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Cefalea hipnica: caracteristicas de una serie de 13 nuevos
casos y propuesta de modificacion de los criterios diagnosticos

Patricia Mulero, Angel L. Guerrero-Peral, Elisa Cortijo, Najaty S. Jabary, Sonia Herrero-Velazquez,
Sara Miranda, M. Luz Pefias-Martinez, Maria Pedraza, Rosa Fernandez-Herranz

Introduccién. La cefalea hipnica es una entidad infrecuente, de la que se han descrito hasta el momento casi 150 casos.
La segunda edicién de la Clasificacion Internacional de Cefaleas (CIC-2) ha establecido los criterios diagndsticos de esta
entidad, si bien algunos de ellos pueden considerarse excesivamente rigurosos.

Objetivos. Presentar una serie de 13 nuevos casos de cefalea hipnica atendidos en una consulta de cefaleas de un hospital
terciario y analizar su adecuacidn a los criterios diagnésticos de la CIC-2.

Pacientes y métodos. Entre enero de 2008 y enero de 2011, 13 pacientes (11 mujeres y 2 varones), de los 1.180 atendidos
en la mencionada consulta (1,1%), fueron diagnosticados de cefalea hipnica. Se evaltan las caracteristicas del dolor y la
respuesta al tratamiento profilactico.

Resultados. La edad al inicio del cuadro fue de 56,7 + 9,3 afios (rango: 40-76 afios); en dos pacientes (15,4%) fue an-
terior a los 50 afios. El nimero mensual de noches sintomaticas era de 14,5 + 7,6 (rango: 5-25); en siete casos (53,8%)
fueron menos de 15 noches. Todos los pacientes presentaban un Unico episodio por noche, con una duracién media de 53,8 +
24,6 minutos (rango: 25-120 minutos). El 30,7% de los pacientes no describia su dolor como sordo. El 61,5% cumplia en
su totalidad los criterios diagnésticos de la CIC-2.

Conclusiones. Las caracteristicas de nuestra serie son similares a otras recientemente publicadas. Proponemos que los
préximos criterios de la CIC incluyan la posibilidad de que el dolor no sea sordo y que aparezca menos de 15 noches al
mes; el limite inferior de edad de inicio podria rebajarse a 40 afios.

Palabras clave. Cefalea hipnica. Clasificacién Internacional de Cefaleas. Criterios diagndsticos. Hipotalamo. Suefio. Trata-
miento profilactico.

Introduccidon por encima de los 50 afos, con una frecuencia y du-

racién minimas, y sin sintomas autonémicos oculo-

La cefalea hipnica es un sindrome identificado por
primera vez por Raskin en 1988 [1] en seis pacien-
tes con una cefalea de inicio tardio (el més joven
tenia 65 afnos), con episodios que los despertaban
del suefio nocturno, de caracteristicas bien defini-
das y diferentes a las de la cefalea en acimulos. Los
ataques de dolor aparecian frecuentemente a la mis-
ma hora y en la mitad de los pacientes asociaban
sintomas vegetativos, mientras que en ninguno se
acompaifiaban de sintomas autonémicos oculofa-
ciales. Todos los casos respondieron a la adminis-
tracién de litio en toma Unica nocturna, por lo que
Raskin propuso una alteracién del ritmo circadiano
como mecanismo fisiopatolégico de esta entidad.
En el afio 2004, la Clasificacién Internacional de
Cefaleas, en su segunda edicién (CIC-2), incluyé la
cefalea hipnica dentro del grupo IV (otras cefaleas
primarias) [2] y la definié como un dolor sordo, que
aparece exclusivamente durante el suefio, de inicio

www.neurologia.com  Rev Neurol 2012; 54 (3): 129-136

faciales acompanantes (Tabla I).

Se considera una entidad poco frecuente [3]. S6lo
en los dltimos anos se han publicado series mas ex-
tensas de unos 20 casos cada una [4-6], lo que ha
permitido establecer con mayor fidelidad las carac-
teristicas clinicas de los episodios dolorosos y pro-
poner modificaciones en los criterios diagndsticos
de la CIC-2.

