ORIGINAL

SUNCT/SUNA: ifrecuentemente mal diagnosticada
como neuralgia del trigémino?

Claudia M. Torres-Romero, Paulina Romahfa-Espiritu, Juan H. Macias-de la Cruz, Sergio Sauri-Suarez

Objetivo. Identificar el nimero de casos con posible diagnéstico de cefalea neuralgiforme unilateral de corta duracién
con inyeccién conjuntival y lagrimeo (SUNCT) o cefalea neuralgiforme unilateral de corta duracién con sintomas autond-
micos craneales (SUNA) en pacientes con un previo diagndstico de neuralgia del trigémino (NT) en el servicio de neurolo-
gfa del Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, comprobando asi que estas cefaleas trigeminoautondmicas deben ser
descartadas y consideradas como diagnésticos diferenciales de la NT.

Pacientes y métodos. Estudio transversal y retrospectivo. Se evaluaron los expedientes clinicos electrénicos completos de
100 pacientes con diagndéstico de NT durante el periodo de abril de 2010 a mayo de 2020. Intencionalmente se buscaron
sintomas autondmicos en éstos y se compararon con los criterios diagndésticos de SUNCT y SUNA de la Clasificacion Inter-
nacional de las Cefaleas, tercera edicidn. Se realizaron pruebas de chi cuadradoy posteriormente de regresion bivariada
para determinar la asociacién entre las variables.

Resultados. Se incluyd a 100 pacientes con diagnéstico de NT. Tras la revisién de las manifestaciones clinicas, se encontré
a 12 pacientes con sintomas autonémicos y se compararon con los criterios diagnésticos de SUNCT y SUNA. Estos no cum-
plieron los criterios absolutos para ser diagnosticados con las enfermedades previamente mencionadas; sin embargo,
cumplieron las caracteristicas del espectro de cefaleas trigeminoautonémicas.

Conclusidn. La NT es una entidad dolorosa y frecuente que puede presentar sintomas autondmicos, y es importante pen-
sar en diagndsticos diferenciales, como la SUNCT y la SUNA, para la identificacién y el tratamiento correctos.

Palabras clave. Cefalea neuralgiforme unilateral de corta duracién con inyeccién conjuntival y lagrimeo (SUNCT). Cefalea
neuralgiforme unilateral de corta duracién con sintomas autonémicos craneales (SUNA). Cefalea primaria. Cefaleas trige-

minoautondmicas. Neuralgia del trigémino (NT). Sintomas autonémicos.

Introduccion

La neuralgia del trigémino (NT), histéricamente
llamada tic douloureux, es una entidad crénica ca-
racterizada por dolor neuropético que afecta a las
ramas trigeminales [1,2]. La Clasificacion Interna-
cional de Cefaleas, tercera edicién (ICHD-3), la
describe y proporciona los siguientes criterios diag-
ndsticos: dolor unilateral en la regién del nervio tri-
gémino, de duracién de una fraccién de segundo a
120 segundos o incluso mas en pacientes con una
larga evolucién de la enfermedad, dolor de tipo
eléctrico, fulgurante, punzante o agudo, de intensi-
dad grave y que es desencadenado por estimulos
inocuos. Asimismo, se menciona que la NT puede
presentar espasmos ipsilaterales, sintomas autoné-
micos, como lagrimeo, y/o enrojecimiento del ojo
ipsilateral [3].

La NT presenta una prevalencia inferior al 0,1%.
La incidencia por afo es 4-13 por cada 100.000 per-
sonas. A pesar de su baja incidencia, ésta es una de
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las neuralgias méas comunes en la poblacién de adul-
tos mayores [4-7]. La presentacién aumenta con la
edad, y los mds afectados son los de 37 a 67 afos [8].

Las cefaleas trigeminoautondmicas son un gru-
po de cefaleas primarias que se presentan de forma
caracteristica con dolor unilateral y con sintomas
autonomicos parasimpaticocraneales ipsilaterales.
La cefalea neuralgiforme unilateral de corta dura-
cién es un subgrupo de las cefaleas trigeminoauto-
némicas. Asimismo, la cefalea neuralgiforme unila-
teral de corta duracién con inyeccidon conjuntival y
lagrimeo (SUNCT) y la cefalea neuralgiforme uni-
lateral de corta duracién con sintomas autonémi-
cos craneales (SUNA) son un subgrupo de ésta [3].

