Neurologia 38 (2023) S37—552

NEUROLOGIA

e ®

Csen ) NEUROLOGIA

de Neurologia

~, oJ

REVISION

www.elsevier.es/neurologia

Check for
updates

Diagnéstico y tratamiento de la neuralgia

del trigémino: documento de consenso del Grupo
de Estudio de Cefaleas de la Sociedad

Espafola de Neurologia

G. Latorre®*, N. Gonzalez-Garcia®, J. Garcia-Ull¢, C. Gonzalez-Oria“,
J. Porta-Etessam®¢, F.J. Molina®, A.L. Guerrero-Peral¢, R. Belvis", R. Rodriguez’,
A. Bescos/, P. Irimia” y S. Santos-Lasaosa'

@ Unidad de Cefaleas, Servicio de Neurologia, Hospital Universitario de Fuenlabrada, Universidad Rey Juan Carlos, Fuenlabrada,
Madrid, Espafia

b Unidad de Cefaleas, Servicio de Neurologia, Instituto de Investigacion Sanitaria San Carlos, Hospital Clinico San Carlos, Madrid,
Espana

¢ Unidad de Cefaleas, Servicio de Neurologia, Hospital Clinico Universitario de Valencia, Instituto de Investigacion Sanitaria
INCLIVA, Valencia, Espaha

d Unidad de Cefaleas, Servicio de Neurologia, Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla, Espafia

€ Departamento de Medicina, Facultad de Medicina, Universidad Complutense de Madrid, Madrid, Espafia

f Servicio de Neurologia, Hospital Universitario Son Espases, Palma de Mallorca, Espafia

¢ Unidad de Cefaleas, Servicio de Neurologia, Hospital Clinico Universitario de Valladolid, Departamento de Medicina,
Universidad de Valladolid, Valladolid, Espana

h Unidad de Cefaleas y Neuralgias, Servicio de Neurologia, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona, Espafia

i Servicio de Neurocirugia, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona, Espafia

i Servicio de Neurocirugia, Hospital Vall d’Hebron, Barcelona, Espafia

k Departamento de Neurologia, Clinica Universitaria de Navarra, Pamplona, Espafa

" Unidad de Cefaleas, Servicio de Neurologia, Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa, Instituto de Investigacién Sanitaria
Aragén (lIS-Aragén), Zaragoza, Espana

Recibido el 22 de septiembre de 2021; aceptado el 25 de septiembre de 2021
Accesible en linea el 22 de enero de 2022

PALABRAS CLAVE Resumen

Neuralgia del Introduccion: La neuralgia del trigémino (NT) es un tipo de dolor neuropatico que afecta a
trigémino; una o mas ramas del nervio trigémino. Aunque su prevalencia poblacional es relativamente
Neuropatia trigeminal baja, la NT supone un problema muy importante tanto en las consultas de neurologia como en
dolorosa;
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las urgencias por la dificultad para el diagnostico y el tratamiento y el elevado impacto sobre
la calidad de vida de las personas que la padecen. Por estos motivos, el Grupo de Estudio de
Cefaleas de la Sociedad Espaiiola de Neurologia ha elaborado un documento de consenso sobre
el manejo de esta patologia.

Desarrollo: Este documento ha sido redactado por un comité de expertos utilizando la nomen-
clatura de la clasificacion de la International Headache Society (IHS), analizando la evidencia
cientifica publicada sobre diagndstico y tratamiento y estableciendo unas recomendaciones
practicas con niveles de evidencia.

