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INTRODUCCIÓN

Con bastante frecuencia se solicita la intervención
del otorrinolaringólogo en el diagnóstico diferen-
cial de una cefalea. Esto se debe a que existen una
serie de síndromes o cuadros clínicos que inclu-
yen cefalea y síntomas nasosinusales, siendo el
principal y más conocido la sinusitis. Sin embar-
go, no es la única causa, por lo que la anamnesis
debe dirigirse a la pesquisa no sólo de patología
sinusal sino que también de otras opciones diag-
nósticas que expliquen la sintomatología, entre
ellas la cefalea tipo Cluster.

El objetivo de la presente revisión es discutir la
clínica y el enfrentamiento otorrinolaringológico
de la cefalea tipo Cluster.

RESEÑA HISTÓRICA

La primera descripción de este cuadro fue realiza-
da en 1641 por Nicolas Tulp, médico y anatomista
alemán, quién es más conocido por haber sido
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retratado por Rembrant en su cuadro “La lección
de anatomía”1.

En 1908 Sluder describió el rol del ganglio
esfenopalatino en las cefaleas de origen nasal,
cuadro caracterizado por una gran cantidad de
síntomas dentro de los cuales destaca principal-
mente el dolor unilateral de ubicación periorbitaria y
base de la nariz o en la región del proceso mastoi-
deo. Según lo descrito por el autor, el dolor es de
tipo lancinante, recurrente y puede durar desde
pocos minutos a varios días; se asocia generalmen-
te a rinorrea, congestión nasal, inyección conjunti-
val y epifora. La descripción de Sluder consta de
una serie de alteraciones que son menos frecuen-
tes. No obstante, en su artículo original refiere que
en ninguno de los pacientes examinados encontró
la totalidad de los síntomas2.

Sólo fue hasta 1954 en que Kunkle denominó
a este cuadro con su actual nombre “cefaleas tipo
Cluster”3. Ya en 1958, en otras experiencias, se
observaba el predominio en el sexo masculino y
adulto joven, con un área territorial de dolor y con
gran participación del sistema autonómico4. En
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1962 esta entidad clínica fue reconocida por el
Comité Ad Hoc de la International Headache So-
ciety (I.H.S.). En 1988 fue revisado por última vez
en la clasificación y criterios diagnósticos para
cefaleas, neuralgias craneales y dolor facial hecha
por la I.H.S. (Tabla 1)5.

El Dr. Oscar Hoppe realizó una revisión de este
tema en el año 1964 encontrando similares caracte-
rísticas en 35 pacientes. En ese estudio se determinó
que los factores desencadenantes asociados a estos
episodios eran el tabaco y la ingesta de alcohol6.

NOMENCLATURA

Durante muchos años, este tipo de neuralgia fue
denominada no sólo como síndrome de Sluder,
sino que adoptó una serie de nombres tales como
neuralgia vidiana, petrosa superficial mayor, facio-
cefalalgia autonómica, vasodilatación simpática
hemicefálica, cefalalgia histamínica y neuralgia mi-
grañosa, entre muchos otros. Este gran número de
denominaciones ha generado en el tiempo una
gran confusión, por lo que la tendencia actual es
referirse al síndrome como cefalea tipo Cluster.

ANATOMÍA

La distribución de las ramas nerviosas del ganglio
esfenopalatino comprende la órbita, el paladar, la
cavidad nasal, los senos paranasales y la faringe.
Dichas ramas llevan a estos territorios fibras
sensoriales, vasomotoras y secremotoras que
inervan las diferentes mucosas.

El ganglio esfenopalatino es de tipo parasim-
pático y se encuentra en la parte más alta de la
fosa pterigopalatina, suspendido del nervio maxi-
lar superior. Fibras eferentes viscerales provenien-
tes del núcleo salival superior, viajan a través del
nervio intermedius, que conforma posteriormente
el nervio petroso superficial mayor, justo proximal
al ganglio geniculado. Este nervio, en conjunto
con fibras simpáticas postganglionares del plexo
carotídeo y el nervio petroso profundo mayor, dan
origen al nervio vidiano, que atraviesa el hueso
petroso e ingresa al ganglio esfenopalatino. Existe
también inervación de tipo aferente visceral por
parte del ganglio de Gasser, a través de fibras que
llegan por el nervio esfenopalatino, rama del ner-
vio maxilar superior (Figura 1)7-9.