Pretendemos describir las caracteristicas demo-
graficas y clinicas, asi como la respuesta al trata-
miento, de una serie de 13 nuevos casos de cefalea
hipnica. Compararemos la adecuacion de estos pa-
cientes a los criterios diagnédsticos de la CIC-2 con
la observada en series recientemente publicadas.

Pacientes y métodos

Durante un periodo de tres afios (enero de 2008-ene-
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Tabla I. Criterios diagndsticos de la cefalea hipnica de acuerdo con la
Clasificacion Internacional de Cefaleas, segunda edicién.

A. Cefalea sorda que cumple los criterios By C

B. Aparece tnicamente durante el suefio y despierta al paciente

C. Debe cumplir, al menos, dos de las siguientes caracteristicas:
Ocurre mas de 15 veces al mes
Dura 15 minutos o mas después de despertarse

Ocurre por primera vez tras la edad de 50 afios

D. No hay sintomas autonémicos

No hay mas de un sintoma entre ndusea, fotofobia o fonofobia

E. No se atribuye a otro trastorno

ro de 2011) se han registrado prospectivamente to-
dos los pacientes atendidos en una consulta mono-
grafica de cefaleas en el servicio de neurologia de
un hospital terciario. En todos ellos, sus cefaleas se
han codificado de acuerdo con la CIC-2.

En los casos en los que se ha llegado al diagndsti-
co de una cefalea hipnica, hemos recogido datos de-
mograficos (edad y sexo), coexistencia de otras cefa-
leas u otras patologias como hipertensién arterial,
diabetes mellitus o trastornos del suefo, asi como
latencia desde el inicio del cuadro hasta su valora-
cién en una consulta de neurologia. También hemos
analizado caracteristicas de la cefalea como frecuen-
cia de episodios en una noche y noches con dolor al
mes, cardcter, intensidad y localizacién del dolor,
hora de inicio y su duracién, asi como la existencia
de sintomas vegetativos, fotofobia, fonofobia o sin-
tomas autonémicos oculofaciales acompanantes.
Hemos recogido la necesidad que podria presentar
cada paciente de realizar una actividad motora para
aliviar el dolor tras ser despertado por la cefalea. To-
dos los casos requirieron tratamiento profilactico, y
revisamos la respuesta a éste de cada uno de ellos.

Resultados

En el periodo de registro, 13 pacientes (11 mujeres
y 2 varones), entre un total de 1.180 atendidos en la
mencionada consulta (1,1%), fueron diagnosticados
de cefalea hipnica. Sus caracteristicas demograficas
y clinicas mds relevantes se muestran en la tabla II.
En cada caso se realizé un examen neurolégico y
un estudio de neuroimagen (resonancia magnética

o tomografia computarizada cerebral) para descar-
tar patologia estructural. En siete pacientes (53.8%)
se llevé a cabo una monitorizacién ambulatoria de
la presion arterial (MAPA).

La edad al inicio del cuadro fue de 56,7 + 9,3 afios
(rango: 40-76 afos). En dos de los pacientes (15,4%)
la cefalea hipnica aparecié antes de los 50 afios. Doce
(92,3%) presentaban o habian presentado alguna otra
cefalea (ocho migranas, dos cefaleas tensionales, una
hemicranea continua y una cefalea numular). Res-
pecto a los casos con antecedente de migrafia, o bien
la migrafia y la cefalea hipnica no habian coincidido
en el tiempo, apareciendo la cefalea hipnica tras el
final de la migrafia, o bien el paciente diferenciaba
claramente ambos tipos de dolor.

