtica, arteritis de células gigan-
tes, etc.

CONCLUSIONES

Los dolores del drea facial, craneal y cervical con criterios me-
nos bien definidos son los que se atribuyen a una etiologia neu-
ropética. Las neuralgias constituyen dolores neuropaticos peri-
féricos cuyo criterio diagndstico fundamental es la localizacion
del dolor.

Aunque el criterio espacial es el mds importante y de algin
modo determinante para clasificar un dolor como una neuralgia
especifica de algin nervio, es el conjunto de todas las caracte-
risticas clinicas previamente comentadas (criterio espacial, cri-
terio temporal, cualidad del dolor, fendmenos acompaiiantes,
factores precipitantes, respuesta al bloqueo anestésico, respues-
ta a determinados fidrmacos), lo que nos va a permitir hacer el
diagnéstico y diferenciarlo de otros dolores craneofaciales que
puedan semejar una neuralgia, bien por su localizacién, por su
patrén temporal o por otras cualidades que puedan compartir.
Asfi, hay sindromes dolorosos cuya fisiopatologia nada tiene
que ver con la de las neuralgias, pero si sus manifestaciones, lo
que puede inducir a errores diagndsticos; entre ellas tenemos las
cefaleas trigeminoautondmicas, la cefalea punzante idiopatica,
otras cefaleas primarias, el dolor neuropético central, etc.

Conocer la existencia de estos sindromes dolorosos y sus
caracteristicas clinicas ayudard al neurdlogo en el diagndstico
diferencial de los dolores de cabeza y a una orientacion diag-
ndstica y terapéutica correcta.
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NEURALGIAS CRANEALES

A CLINICAL APPROACH TO CRANIAL NEURALGIAS

Summeary. Introduction. The International Association for the Study of Pain defines neuralgia as the pain that is felt in the
distribution of a nerve or nerve root. Although the most important criterion for its diagnosis is spatial, distinguishing between
neuralgia and other types of pain in the craniofacial area will only be possible by looking at a set of many clinical
characteristics as a whole. Development. Knowledge of the territories of sensory distribution of the nerves or roots is essential
to be able to define the location of the pain in neuralgias. Other attributes are also useful for diagnosing them: the quality of the
pain (paroxysmal, stinging-burning, dull), the time profile (seconds-minutes versus hours-days), the absence of accompanying
phenomena other than certain manifestations of sensory dysfunction, especially in the symptomatic forms (hypoanaesthesia,
paresthesias, dysesthesias, allodynia, hyperalgesia, hyperpathy), pain triggered by tactile or mechanical stimuli in the painful
territory (‘trigger’ zones) or a positive Tinel’s sign, the response to anaesthetic blockade of the nerve or root, and the response
to certain drugs. Conclusions. Although trigeminal neuralgia is the most frequent, there are many other kinds of craniofacial
neuralgias, in fact, theoretically, the total number is the same as the number of nerve roots and nerves responsible for the
sensory innervation of these anatomical regions. It is essential to be familiar with them to obtain a correct diagnosis. [REV
NEUROL 2009; 48: 365-73]
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