Tabla 1
Criterios diagnósticos para Cefalea tipo Cluster de la International Headache Society (IHS)

Intenso dolor unilateral orbital, supraorbital y/o temporal de por lo menos 15 a 180 minutos de duración sin
tratamiento.

Cefalea está asociada con por lo menos uno de los siguientes signos ipsilateral al dolor:
• Inyección conjuntival
• Epifora
• Congestión Nasal
• Rinorrea
• Sudoración de la frente y la cara
• Miosis
• Ptosis
• Edema palpebral

La frecuencia de los ataques es de 1 a 8 por día
Por lo menos 5 ataques ocurridos con los criterios recién mencionados
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ETIOPATOGENIA

Sluder describió en su artículo original que este
cuadro se produciría secundario a la irritación del
ganglio esfenopalatino, debido a una infección o
inflamación en la zona del seno esfenoidal, etmoi-
dal posterior o maxilar2. Otros autores, entre ellos
Vail, opinaban que este síndrome se originaría en
una irritación o inflamación del nervio vidiano y
sería siempre secundaria a una sinusitis esfenoi-
dal franca o latente10.

Otros estudios señalan una posible relación
entre activación del sistema inmune y la génesis
de los procesos inflamatorios19.

El rol de la hipoxia y la hipocapnia no está bien
establecido, aunque se acepta que la inhalación de
oxígeno al 100% es una efectiva forma de terapia
(descrita por Horton en 1952 y validada sólo en
1981)20. Kudrow y Kudrow postulan que existe
una alteración en el mecanismo de autorregula-
ción en los quimioreceptores del cuerpo carotídeo
que es compensado con hipoxia transitoria21.

No obstante todas estas teorías, recalcamos
que no se han dilucidado todos los mecanismos
por los cuales se desarrolla este trastorno.

EPIDEMIOLOGÍA

La prevalencia y la incidencia reales de esta
alteración son desconocidas.

Los datos de prevalencia encontrados por
Ekborn fueron de 0,09% (1978) y por Kudrow de
0,4%22. Un extenso estudio realizado por D’Ales-
sandro en 1986 en la República de San Marino
(n= 21.792) mostró una prevalencia de 0,07%23.

La relación entre hombres y mujeres es de
5-8 es a 1. La edad de inicio es entre los 20 y 40
años, aunque en las mujeres puede presentarse en
forma más tardía. Una cierta predisposición gené-
tica ha sido encontrada en ciertas familias. Algu-
nos resultados sugieren la presencia de un gen
autosómico dominante con una penetrancia de
0,30 a 0,34 en hombres y 0,17 a 0,21 en mujeres.
También se ha asociado a la coexistencia de otras
patologías como migraña, hipertensión arterial,
dislipidemia y cardiopatía isquémica24-26.

CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS

Las cefaleas tipo Cluster se caracterizan por ata-
ques que ocurren diariamente por períodos que

Figura 1. Esquema de la Inervación del Ganglio Esfenopalatino.

CEFALEA TIPO CLUSTER: ENFOQUE OTORRINOLARINGOLÓGICO - C Der, C Toro

Plexo Carotídeo
Ganglio de Gasser

F.Af.Visc.

N Maxilar Superior

Ganglio
Esfenopalatino

Nervio Vidiano
Ganglio

Geniculado

N. Petroso
Superficial Mayor

N. Petroso
Profundo Mayor

N. Esfenopalatino

N. Intermedio

F.Af.Visc.
F.Ps.

Ganglio Petroso

Núcleo
Salival

Superior

F.Ps.
F.S.



102

REVISTA DE OTORRINOLARINGOLOGÍA Y CIRUGÍA DE CABEZA Y CUELLO

van desde semanas a meses, seguidos por perío-
dos de remisión de meses a años. Estos episodios
son intensos, abruptos y estrictamente unilatera-
les, con dolor localizado alrededor de la órbita o
cercano a la zona temporal, con una duración que
va entre los 15 a los 180 minutos y que se
presentan de una a ocho veces al día. En la gran
mayoría de los casos es unilateral, sólo en 10 a
15% puede presentarse en el lado opuesto. Se han
descrito como factores gatillantes el consumo de
alcohol y tabaco, aunque los mecanismos fisiopa-
tológicos aún no han sido resueltos. Los ataques
tienden a ser nocturnos en cerca de un 50% de los
casos, asociándose a la primera fase REM del
sueño y a estados de relajación importantes. Se
describe alguna relación entre rasgos faciales
marcados (facie leonina) y este tipo de cefalea27.