Dos pacientes (15,4%) estaban diagnosticados de
diabetes mellitus, y ninguno referia la presencia de
insomnio. Solicitamos una MAPA en los siete tlti-
mos pacientes atendidos. Cinco casos (38,5%) ha-
bian sido diagnosticados de hipertensién arterial, y
la realizacién en cuatro de ellos de una MAPA mos-
tré en tres casos un patrén no dipper, siendo nor-
mal en uno. En tres pacientes no considerados hi-
pertensos se llevé a cabo dicha monitorizacion sin
resultados patolégicos. Ninguno de nuestros pacien-
tes presentaba sintomas sugerentes de sindrome de
apnea del sueno.

La latencia desde el inicio de la cefalea hipnica
hasta su evaluacién en una consulta ambulatoria de
neurologia fue de 76,4 + 128,5 meses (rango: 2-475
meses), lo que indica la dificultad diagnéstica o bien
el desconocimiento que se tiene de esta entidad.

La totalidad de los casos de nuestra serie presen-
taba un tnico episodio de dolor por noche. Tenfan
14,5 + 7,6 (rango: 5-25) noches al mes en las que la
cefalea les despertaba del sueiio. Siete de ellos (53,8%)
tenian menos de las 15 noches sintométicas al mes
propuestas en la CIC-2. La duracién media de los
episodios de dolor tras ser despertados del suefo
era de 53,8 + 24,6 minutos (rango: 25-120 minutos),
y su intensidad medida en una escala analdgica vi-
sual (0: ausencia de dolor, 10: peor dolor posible) de
6,7 + 1,7 (rango: 4-9).

En cuanto a la cualidad del dolor, nueve pacien-
tes (69,2%) lo consideraban sordo y opresivo, tal
como se define en la CIC-2, mientras que tres (23,1%)
lo definfan como pulstil y uno (7,7%) punzante. En
10 casos (76,9) el dolor era bilateral, mientras que
en tres (23,1%) se lateralizaba. En cuanto a su loca-
lizacion, era holocraneal en cuatro pacientes (30,7%),
en otros cuatro (30,7%) tenia un predominio occi-
pital y en cinco (38,5%), frontal.

Siete de los pacientes (53,8%) presentaban sus
episodios dolorosos entre las 02:00 y las 04:00 h,
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Tabla Il. Caracteristicas de los 13 pacientes de Ia serie.