La SUNCT y la SUNA tienen una prevalencia y
una incidencia inciertas. Algunos estudios describen
una incidencia de 1,2 por 100.000 y una prevalencia
de 6,6 por 100.000 personas [9]. La edad caracteristi-
ca de inicio es de 30 a 60 afos, aunque se ha observa-
do en un rango de 5 a 88 aiios, y, como en la NT, el
género femenino es el mas afectado [10-12].
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Varios estudios mencionan la superposicién cli-
nica entre NT, SUNCT y SUNA, asi como la de los
criterios diagndsticos, y, por ello, la dificultad de di-
ferenciarlas entre si [13]. Los mecanismos fisiopa-
tolégicos adn no estan del todo esclarecidos; sin
embargo, se ha propuesto el solapamiento clinico
entre éstas, y el dafio de la raiz sensorial del nervio
trigémino se asocia en estas patologias [14,15].

En este articulo presentamos una serie de 100
pacientes diagnosticados con NT en la que analiza-
mos los datos clinicos, poniendo énfasis en la bus-
queda de sintomas autonémicos que pudieran co-
rresponder a casos de SUNCT y/o SUNA, segin
los criterios de la ICHD-3, y que inicialmente ha-
yan sido diagnosticados como NT en el servicio de
neurologia del Centro Médico Nacional 20 de No-
viembre.

Pacientes y métodos

Es un estudio transversal y retrospectivo de 100 pa-
cientes con diagnédstico de NT durante el periodo
de abril de 2010 a mayo de 2020 en el servicio de
neurologia del Centro Médico Nacional 20 de No-
viembre en la Ciudad de México.

Se incluy6 a pacientes mayores de 18 afios y con
diagnostico de NT, los cuales fueron diagnostica-
dos por medio de sospecha clinica, confirmado por
medio de los criterios de NT de la ICHD-3. Se ex-
cluy6 a los pacientes con expedientes clinicos que
se encontraban incompletos. Se evaluaron los datos
clinicos y se buscaron intencionalmente sintomas
autondémicos. Posteriomente, se evaltiio a estos pa-
cientes con los criterios de la ICHD-3 para SUNCT
y SUNA, para determinar si se cumplian los crite-
rios diagnoésticos para éstos.

Los datos personales de los pacientes fueron tra-
tados con confidencialidad. Nuestro estudio no re-
quirié aceptacién por comités de bioética.

Utilizamos el programa SPSS V.29 para el andli-
sis estadistico de los datos obtenidos, para la des-
cripcion de variables cualitativas se utilizaron fre-
cuencias y porcentajes, mientras que para las va-
riables cuantitativas se utilizaron medias y desvia-
cién estandar o mediana y rango intercuartilico.
Para la comparacién de grupos se utilizo la 2 o la
prueba exacta de Fisher cuando no se cumplian las
condiciones para realizar la primera prueba. En
cuanto a las variables de tipo cualitativo, se com-
pararon con la prueba ¢ de Student para las que tu-
vieron distribucién normal y la prueba de rangos U
de Mann-Whitney cuando no se cumplia con la
normalidad.

Resultados

Incluimos a 79 mujeres y 21 hombres, con edad
media de 58 + 16 afios y 66 + 12 afios, respectiva-
mente, con diagndstico de NT.

Variables clinicas

El tiempo de evolucién del diagnéstico de NT para
mujeres y hombres fue de 14 y 13 aios, respectiva-
mente, y oscil6 de 1 a 40 afios de forma global. Los
hombres tuvieron un promedio de intensidad del
dolor en la escala visual anal6gica (EVA, 0-10) de 8
(6,5-9,5 puntos), y las mujeres, de 7 (5-8 puntos).

La frecuencia promedio de eventos dolorosos en
ambos géneros fue de tres veces al dia. La rama mas
afectada de forma global fue V2, seguida de V3 y
V1. La combinacién de ramas mds afectadas de for-
ma global fue V2 + V3, seguida de V1 + V2, V1 +
V2 + V3 y V1 + V3, sin significancia estadistica. Las
mujeres presentaron mayor afectacion en el lado
derecho, y los hombres, en el izquierdo. Sélo el 4%
del total de los pacientes presenté afectacién bilate-
ral (Tabla I).