Al examen físico, se observa típicamente durante
las crisis una gran cantidad de signos de origen
autonómico. Los más importantes son epífora, rino-
rrea, congestión nasal e inyección conjuntival, menos
frecuentemente se puede ver ptosis y miosis27,28.

Existen dos formas de este tipo de cefalea en
relación con la frecuencia y duración de los perío-
dos de remisión: una episódica y la otra crónica,
cada una de ellas se define en la Tabla 2.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

Hay patologías que se presentan con un patrón
parecido, ya sea por su ubicación unilateral como

por la periodicidad de los ataques. Entre estas se
incluyen la cefalea hemicránea crónica tanto paro-
xística como continua, la neuralgia del trigémino,
la migraña cíclica y el síndrome pericarotideo29.

Las cefaleas hemicráneas crónicas tienen ca-
racterísticas de mayor similitud a la migraña,
siendo estrictamente unilaterales, con una mayor
frecuencia de ataques pero de menor duración y
con una buena respuesta al uso de indometacina.
En contraste a la migraña clásica, la cefalea tipo
Cluster no disminuye al estar descansando en
cama. Tanto el reposo como la posición horizontal
intensifican el dolor. Otras características que la
diferencian de un ataque de migraña son la corta
duración, la presencia de síntomas y signos auto-
nómicos y la ausencia de alteraciones gastrointes-
tinales30.

La neuralgia trigeminal se caracteriza por epi-
sodios de dolor lancinante, con puntos de gatillo e
hiperestesias típicas.

El síndrome pericarotídeo es una cefalea unilate-
ral gatillada por un traumatismo en el cuello o en la
vaina carotídea, el dolor tiende a ser continuo y
puede o no asociarse a alteraciones autonómicas31.

TRATAMIENTO

El tratamiento de la cefalea tipo Cluster puede ser
dividido en dos tipos: el tratamiento de los ataques
agudos y el profiláctico. El primero esta dirigido a
detener o disminuir la intensidad de la cefalea y el

Tabla 2
Definiciones de las distintas formas de Cefalea tipo Cluster

Episódica

Por lo menos dos períodos de cefaleas (acúmulos) con una duración de 7 días a 1 año (en paciente no
tratado), separados por remisiones de al menos 15 días.

Crónica

Ausencia de remisiones durante un año o más, o con remisiones que duren menos de 15 días.



Tabla 4
Drogas y dosis utilizadas en el tratamiento profiláctico

Agente Dosis

Ergotamina 1 mg cada 8 horas vo
Verapamilo 80-120 mg cada 8 horas vo
Carbonato de Litio 600-900 mg al día (2 dosis) vo

(Nivel terapéutico 0,3-0,8 µmol/L)
Maleato de Metisergida 3 a 6 mg al día (2 dosis) vo
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segundo a reducir la frecuencia e intensidad de los
episodios posteriores.

Resulta de gran importancia calmar la ansiedad y
temor del paciente, con lo cual el tratamiento será
llevado a cabo de mejor manera y tendrá mayor
eficacia.

Tratamiento de un ataque agudo

Existen diferentes agentes que pueden ser usados
para abortar los ataques. Dentro de los más
usados se encuentran: oxígeno al 100%, ergota-
mina tartrato, dihidroergotamina (D.H.E.), suma-
triptan succinato, solución de capsaicina y lidocaí-

na intranasal. Las características de los distintos
fármacos se resumen en la Tabla 327,28.

Profilaxis

El tratamiento profiláctico es la más efectiva forma
de prevenir estas cefaleas. Debe comenzar duran-
te los primeros días del período Cluster y se
mantendrá hasta que cesen las cefaleas por un
tiempo mínimo de 2 semanas.

Estas drogas deben ser retiradas paulatina-
mente para evitar las recurrencias. Se han utiliza-
do una variedad amplia de drogas tales como
ergotamina tartrato, verapamilo, carbonato de litio
y maleato de metisergida (Tabla 4)27,28.