E(_ja_d_ Laten’crc_x Otras Hipertensién . Intensidad  Dias  Duracién Sintomas Sintomas  Actividad
deinicio  Sexo neuroldgica . Caracter . Hora ~ P
o cefaleas arterial (EVA) al mes (min) acompafiantes autonémicos  motora
(afios) (meses)
. No " .
Caso1 53 Mujer 50 No MAPA nor. Pulsatil 8 25 30 4-6 Nausea No No
Caso 2 60 Mujer 95 Tensional No Opresivo 5 5 60 2-4 No No Si
Caso 3 55 Mujer 90 Migrafia No Opresivo 6 10 45 4-6 No No No
Caso 4 51 Mujer 3 Hemicranea No Opresivo 8 6 60 24 Nausea, No No
continua vomito
. N Si )
Caso 5 70 Mujer 8 Migraia MAPA pat. Opresivo 5 10 60 2-4 No No No
Caso 6 76 Mujer 10 Numular Si Opresivo 7 20 60 4-6 Sudor No Si
Caso7 60 Mujer 2 Migrafia S Pulsatil 8 25 30 24 Nausea, No No
I g MAPA nor. fonofobia
) N No Fotofobia, Inyeccién .
Caso 8 47 Mujer 86 Migrana MAPA nor. Punzante 9 6 60 2-4 fonofobia conjuntival Si
) L Si -
Caso 9 40 Mujer 475 Migrafia MAPA pa. Pulsatil 8 12 30 4-6 No No No
) . No . . .
Caso 10 59 Mujer 145 Tensional MAPA nor. Opresivo 5 20 60 4-6 Nausea No Si
. I Si . . .
Caso 1 57 Varén 10 Migrana MAPA pat. Opresivo 5 10 60 2-4 Nausea No Si
Caso 12 50 Varén 8 Migrafia No Opresivo 4 25 25 4-6 No No Si
Caso 13 60 Mujer 12 Migrafia No Opresivo 9 15 120 2-4 No Lagrimeo Si
EVA: escala analdgica visual (0: no dolor, 10: el peor dolor imaginable); MAPA: monitorizacion ambulatoria presidn arterial; nor.: normal; pat.: patoldgica.
mientras que seis (46,2%) los referian en el periodo CIC-2. En la figura se representa el grado de cum-
entre las 04:00 y las 06:00 h. Ninguno de ellos lo pa-  plimiento de cada uno de los criterios diagndsticos
decia antes de las 02:00 h o a partir de las 06:00 h. de la CIC en nuestra serie, compardndolos con los
Como sintomas acomparfiantes, seis casos (46,2%) observados en otras de reciente publicacion [4-6].
asociaban algin sintoma vegetativo, sobre todo Nuestros pacientes utilizaron varios fdrmacos
sensacion nauseosa. En dos pacientes (15,4%), el do-  sintomadticos con eficacia variable y sin rango de
lor se acompariaba de fotofobia o fonofobia, y en abuso; la repercusion funcional que nos manifesta-
otros dos casos (15,4%), de sintomas autonémicos ban era debida a la disrupcién del sueiio més que a
oculofaciales (uno de ellos, inyeccioén conjuntival, y la intensidad del dolor en si misma; de ahi que, tras
el otro, lagrimeo). Siete pacientes (53,8%) se levan-  evaluar con cada uno de ellos la relacién riesgo/be-
taban tras ser despertados por el episodio doloroso, neficio, en todos se decidi6 llevar a cabo tratamien-
sin inquietud psicomotora, pero llevando a cabo ac- to profilactico, evitando sustancias que pudiesen
tividades definidas, alguna tan compleja como plan- modificar el sueio, como la cafeina. A tal efecto, se
char la ropa. prescribi6 indometacina en cinco pacientes, topira-
Cinco casos de nuestra serie (38,5%) no cum- mato en cuatro, flunaricina en dos y gabapentina en
plian en su totalidad los criterios diagnésticos dela  otros dos. Uno de los casos mejord, ademas, con tra-
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Figura. Adecuacion a los criterios de la Clasificacién Internacional de Cefaleas, sequnda edicién (CIC-2),
de los pacientes de nuestra serie y de las tres series mds extensas recientemente publicadas. Se repre-
senta el porcentaje de adecuacidn de los pacientes de las cuatro series a cada uno de los criterios diag-
nosticos de la CIC-2, asi como el cumplimiento de la totalidad de ellos.
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tamiento antihipertensivo, lo que no ocurrié6 en el
resto de los que presentaban hipertensién arterial.
Salvo en dos de los tratados con indometacina, la
eficacia del profildctico fue completa o muy signifi-
cativa. Los datos referidos a la respuesta al trata-
miento se recogen en la tabla IIIL.

Discusion

Dentro de la compleja y muchas veces bidireccional
relacién que existe entre cefalea y suefio, lo que ca-
racteriza a la cefalea hipnica (ocasionalmente cono-
cida en la bibliografia como ‘cefalea despertador’)
es que sucede unica y exclusivamente durante el
suefio [7-9]. Ese peculiar ritmo circadiano hizo des-
de el principio desarrollarse la hipétesis de que al-
teraciones en el hipotdlamo estarian implicadas en
la patogenia de esta cefalea, y que, en concreto, la
progresiva atrofia de esta estructura explicarfa su
aparicion en edades avanzadas de la vida. Reciente-
mente se ha demostrado en estudios de neuroima-
gen atrofia en el hipotdlamo posterior en pacientes
afectos de esta entidad [10].

La observacién inicial de Raskin acerca de su pre-
sentacién durante los suefios [1], asi como los datos
recogidos de los primeros estudios polisomnografi-
cos, introdujeron la idea de que el dolor aparecia
con mayor frecuencia en periodos de suefio REM y
en relacién con la correspondiente reduccion de se-

rotonina encefalica [11-13]. Sin embargo, nuevas se-
ries de pacientes con estudios polisomnograficos han
mostrado que la aparicién del cuadro doloroso de
la cefalea hipnica no se relaciona ni con las fases del
suefio, ni con las alteraciones respiratorias relacio-
nadas [5,14].