Conclusiones: El diagnostico de la NT es clinico. La International Classification of Headache
Disorders en su tercera edicion (ICHD-3) clasifica el dolor atribuible a una lesion o enfermedad
del nervio trigémino en NT y neuropatia trigeminal dolorosa. A su vez, la NT puede dividirse en
tres tipos principales segln la etiologia del dolor: clasica, idiopatica y secundaria. Es recomen-
dable la realizacion de una resonancia magnética (RM) craneal a todo paciente con diagnostico
clinico de NT para descartar causas secundarias. Para estudiar la presencia de una compresion
neurovascular con RM se recomienda la aplicacion de los protocolos de imagen FIESTA, DRIVE o
CISS. El tratamiento inicialmente sera farmacologico. En pacientes seleccionados con respuesta
insuficiente o mala tolerancia a farmacos se debe valorar el tratamiento quirargico.

© 2021 Sociedad Espaiiola de Neurologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Este es un
articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-
nc-nd/4.0/).

Diagnosis and treatment of trigeminal neuralgia: Consensus statement
from the Spanish Society of Neurology’s Headache Study Group

Abstract

Introduction: Trigeminal neuralgia (TN) is a chronic neuropathic pain disorder affecting one
or more branches of the trigeminal nerve. Despite its relatively low global prevalence, TN is an
important healthcare problem both in neurology departments and in emergency departments
due to the difficulty of diagnosing and treating the condition and its significant impact on
patients’ quality of life. For all these reasons, the Spanish Society of Neurology’s Headache
Study Group has developed a consensus statement on the management of TN.

Development: This document was drafted by a panel of neurologists specialising in headache,
who used the terminology of the International Headache Society. We analysed the published
scientific evidence on the diagnosis and treatment of TN and establish practical recommenda-

Conclusions: The diagnosis of TN is based on clinical criteria. Pain attributed to a lesion or
disease of the trigeminal nerve is divided into TN and painful trigeminal neuropathy, according to
the International Classification of Headache Disorders, third edition. TN is further subclassified
into classical, secondary, or idiopathic, according to aetiology. Brain MRI is recommended in
patients with clinical diagnosis of TN, in order to rule out secondary causes. In MRI studies
to detect neurovascular compression, FIESTA, DRIVE, or CISS sequences are recommended.
Pharmacological treatment is the initial choice in all patients. In selected cases with drug-

© 2021 Sociedad Espanola de Neurologia. Published by Elsevier Espafa, S.L.U. This is an open
access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/

radiology
tions with levels of evidence.
resistant pain or poor tolerance, surgery should be considered.
4.0/).
Introduccion

La neuralgia del trigémino (NT) es un dolor facial atribuible
a una lesion o patologia del nervio trigémino que afecta
al menos a una de sus ramas y que se caracteriza por
la aparicion de paroxismos de dolor de breve duracion,
que se describen como una descarga eléctrica, punzante
o lancinante. Aunque existen unos criterios diagnosticos
bien definidos, muchos pacientes con dolor facial intenso
sin una causa subyacente evidente son erroneamente

diagnosticados de NT. Por otro lado, esta entidad es con-
fundida con frecuencia con el dolor de origen dental, y ello
conduce a exploraciones y tratamientos innecesarios.
Desde el Grupo de Estudio de Cefaleas de la Sociedad
Espanola de Neurologia (GECSEN) se ha elaborado este docu-
mento de consenso sobre la NT, partiendo de una revision
sistematica de la bibliografia e incorporando la experiencia
de los participantes. El objetivo de esta revision es pro-
porcionar al clinico una serie de recomendaciones practicas
para el adecuado manejo diagndstico y terapéutico de la NT.
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Para graduar los niveles de evidencia y los grados de reco-
mendacion de las actuaciones terapéuticas se han seguido
los utilizados en el Gltimo manual de practica clinica en
cefaleas del GECSEN (2020).