Tabla 3
Drogas y dosis utilizadas en los ataques agudos

Agente Dosis

Oxígeno 100% 8 L/min durante 10 a 15 minutos
(máscara facial)

Ergotamina 0,5 a 1,0 mg (sublingual o rectal)
Dihidroergotamina 0,5 a 1,0 mg (im o intranasal)
Sumatriptán succinato 6,0 mg sc o 20 mg intranasal
Solución de capsaicina (300 µm/100ml) Aplicada en fosa nasal ipsilateral
Lidocaína Intranasal (4 % solución) Aplicada en fosa nasal ipsilateral
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Uso racional del tratamiento

Para el tratamiento de los ataques agudos algunos
autores recomiendan utilizar, como primera linea, la
inhalación de oxígeno al 100% (6 a 8 litros por
minuto) por 10 a 15 minutos; si no es efectivo, parar
durante 5 minutos y repetir por otros 15 minutos. Se
puede usar sumatriptán 6 mg subcutáneo o dihi-
droergotamina intramuscular (no intranasal, puesto
que es más lento). Como segunda línea, la ergotami-
na sublingual o rectal, los corticoides (prednisona)
por 5 días en dosis totales (40 - 60 mg al día),
posterior al uso de algún agente de primera línea.

En el caso de la forma episódica, se sugiere
comenzar inmediatamente con un agente profilác-
tico como verapamilo. El uso de drogas como el
litio en la cefalea crónica debe ser monitorizado
por el amplio espectro de efectos adversos que
esta droga puede producir.

Cuando todas estas medidas no dan resultado
y la cefalea altera la calidad de vida del paciente, se
opta por métodos más invasivos como la sección
de la raíz del trigémino con preservación del
nervio petroso superficial mayor o avulsión de
ramas del nervio trigémino e inyecciones de anes-
tésico local en el ganglio sensitivo trigeminal.
También se han usado técnicas como la gangliori-
zolisis por radiofrecuencia o la radiocirugía. No
obstante esta gran cantidad de tratamientos, no
existen estudios controlados que comparen la
eficacia de cada uno de ellos27,28.

En la actualidad se sabe que no existe una
explicación patogénica única que comprenda todos
los aspectos de este cuadro, sin embargo, se han
planteado una serie de teorías. Habría una disrregula-
ción del hipotálamo, produciéndose una alteración o
desorden en la ritmicidad de la secreción hormonal,
específicamente en el núcleo supraquiasmático. Este
último estaría asociado a la modulación del dolor
generado por el sistema trigeminal11,12.

Varios autores postulan la presencia de un
generador de cefaleas Cluster en la arteria carótida
intracavernosa que se activaría, a partir de un
proceso inflamatorio del plexo pericarotídeo. Este
recibe proyecciones nerviosas desde el nervio
trigémino, el ganglio cervical superior y el ganglio

esfenopalatino. La irritación inflamatoria podría
estimular fibras trigeminales originando el dolor
periorbitario, retroorbitario y frontal. Fibras pre-
ganglionares actuarían gatillando la acción de los
ganglios cervical superior y esfenopalatino, pro-
duciendo diaforesis frontal el primero y epifora y
rinorrea el segundo. Toda esta desrregulación está
mediada por una serie de productos vasoactivos,
entre ellos: Polipéptido Intestinal Vasoactivo, Ace-
tilcolina, Sustancia P. Neuroencefalina A y CGRP
(calcitonin generelated peptide)13,14.

También se han demostrado alteraciones he-
modinámicas del flujo cerebral antes y durante la
fase de dolor en algunos estudios de neuroimagen
no invasiva, tales como Ecografía Doppler Trans-
craneal y Arteriografía por Resonancia Magnética.
No queda claro si estos cambios son consecuencia
del dolor o si representan un epifenómeno15-18.

COMENTARIO

La cefalea tipo Cluster puede presentarse en la
consulta del otorrinolaringólogo, ya sea a solicitud
de otro especialista, para descartar patología rino-
sinusal o como primera consulta, dados los sínto-
mas autonómicos asociados.

Es importante recordar que, como en toda
cefalea, dentro de su estudio estos pacientes
requieren de una evaluación neurológica completa
antes de certificar su diagnóstico.
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