Otro parametro biolégico que presenta ritmos cir-
cadianos y que se ha propuesto como asociado a la
cefalea hipnica es la hipertension arterial. De hecho,
hay varias descripciones en la bibliografia de cuadros
sugerentes de cefalea hipnica en relacion con eleva-
ciones nocturnas de la presion arterial [15-17]. En
nuestra serie, el porcentaje de hipertensos (38,5%)
corresponde al esperable en este grupo de edad, y en
los estudios llevados a cabo de MAPA no se ha en-
contrado en ningun caso un patrén predominante-
mente nocturno ni se ha llegado a un diagndstico de
hipertensién arterial previamente no conocida.

La cefalea hipnica se considera una entidad in-
frecuente de la que, hasta el momento, se han des-
crito casi 150 casos [3]. Su incidencia, de acuerdo
con las distintas series publicadas hasta ahora, osci-
la entre el 0,07 y el 0,3% del total de cefaleas atendi-
das en centros de referencia [5,7,18]. En cualquier
caso, estas cifras, como la levemente superior (1,1%)
que obtenemos nosotros, seguramente no reflejen
la prevalencia real de esta entidad en la poblacion
general. Sabemos que pueden pasar anos desde el
inicio de la entidad hasta su diagndstico [4,18], lo
que implica un desconocimiento de la cefalea hip-
nica entre la poblacién y los médicos no especialis-
tas en neurologia. En nuestra serie, llama la aten-
cién la gran latencia media (76,4 meses) entre el
inicio del cuadro y la llegada del paciente a una con-
sulta de neurologia. La cefalea hipnica es una cefa-
lea con predominio femenino; en torno al 65% de
los casos son mujeres [4,6,7,11,19-21], cifra similar
a la observada en nuestra serie (84,6%).

En 1997, Goadsby y Lipton [22] propusieron los
primeros criterios diagnosticos de cefalea hipnica,
entre los que se incluian una frecuencia superior a
15 episodios al mes de dolor generalizado, duracion
de los episodios de entre 5 y 60 minutos, y ausencia
de sintomas autonémicos asociados.

Poco tiempo después, la CIC-2 definié su carac-
ter como sordo, y mantuvo la ausencia de sintomas
autondémicos oculofaciales acompanantes, si bien
permitiendo uno de entre nduseas, fotofobia o fo-
nofobia. Estableci6, asimismo, que el cuadro apare-
ce por encima de los 50 afios, con un minimo de 15
noches al mes con dolor y una duracién de al me-
nos 15 minutos tras despertarse el paciente [2].

En cuanto a las caracteristicas clinicas de la cefa-
lea hipnica, mas del 80% de los pacientes refieren
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que sus episodios de dolor son entre moderados e
intensos [3,4,6,7,20]. En nuestra serie, siete pacien-
tes (53,8%) la resenan de una intensidad superior a
6 en la escala analdgica visual. La mayoria de los ca-
sos descritos en la bibliografia describen el dolor
como bilateral [3,4,7], de la misma manera que en
nuestros pacientes, y no hay una localizacién topo-
grafica dominante del dolor.

Recientemente, se ha llamado la atencién sobre la
existencia, en un importante nimero de casos de ce-
falea hipnica, de conductas motoras durante el epi-
sodio doloroso que alivian al paciente. Asi, éstos tie-
nen la necesidad de levantarse y, por ejemplo, ver la
televisidn, leer, comer o beber, preferiblemente café
[4,6,23]. Esto ocurre en mds de la mitad de nuestros
casos, en ocasiones con actividades tan complejas
como planchar la ropa. Esta actividad motora ayu-
darfa a distinguir estos cuadros de la migrana, don-
de el paciente busca el dectbito, y de la cefalea en
acumulos, cuyas crisis de dolor se acompanan de
verdadera agitacion psicomotora. Como otros auto-
res ya han propuesto [4,6], consideramos que esta
actividad motora es subsidiaria de figurar en los fu-
turos criterios diagndsticos de la cefalea hipnica.