Sintomas autondmicos

Respecto a los sintomas autonémicos, como hipe-
remia conjuntival ipsilateral y/o lagrimeo, conges-
tién nasal ipsilateral y/o rinorrea, edema palpebral
ipsilateral, sudoracion ipsilateral de la frente y cara,
miosis ipsilateral y/o ptosis palpebral o sensaciéon
de inquietud o agitacion, se presentaron en 11 mu-
jeres y en un hombre.

Seis pacientes de este subgrupo refirieron hipe-
remia conjuntival y/o lagrimeo, con una frecuencia
de episodios de dolor de seis veces al dia, con una
EVA de 5 en promedio.

Tres pacientes describieron sintomas autonémi-
cos mixtos, caracterizados todos ellos por hipere-
mia conjuntival y/o lagrimeo, y/o edema palpebral,
y/o congestion nasal, y/o rinorrea y/o sudoracién
frontal y facial, y/o miosis y/o ptosis, con una fre-
cuencia de eventos dolorosos de cinco veces al dia
en promedio y una EVA de 9 en promedio.

Dos pacientes refirieron sélo edema palpebral
como sintoma acompanante, en promedio un epi-
sodio doloroso al dia y una EVA de 8.

Un paciente refirié miosis y/o ptosis con EVA de
alta intensidad (10), aunque de baja frecuencia (me-
nos de un episodio al dia).

Asimismo, la rama mas frecuentemente afectada
en este subgrupo de pacientes fue la V1, que se en-
contré afectada de forma individual en cuatro pa-
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cientes y en cinco en combinacién con las ramas
V2 y/o V3; seguida de la rama V2 en dos pacientes
y cinco en combinacién con las ramas V1 y/o V3;y
un paciente con la rama V3 y dos en combinacién
con V1y V2 (Tabla II).

Discusion

La NT es una entidad compleja, que puede llegar a
presentar dolor paroxistico y alteraciones sensitivas
en el 15-25% de los casos. El porcentaje de estos
sintomas puede aumentar con la cronicidad del pa-
decimiento. Los casos tipicos de NT pueden llegar
a presentar sintomas autonémicos leves hasta en
un 67% [2,16], como lagrimeo y/o inyeccién con-
juntival ipsilateral [3].

La cefalea neuralgiforme unilateral de breve du-
racién es una cefalea primaria de incidencia escasa,
de localizaciéon orbitotemporal y/o supraorbital,
y/u otra distribucién trigeminal, unilateral y de cor-
ta duracién. Esta se puede acomparfiar de sintomas
autonémicos, como hiperemia conjuntival y/o la-
grimeo, congestion nasal y/o rinorrea, edema pal-
pebral, sudoracién frontal y facial, miosis y/o pto-
sis. A diferencia de ésta, la SUNCT y la SUNA sélo
involucran inyeccién conjuntival y/o lagrimeo como
sintomas autondmicos [3].

En nuestro estudio incluimos a 100 pacientes con
diagnéstico de N'T, de los cuales 11 mujeres y un
hombre presentaron sintomas autondémicos, lo que
constituye el 12% de los pacientes. Nueve de estos
pacientes referian sintomas en la rama V1, tanto de
forma individual como junto con otras ramas.

Es importante recordar que el involucramiento
de la rama V1 no es lo més habitual en la NT (sélo
se describe en un 10%), mientras que para la SUNCT
corresponde a la rama mds frecuentemente afecta-
da en un 67% y también para la SUNA en un 56%
[13]. Esto nos habla de la probabilidad de que la
SUNCT y/o la SUNA podrian ser el diagndstico
real, y nola NT.

Al enfocarnos en los criterios diagnésticos de la
ICHD-3 para la SUNCT y la SUNA, encontramos
que la intensidad (moderada a grave), la localiza-
cion, el tipo del dolor (punzante o patrén en dien-
tes de sierra), la frecuencia de los episodios por dia
(al menos uno por dia o incluso menos durante un
periodo corto de la fase activa de la enfermedad) y
la presencia de los sintomas autonémicos, en seis
de nuestros 12 pacientes, son compatibles con el
diagnéstico para SUNCT o SUNA vy los otros seis
para la cefalea neuralgiforme unilateral de breve
duracidn (al presentar otros sintomas autonémicos
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Tabla I. Caracteristicas del dolor de acuerdo con el género.