Anatomia y fisiopatologia
Anatomia del nervio trigémino

El trigémino es un nervio mixto, aunque con un claro pre-
dominio de las fibras sensitivas respecto a las motoras. Las
estructuras nucleares se extienden a lo largo del tronco del
encéfalo desde el mesencéfalo a los primeros segmentos
medulares cervicales. Los nlcleos motor y sensitivo prin-
cipal se localizan en la protuberancia media, y el nucleo
espinal, que recoge la informacion del dolor y la tempera-
tura, se extiende desde la protuberancia hasta la médula
cervical alta. La raiz motora procede de las vias masticato-
rias y emerge desde la region pontina lateral colocandose
anteromedial a la raiz sensitiva, integrandose a la tercera
rama del trigémino. Posteriormente atraviesa el craneo por
el foramen oval para inervar los mUsculos de la mastica-
cion (masetero, temporal y pterigoideos medial y lateral),
ademas de otros grupos musculares con otras funciones
(milohiodeo, vientre anterior del muasculo digastrico, tensor
del velo del paladar y tensor del timpano). La raiz sensitiva
se engrosa formando el ganglio de Gasser, que contiene los
somas de las neuronas sensitivas'.

El componente sensitivo tiene tres divisiones: la primera,
o rama oftalmica (V1); la segunda, o maxilar (V2), y la
tercera, o mandibular (V3). La rama oftalmica proporciona
inervacion de la piel de la mayor parte de la nariz (puente,
laterales, pared lateral de la cavidad nasal y septum), la
frente, el parpado superior, el globo ocular y la glandula
lacrimal. La segunda rama inerva la zona cigomatica, las
alas nasales, el labio superior, las encias de la arcada den-
taria superior, el paladar, la nasofaringe, la cavidad nasal
posterior y las meninges de la fosa craneal anterior y media.
Finalmente, la tercera rama inerva la mucosa yugal, la sien
y el cuero cabelludo lateral, el meato auditivo externo,
la membrana timpanica, la articulacién temporomandibu-
lar, la mandibula y la arcada dentaria inferior, dos tercios
anteriores de la lengua, el labio inferior y el mentén'?
(fig. 1).

Las fibras se clasifican en nociceptivas (A8 y fibrasC) y
mecanorreceptivas de umbral bajo (fibras Aa y AB). De las
primeras, las fibras C son amielinicas, con pequeno diametro
y velocidad de conduccion lenta, mientras que las fibras AS
estan poco mielinizadas, tienen un diametro intermedio y
mayor velocidad de conduccion. Ambas pueden estimularse
por estimulos mecanicos, térmicos o quimicos. Las fibras
propioceptivas Aa y AB estan mielinizadas, tienen un dia-
metro mayor y una conduccion rapida, y se estimulan por
estimulos indoloros o propioceptivos®.

Fisiopatologia. Conflicto vascular

El hecho de que la sintomatologia en la NT sea practica-
mente igual con independencia de la causa sugiere que debe
existir una lesion de la raiz sensitiva en la entrada de la

protuberancia (extraaxial) o en el fasciculo (intraaxial). Se
han descrito numerosas alteraciones en el nervio trigémino
secundarias a la compresion por estructuras vasculares,
como la desmielinizacion focal en la raiz de entrada a la pro-
tuberancia, la atrofia de los axones y el dafo tanto a las célu-
las de Schwann/oligodendrocitos como a la mielina®. Aunque
existen varias hipotesis fisiopatoldgicas, la mas aceptada
fue propuesta por Devor et al.*, que trata de correlacionar
las caracteristicas paroxisticas del dolor y las alteraciones
estructurales. Se propone que la desmielinizacion focal en
la zona de entrada de la raiz (ZER) a la protuberancia es la
causa de la neuralgia. La ZER incluye la zona transicional
(ZT) o de Obersteiner-Redlich, que es el lugar donde cambia
la mielina central (sintetizada por los oligodendrocitos) a la
mielina periférica (sintetizada por las células de Schwann).
Es un segmento de 2-2,5mm incluido en la ZER, especial-
mente susceptible al dafo ante una compresion extrinseca
(bucle vascular, meningioma, etc.)’. La compresion local del
nervio en la ZT induce la desmielinizacion focal de las fibras
propioceptivas, que transmiten estimulos tactiles de la piel
o0 mucosas de la cara, y facilita que sus axones expuestos
entren en contacto con los axones amielinicos de las fibras
nociceptivas. Este contacto provoca una transmision efap-
tica de los potenciales de accion entre ellos. Esta transmi-
sion a través de la membrana, con reclutamiento de haces de
fibras proximos (firing) entre las que vehiculizan informacion
de tacto fino y las que llevan informacion nociceptiva, podria
ser la responsable de que los ataques de dolor se desencade-
nen tras estimulos tactiles en zonas faciales®. Una segunda
hipotesis explicaria el dolor con la idea de que la desmielini-
zacion focal causaria cambios en el metabolismo energético
y mitocondrial, afectando a la funcién de la bomba Na-K,
que tienen una mayor concentracion en los noédulos de Ran-
vier. Esto causaria una despolarizacion mantenida y, como
consecuencia, una hiperexcitabilidad neuronal continua que
desencadena potenciales de accion efapticos®’.