Respecto al momento de aparicién de la cefalea,
en la mayoria de las ocasiones, al igual que en nues-
tra serie, se describen en el periodo comprendido
entre las 02:00 y las 04:00 h [4,6]. Entendemos que
hay que ser especialmente cuidadoso en la conside-
racion de cefalea hipnica de aquellos cuadros que
aparecen a partir de las 06:00 h, lo que no ocurre en
nuestros pacientes, dada la posibilidad de que co-
rrespondan a episodios migraiosos.

Pasemos a analizar las caracteristicas clinicas in-
cluidas en los criterios de la CIC-2 [2]. Comenzando
con el criterio A, que hace referencia al cardcter sor-
do del dolor, puede presentarse o asociarse en cerca
de un 40% de los pacientes un componente pulsatil
o incluso punzante [3-5]. Similares hallazgos apare-
cen en nuestra serie, en la que el 30% de los casos
describe el dolor como pulsétil o punzante. Respec-
to al criterio B, es, sin duda, el verdaderamente sine
qua non en esta entidad, que, evidentemente no pue-
de concebirse sin aparecer durante el suefio, desper-
tando al paciente como en él se establece [2].

El criterio C de la CIC-2 propone un nimero
minimo de noches sintomadticas al mes (15 noches),
una duracién minima del episodio doloroso tras
despertar al paciente del suefio (15 minutos) y una
edad minima de inicio del cuadro (50 afnos) [2].
Respecto al nimero de noches sintomaticas, entre
un 5 y un 17% de los casos incluidos en las series
mds recientes no cumple este criterio [3-6]; aqui ra-
dica la diferencia principal entre estas series y la

www.neurologia.com  Rev Neurol 2012; 54 (3): 129-136

Tabla IlI. Tratamiento profildctico en los 13 pacientes de |a serie.

Tratamiento profilactico Respuesta
Paciente 1 Indometacina Parcial
Paciente 2 Indometacina Parcial
Paciente 3 Topiramato Parcial
Paciente 4 Indometacina Completa
Paciente 5 Indometacina No
Paciente 6 Gabapentina Completa
Paciente 7 Gabapentina Completa
Paciente 8 Topiramato Parcial
Paciente 9 Topiramato Parcial
Paciente 10 Indometacina No
Paciente 11 Topiramato, enalapril Completa
Paciente 12 Flunaricina Parcial
Paciente 13 Flunaricina Completa

que aqui presentamos, en la que méas del 50% de los
pacientes tenia menos de 15 noches sintomaticas al
mes. Este dato, probablemente, explica la mayor
prevalencia de la cefalea hipnica que presenta nues-
tro registro. Respecto a la edad de inicio, entre el 10
y el 22% de los casos aparecia por primera vez antes
de los 50 afios [4-6], como ocurre en nuestro traba-
jo (15%). La inmensa mayoria de los pacientes reco-
gidos en la bibliografia [4-7], asi como todos los
nuestros, tienen cuadros dolorosos con una dura-
cion por encima de los 15 minutos. Se observa, ade-
mads, en gran parte de los casos descritos, incluyen-
do todos los de nuestra serie, una duracién por de-
bajo de las tres horas. Entendemos que este limite
superior, no incluido en este momento en los crite-
rios diagnosticos de la CIC-2, ayudaria a distinguir
esta entidad de otras que pueden acontecer durante
el suefo nocturno, como la cefalea tensional.
Pasando al criterio D de la CIC-2 [2], éste exclu-
ye la posibilidad de signos autonémicos oculofacia-
les acompanando al dolor en la cefalea hipnica. Sin
embargo, la bibliografia se ve salpicada de descrip-
ciones aisladas de dicha asociacién [3,7,18,24]. En
las series mds extensas recientemente publicadas,
alrededor del 15% de los pacientes presentaba estos
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signos autonémicos oculofaciales [4,6], cifras muy
similares a la que apreciamos nosotros. Siguiendo
en este criterio D, la presencia aislada de sensacion
nauseosa, fotofobia o fonofobia es relativamente
frecuente, si bien es inhabitual que estos sintomas
se asocien [3]. Entre el 15 y el 25% de los casos in-
cluidos en las dltimas series publicadas [4-6] incum-
ple el criterio D, cifras de nuevo comparables con
nuestra experiencia (25%).