Variable Muijeres (n = 79) Hombres (n = 21) Analisis

Edad (afios) 58 +16 66+ 12 p=0,01

Afos del diagndstico 14 (8-19) 13 (9-20) p=09

Ataques al dia 3(1-7) 3(1-5) p=0,001

Puntuacién de dolor

(escala analdgica del dolor) 7 (5-8 puntos) 8 (6,59,5 puntos) p=1

Rama afectada
Vi 7 (9%) 3 (14%) -
V2 20 (26%) 6 (29%) -
V3 9 (M%) 4 (19%) -
V1+V2 10 (13%) 5 (24%) -
V1+V3 0 (0%) 0 (0%) -
V2 +V3 23 (29%) 1(5%) -
V1+V2 +V3 9 (12%) 2(9%) -

Lateralidad
Derecha 42 (53%) 9 (43%) -
lzquierda 34 (43%) 11 (52%) -
Bilateral 3 (4%) 1(5%) -
Sintomas autondmicos 1 (14%) 1(5%) p=0,3

no limitados por hiperemia conjuntival y/o lagri-

meo). Sin embargo, un criterio mandatorio es que

hayan presentado al menos 20 episodios durante

toda la evolucién de su enfermedad y de duracién

entre 1y 600 segundos (10 minutos). Sabiendo que

los pacientes estdn diagnosticados con NT, pode-

mos inferir que el tiempo de cada episodio es entre

una fraccién de segundo a 120 segundos, tiempo

en el que podrian solaparse estas cefaleas; sin em-

bargo, en los expedientes clinicos no estaba descri-

to el nimero de episodios exactos que cada uno de

estos pacientes habia presentado hasta ese mo-

mento, por lo que no podemos asegurar ni descar-

tar que estos pacientes no tuvieran SUNCT, SUNA

o incluso cefalea neuralgiforme unilateral de breve

duracién.

El sintoma mds prevalente en nuestros pacientes
fue la hiperemia conjuntival y/o lagrimeo, que co-
43
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Tabla Il. Sintomas autonémicos.

Sintoma autondmico referido

Frecuencia promedio

Rama afectada EVA (0-10)

de ataques/dia
paerie1 e il g s v 7 o
Paciente 2 Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo V1+V2 4 8
Paciente 3 Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo V1+V2+V3 12 10
Paciente 4 Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo V1+V2+V3 8 2
Paciente 5 ;I;r;;;zrrr;ila conjuntival y/o lagrimeo y edema V2 1 7
Paciente 6 Miosis y/o ptosis 'l 0 10
Paciente 7 Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo V3 9 6
Paciente 8 Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo V1 0 2
Paciente 9 Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo V1+V2 0 4
Paciente 10 Edema palpebral V1+V2 1 8
padnery BT ol i, s ° 7 o
Paciente 12 Edema palpebral Vi 1 8

EVA: escala visual analdgica del dolor.

rresponde también con el sintoma autonémico que
pueden presentar los pacientes con NT [2].

Por lo anterior, observamos que estas cefaleas
son entidades que comparten numerosas caracte-
risticas y que suele ser complejo discriminarlas en-
tre si, motivo por el cual la ICHD-3 sugiere que,
cuando haya pacientes que cumplan con ambos cri-
terios, se diagnostiquen ambas entidades [3].

Ademas de los criterios diagnosticos, existen
teorias que establecen que la mimetizacién de estas
tres entidades radica en que, al disminuir los sinto-
mas autonémicos (sobre todo en la SUNCT) y sélo
llegar a presentarse paroxismos de dolor, puede lle-
gar a confundirse con la NT, aunado a la afeccién
dolorosa de las ramas ya comentadas, que puede
ocurrir en la SUNCT y la SUNA [15]. Se tiene poca
claridad en los mecanismos fisiopatolégicos atri-
buidos a los sintomas autonémicos en la N'T.