La crisis de dolor de gran intensidad y sus caracteristi-
cas hiperagudas podrian deberse a la presencia de descargas
prolongadas en el soma de las neuronas sensitivas desenca-
denadas por el tacto, que se difunde al resto de neuronas
adyacentes. Los impulsos efapticos también podrian expli-
car el dolor continuo de algunos casos, aunque también
podria relacionarse con alteraciones en el sistema central
de procesamiento del dolor, reduciéndose los mecanismos
descendentes inhibitorios. De hecho, los pacientes con NT
presentan cambios en el reflejo de parpadeo (blink reflex)
o0 en potenciales evocados troncoencefalicos’.

Epidemiologia

Los estudios epidemiologicos son escasos y, en general, con
un numero reducido de pacientes. Se estima que la NT tiene
una prevalencia del 0,3% y una incidencia de 12,6 casos
por 100.000 personas/ano’. La incidencia va progresando
con la edad, desde 17,5 por 100.000 personas/ano entre los
60-69 aiios, hasta 25,6/100.000 personas/ano después de los
70anos’. La edad media de inicio de la enfermedad es de
53,9 afios y afecta con mas frecuencia a mujeres (60%)'. No
se han identificado diferencias raciales o geograficas res-
pecto a la incidencia de la enfermedad, pero si existe mas
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Figura 1

Ramas del trigémino y dermatomas de cada una de ellas.

V1: primera division del trigémino (oftalmica); V2: segunda division del trigémino (maxilar); V3: tercera division del trigémino

(mandibular).

AT: nervio auriculo-temporal; B: nervio bucal; CF: nervio cigomatico-facial; CT: nervio cigomatico-temporal; 10: nervio intraorbitario;
IT: nervio infratroclear; L: nervio lacrimal; M: nervio mentoniano; NE: nervio nasal externo; NOM: nervio occipital mayor; NOm:
nervio occipital menor; SO: nervio supraorbitario; ST: nervio supratroclear.

riesgo de NT en algunas enfermedades, como la esclerosis
multiple (EM)'".

Los casos familiares son raros, pero pueden estar presen-
tes entre el 1-2% de los pacientes. Se han publicado casos en
familias en las que el patron de herencia que predomina es
el autosémico dominante, con un fendmeno de anticipacion
genética'?. El impacto sobre la calidad de vida de los pacien-
tes que la padecen es muy relevante, debido a la naturaleza
y a la intensidad del dolor. El sufrimiento de estos pacientes
se relaciona con el retraso diagnostico, el temor a que los
ataques se repitan repentinamente, los efectos secundarios
del tratamiento y la falta de apoyo psicoldgico’®. La inciden-
cia de depresion y ansiedad en pacientes con NT es casi tres
veces mayor'* que en la poblacién general y se relaciona
con la intensidad del dolor y la duracion de la enfermedad.
Otras manifestaciones que pueden acompanar a la enfer-
medad son un bajo rendimiento en las actividades de la vida
diaria, con aislamiento social, alteracion del suefo, fatigay
anorexia. Por todo esto, es importante considerar una apro-
ximacion terapéutica multidisciplinar junto a profesionales
de salud mental.