A propésito del criterio E, la no atribucién de la
cefalea hipnica a otro trastorno [2], nos encontra-
mos ante una cefalea que aparece durante la noche,
hecho cldsicamente considerado como criterio de
alarma sugerente de cefalea secundaria, de la mis-
ma manera que la aparicién de la cefalea en edades
avanzadas de la vida, otra de las caracteristicas tipi-
cas de la cefalea hipnica. Por ello debemos ser espe-
cialmente cuidadosos a la hora de descartar patolo-
gia asociada mediante las correspondientes explo-
raciones complementarias. Respecto a la presencia
de lesiones estructurales en el sistema nervioso cen-
tral, éstas han sido rara vez descritas en esta enti-
dad [3,15,20,25-28]. Ha de considerarse la posibili-
dad de un sindrome de apnea del sueiio (no presen-
te clinicamente en los casos incluidos en nuestra
serie) o una hipertension arterial (no evidenciada
en los estudios realizados en nuestros pacientes sin
diagnéstico previo de hipertension arterial) [15]. Tam-
bién ha de tenerse en cuenta la posibilidad de que el
uso de ciertos firmacos, la retirada de otros o el
abuso de medicacién analgésica puedan estar im-
plicados en la aparicién de un cuadro clinicamente
compatible con cefalea hipnica [15,29,30].

Considerando los criterios diagndsticos de cefa-
lea hipnica recogidos en la CIC-2 [2], el 15-50% de
los pacientes incluidos en las series mas extensas
publicadas hasta la fecha [4-6] no cumple alguno de
los criterios diagndsticos. La comparacién de la ade-
cuacion a los criterios diagnoésticos entre las men-
cionadas series y la nuestra se recoge en la figura.

Es frecuente la presencia, como en nuestra serie,
de antecedentes de otras cefaleas, sobre todo mi-
grana [3,4,6]. Cefalea hipnica y migrafia comparten
ciertas caracteristicas clinicas, como hemos visto.
Se ha propuesto una hipétesis por la cual la cefalea
hipnica seria una evolucién fenotipica de la migra-
fla, con un paso entre ambas entidades, quizd de-
terminado por cambios hormonales o en los hébi-
tos de vida de los pacientes [17]. Hay que reseiar,
asimismo, y con una disfuncién hipotaldmica como
posible nexo de unién, la asociacién descrita entre
cefalea hipnica y cefalea sexual primaria [31].

La cefalea hipnica se considera un cuadro benig-
no, si bien la frecuente alteracién del suefio que

puede provocar a lo largo de periodos prolongados
interfiere generalmente en la calidad de vida de quie-
nes la padecen. Hasta ahora ningiin ensayo clinico
controlado se ha llevado a cabo explorando el trata-
miento sintomdtico o preventivo de esta entidad.
La informacién disponible se basa en la resefia de
casos aislados o series de casos, y el nimero de far-
macos que se han sefialado como de posible utili-
dad en la cefalea hipnica es tan elevado que, proba-
blemente, refleje la heterogénea fisiopatologia de la
cefalea hipnica [19].

Respecto al tratamiento sintomadtico, se ha utili-
zado en pocos pacientes, obteniéndose los mejores
resultados con combinaciones variables de analgési-
cos, antiinflamatorios o cafeina [3,19]. Pese a que
cldsicamente los triptanes se han considerado far-
macos sin utilidad en el control sintomatico de esta
cefalea, recientemente se han descrito buenos resul-
tados con su uso, sobre todo en pacientes con dolor
unilateral y actividad motora durante el dolor [6].