En la SUNCT se cree que la disfuncién hipotala-
mica activa conexiones entre el hipotdlamo y el tri-
gémino, con el consecuente flujo masivo parasim-
patico debido a una desinhibicién central del siste-
ma trigeminoautondmico. La actividad del nucleo

salival superior en el tronco encefélico (responsable
del flujo parasimpatico a través del nervio petroso)
estd regulada por la aferencia taldmica. Por lo ante-
rior, Simms y Honey propusieron una via final que
produce sintomas autonémicos tanto en la SUNCT
como en la NT por la activacion refleja autonémica
trigeminal [17].

Los sintomas parasimpdticos se manifiestan a
través del nervio petroso superficial mayor a sitios
como las glandulas lagrimales, las gldndulas saliva-
les, los vasos sanguineos y las gldndulas mucosas.
La ptosis se debe a la inhibicién simpética. El déficit
simpdtico se explica por la activacion parasimpati-
ca miniganglionar alrededor de la arteria carétida
en el seno cavernoso o el canal carotideo. La subse-
cuente inflamacién de los mediadores de los mas-
tocitos causa compresién y disfuncién del plexo
simpdtico alrededor de la cavidad interna de la ar-
teria cardtida, lo que da lugar a un sindrome de
Horner posganglionar. Un grupo pequeiio de pa-
cientes (<5%) llega a presentar sudoracion regional
como un sintoma autonémico asociado con su NT.
La sudoracion estd mediada de forma simpdtica, a
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diferencia de los sintomas autonémicos ya descri-
tos, que estdn asociados o a la activacion parasim-
pética o a la inhibicion simpdtica [17].

Estas similitudes clinicas y fisiopatoldgicas po-
drian sugerir que la SUNCT, la SUNA y la NT re-
presentan diferentes espectros clinicos de una mis-
ma entidad [15].

Aunque los pacientes de nuestro estudio no ha-
yan cumplido absolutamente con los criterios para
diagnosticar SUNCT o SUNA, si se logra establecer
la similitud que existe entre éstas y la N'T, asi como la
complejidad de diferenciarlas entre si.

Conclusiones

La NT es una entidad compleja que, al presentar
sintomas autondémicos, puede tratarse en realidad
de cefaleas trigeminoautonémicas, como la SUNCT
o la SUNA. Consideramos importante siempre es-
tablecer estas patologias como diagnésticos dife-
renciales, ya que las tres comprenden una similitud
en su localizacion, fisiopatologia, intervalos de tiem-
po, caracteristicas del dolor y sintomas autonémi-
cos, entre otros.

La importancia de la adecuada diferenciaciéon en-
tre ellas radica en las opciones terapéuticas y el pro-
néstico en el control de sintomas de los pacientes.
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SUNCT/SUNA: frequently misdiagnosed as trigeminal neuralgia?

Objective. Identify the number of cases with a possible diagnosis of short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks
with conjunctival injection and tearing (SUNCT) or short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks with cranial
autonomic symptoms (SUNA) in patients with a previous diagnosis of Trigeminal Neuralgia (TN) at the Neurology Service
of the National Medical Center 20 de Noviembre. This will confirm that these trigeminal-autonomic cephalalgias should
be ruled out and considered as differential diagnoses of trigeminal neuralgia.

Patients and methods. Cross-sectional and retrospective study. The complete electronic medical records of 100 patients
with a diagnosis of TN were evaluated during the period from April 2010 to May 2020. Autonomic symptoms were
intentionally searched for in these patients and compared with the diagnostic criteria of SUNCT and SUNA of the 3 edition
of the International Classification of Headache Disorders. Chi-square tests and subsequent bivariate regression were

performed to determine the association between variables.

Results. One hundred patients with a diagnosis of TN were included. After reviewing the clinical manifestations, 12
patients with autonomic symptoms were found and compared with the diagnostic criteria of SUNCT and SUNA. However,
they did not meet the absolute criteria to be diagnosed with the previously mentioned diseases, nor to be ruled out.
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Conclusions. TN is a painful and frequent entity that can present with autonomic symptoms, therefore making it important
to identify SUNCT and SUNA as differential diagnoses, to recognize them and treat them appropriately.

Key words. Autonomic symptoms. Primary headache. Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks with
conjunctival injection and tearing (SUNCT). Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks with cranial autonomic
symptoms (SUNA). Trigeminal autonomic cephalalgias (TAC). Trigeminal neuralgia (TN).
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