Por otra parte, la NT puede llegar a tener un impacto
economico considerable, dado que el inicio de la enferme-
dad se produce a una edad en la que los pacientes suelen
estar activos laboralmente, y mas del 50% de los pacientes
tienen limitaciones laborales'®.

Etiologia y clasificacion. Criterios diagnésticos
y diagnéstico diferencial

La International Classification of Headache Disorders en su
tercera edicion (ICHD-3) clasifica el dolor atribuible a una
lesion o enfermedad del nervio trigémino en NT y neuropa-
tia trigeminal dolorosa. A su vez, la NT puede dividirse en

Tabla1 Clasificacion de la neuralgia del trigémino (ICHD-3)

Neuralgia del trigémino cldsica
Neuralgia trigeminal clasica exclusivamente paroxistica
Neuralgia trigeminal clasica con dolor continuo
concomitante

Neuralgia del trigémino secundaria
Neuralgia trigeminal atribuida a esclerosis multiple
Neuralgia trigeminal atribuida a lesion ocupante de
espacio
Neuralgia trigeminal atribuida a otra causa

Neuralgia del trigémino idiopdtica
Neuralgia trigeminal clasica exclusivamente paroxistica
Neuralgia trigeminal clasica con dolor continuo
concomitante

Neuropatia trigeminal dolorosa
Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a herpes zoster
Neuralgia trigeminal postherpética
Neuropatia trigeminal dolorosa postraumatica
Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a otro trastorno
Neuropatia trigeminal dolorosa idiopatica

tres tipos principales (tabla 1) segln la etiologia del dolor:
clasica, idiopatica y secundaria. La forma clasica se define
cuando el dolor no tiene una causa aparente, aunque se
acepta que pueda ser atribuible a una compresion neuro-
vascular. En la forma idiopatica no existen alteraciones en
las pruebas neurofisiologicas o en la resonancia magnética
(RM), mientras que en la NT secundaria se detecta una causa
subyacente. Por otro lado, la neuropatia trigeminal dolo-
rosa puede clasificarse en diferentes tipos de acuerdo con
su etiologia’®. La tabla 2 recoge los criterios diagnosticos de
NT.
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Tabla 2 Criterios diagnosticos de neuralgia del trigémino
(ICHD-3)

A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral o
bilateral en el territorio de distribucion de una o mas
divisiones del nervio trigémino, sin extension mas alla del
area de inervacion, y que cumple los criterios By C

B. El dolor tiene todas las caracteristicas siguientes:

1. Dura entre una fraccion de segundo y dos minutos
2. Es muy intenso
3. Tiene caracter eléctrico, punzante, o lancinante

C. El dolor es precipitado por estimulos inocuos sobre el
territorio de distribucion del nervio afecto

D. Sin mejor explicacion por otro diagnostico de la ICHD-3

Tabla 3 Criterios diagnosticos de neuralgia del trigémino
clasica (ICHD-3)

A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que
cumplen los criterios de neuralgia del trigémino

B. Demostracion con resonancia magnética, o durante el
acto quirdrgico, de compresion neurovascular (no simple
contacto) con cambios morfoldgicos® en la raiz trigeminal

C. Sin mejor explicacion por otro diagnostico de la ICHD-3

@ Tipicamente atrofia o desplazamiento.