En cuanto al tratamiento profildctico, la primera
eleccidn, desde el trabajo original de Raskin [1], ha
sido el litio [3,19]. No todos los autores coinciden
en la eficacia de este farmaco en la cefalea hipnica
[6] v, ademads, ante el hecho de tratarse de un far-
maco de no siempre ficil manejo, en nuestra expe-
riencia hemos optado por otras opciones que tam-
bién han mostrado eficacia en la bibliografia, como
topiramato [32], indometacina [11,13,24,33,34], flu-
naricina [21,23,35] o gabapentina [17,36]. La lista
de terapias de posible utilidad en el tratamiento pro-
filactico de la cefalea hipnica es muy extensa [3,19],
con opciones como los antidepresivos triciclicos
[37], hipnéticos [38], toxina botulinica [39], verapa-
milo [11,17] o pregabalina [40].

En conclusién, en este trabajo hemos descrito las
caracteristicas clinicas de una de las series de pa-
cientes con cefalea hipnica mds extensas de la bi-
bliografia, incidiendo, de esa forma, en la categori-
zacién de las caracteristicas de esta entidad. De la
misma manera que lo han hecho otros autores re-
cientemente, proponemos que, en los criterios diag-
nésticos de la cefalea hipnica en la préxima edicién
de la CIC, se contemple la posibilidad de un dolor
no difuso ni sordo, se acepte la presencia de ciertos
signos autonémicos oculofaciales, se rebaje la edad
de inicio de la entidad a los 40 aiios, y se considere
una frecuencia mensual inferior a 15 noches con
dolor. Esta modificacién en los criterios diagnosti-
cos debe, en nuestra opinion, acompanarse de una
advertencia acerca de la necesidad de asegurar el
diagndstico diferencial con la migrafia, algo en lo
que en la evaluacién de nuestra serie hemos sido
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especialmente cuidadosos. Consideramos, asimis-
mo, que ha llegado el momento de iniciar ensayos
clinicos que evalten el tratamiento mdas adecuado
en esta cefalea.
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Hypnic headache: characteristics of a series of 13 new cases and proposal for modification of the diagnostic
criteria

Introduction. Hypnic headache is a rare condition, since less than 150 cases have been reported to date. The second
edition of the International Headache Classification (IHC2) has set out the diagnostic criteria of this condition, although
some of them can be considered excessively strict.
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Aims. To present a series of 13 new cases of hypnic headache that were dealt with in the headache unit of a tertiary
hospital and to analyse how well they fit the diagnostic criteria of the IHC2.

Patients and methods. Between January 2008 and January 2011, 13 patients (11 females and 2 males), out of a total of
1180 who visited the above-mentioned service (1.1%), were diagnosed with hypnic headache. The characteristics of the
pain and the response to prophylactic treatment were evaluated.

Results. The age of onset of the clinical signs and symptoms was 56.7 + 9.3 years (range: 40-76 years); in two patients
(15.4%) it was prior to the age of 50. The number of symptomatic nights per month was 14.5 + 7.6 (range: 5-25); in seven
cases (53.8%) the number was less than 15 nights. All the patients presented one single episode per night, with a mean
duration of 53.8 + 24.6 minutes (range: 25-120 minutes). Thirty point seven per cent of the patients did not describe their
pain as dull. Sixty-one point five per cent satisfied all the IHC2 diagnostic criteria.

Conclusions. The characteristics of our series were similar to others that have recently been published. We propose that
the next criteria in the IHC should include the possibility of the pain not being dull and that it occurs on fewer than 15
nights per month. The lower limit for the age of onset could be reduced to 40 years.

Key words. Diagnostic criteria. Hypnic headache. Hypothalamus. International Headache Classification. Prophylactic treatment.
Sleep.
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