Neuralgia del trigémino clasica

La categoria NT clasica (tabla 3) hace referencia a los casos
en los que el cuadro se produce probablemente por la com-
presion de la raiz por un vaso tortuoso. En el 58-75% de
los pacientes el vaso responsable es la arteria cerebelosa
superior'®, Las compresiones venosas son menos frecuen-
tes (10%). El contacto simple es frecuente. En autopsias de
pacientes que nunca sufrieron NT se encuentran contactos
vasculares que no provocan una compresion neurovascular
significativa hasta en el 17,5% de los casos'®. Las técnicas
de imagen permiten identificar la compresion neurovascular
significativa'’ diferenciandola del simple contacto y con-
tribuiran a seleccionar mejor a los candidatos quirdrgicos,
puesto que en series clasicas hasta el 30% de los pacientes
intervenidos'® no mejoraron tras una cirugia de descompre-
sion microvascular.

Neuralgia del trigémino secundaria

La NT secundaria se manifiesta en forma de crisis recurren-
tes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios
de NT, bien estrictamente paroxisticos o bien asociados
con dolor concomitante continuo o casi continuo, y se ha
demostrado la existencia de una enfermedad subyacente
documentada como causante del dolor y que explica la
neuralgia. Aproximadamente el 15% de las neuralgias trige-
minales son secundarias'®. Las caracteristicas clinicas que
hacen sospechar una forma sintomatica son: a)inicio antes
de los 50anos; b)afectacion bilateral; c)afectacion de la
primera rama trigeminal, y d)signos y sintomas de disfun-
cion sensitiva (ademas del dolor). En adultos, la causa mas
frecuente de NT secundaria es por compresion extraaxial,
producida sobre todo por tumores. En cambio, en pacientes

Tabla 4 Criterios diagnosticos de neuropatia trigeminal
dolorosa idiopatica (ICHD-3)

A. Dolor facial unilateral o bilateral en el territorio de uno
0 ambos nervios trigéminos que cumple el criterio C

B. Evidencia clinica de signos de disfuncion trigeminal,
positivos (hiperalgesia, alodinia) o negativos
(hipoestesia, hipoalgesia)

C. No se ha identificada una causa

D. Sin mejor explicacion por otro diagnostico de la ICHD-3

jovenes es tipicamente intraaxial por EM. Las causas tumo-
rales representan del 3 al 9,4% de todos los pacientes con NT.
El tumor se localiza en el trayecto del nervio (meningioma,
neurinoma, carcinomatosis meningea, tumores epidermoi-
des) o en la fosa posterior (meningioma y neurinoma)?.
La EM es también una causa frecuente (2-11% de todos los
casos). El riesgo de NT se multiplica por 20 en esta enfer-
medad y afecta del 2 al 5% de los pacientes?'. ELl 3,6% de
NT secundaria se debe a enfermedad 6sea craneal (osteo-
mielitis, enfermedad de Paget, osteomas), malformacion
arteriovenosa, fistula dural, infarto pontino, tuberculoma,
colesteatoma, aracnoiditis, hidrocefalia, lipoma, lUes, dia-
betes mellitus, malaria, etc.™.

Neuralgia del trigémino con dolor continuo

La ICHD-3 admite que los pacientes con formas idiopaticas o
clasicas de NT pueden presentar, ademas de los paroxismos
dolorosos, un dolor concomitante continuo o casi continuo
entre los ataques en la rama del trigémino afectada. Pre-
viamente se denominaba a esta entidad NT tipo2 (Burchiel
tipo2, en contraposicion a la paroxistica pura o tipo1) o
NT atipica. Este dolor de fondo puede aparecer hasta en el
24-49% de los pacientes, y puede describirse como urente,
quemante o pulsatil’>?3. Los datos mas recientes no apoyan
por completo la hipotesis que establecia que el dolor con-
tinuo se desarrollaba como consecuencia de una neuralgia
paroxistica de larga duracion?®. El mecanismo fisiopatolo-
gico subyacente no ha sido del todo aclarado, pero se han
postulado circunstancias relacionadas con la sensibilizacion
central y con el dano de las fibrasC en la raiz del nervio.
La pérdida de fibras amielinicas podria causar una actividad
anormalmente aumentada en las neuronas de segundo orden
del tronco del encéfalo?*. Dado que se postula que el dolor
continuo es una forma de dolor neuropatico, estos pacientes
podrian ser tratados con moduladores del dolor como antide-
presivos (amitriptilina, duloxetina), antiepilépticos u otros,
si bien los niveles de evidencia son normalmente bajos?.

Neuropatia trigeminal dolorosa

De acuerdo con la ICHD-3, la neuropatia trigeminal dolorosa
consiste en dolor en el territorio de uno o ambos ner-
vios trigéminos, con demostracion de disfuncion sensitiva
(hiperalgesia, alodinia, hipoestesia, hipoalgesia) presumi-
blemente expresiva de dafio sobre el nervio' (tabla 4). La
neuropatia trigeminal es clasificada como idiopatica y como
secundaria a herpes zoster y traumatismo, o a otros tras-
tornos (tabla 5). Las neuralgias de las ramas terminales del
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Tabla 5 Criterios diagnosticos de neuropatia trigeminal
dolorosa atribuida a otro trastorno (ICHD-3)

A. Dolor facial unilateral o bilateral en el territorio de uno
0 ambos nervios trigéminos que cumple el criterio C

B. Se ha diagnosticado un trastorno distinto de herpes
zoster o traumatismo, pero con reconocido potencial de
causar neuropatia trigeminal dolorosa, con evidencia
clinica positiva (hiperalgesia, alodinia) o negativa
(hipoestesia, hipoalgesia) de disfuncion del nervio
trigémino y que afecta a uno o ambos nervios trigéminos

C. Evidencia de la causa demostrada por ambos de los
siguientes:
1. El dolor esta localizado en el territorio del (de los)
nervio (s) afectado (s) por el trastorno
2. El dolor se desarrolla tras el inicio del trastorno o bien
conduce a descubrirlo

D. Sin mejor explicacion por otro diagnostico de la ICHD-3

trigémino son en esta clasificacion diluidas en el concepto
amplio de la neuropatia trigeminal dolorosa.

Neuralgias de ramas terminales del trigémino

Aunque no se encuentran recogidas en la actual clasifica-
cion, se trata de cuadros relativamente frecuentes que se
caracterizan por un dolor en el territorio de una de las ramas
terminales de alguna de las divisiones del trigémino. Se
han descrito en V1 (neuralgia supraorbitaria, supratroclear,
infratroclear o lacrimal), en V2 (neuralgia infraorbitaria) y
en V3 (neuralgia del auriculo-temporal, del dentario inferior
o del mentoniano) y su etiologia puede ser primaria o sinto-
matica a algun proceso, normalmente local (traumatismo,
cirugia, tumor, etc.). Entre sus caracteristicas mas impor-
tantes destaca que el dolor se circunscribe al area inervada
por el nervio afecto, que suele ser continuo (excepto en
la neuralgia infratroclear, donde suele ser paroxistico), que
hay hipersensibilidad en la emergencia o el trayecto del ner-
vio, que aparecen signos clinicos o subclinicos de disfuncion
sensitiva en el territorio y que se produce un alivio completo
y transitorio con el bloqueo del nervio especifico?®3°,

Neuroimagen

Es recomendable la realizacion de una RM craneal a todo
paciente con diagnéstico clinico de NT para descartar causas
secundarias®’. Se utilizan técnicas de reconstruccién en 3D
que reemplazan a las clasicas secuencias en 2D, permitiendo
una optima evaluacién anatémica del nervio. La tomografia
axial computarizada (TC) craneal es una exploracion que
no tiene rendimiento en el estudio de la NT. Para valorar
la presencia de una compresion neurovascular en la ZER
mediante RM se recomienda la aplicacion de los protocolos
de imagen FIESTA, DRIVE o CISS, que incluyen secuencias
T2 +3D, angioRM con secuencias TOF y T1 con gadolinio y
reconstrucciones en 3D, pues su comparacion con la pre-
sencia del contacto neurovascular en la cirugia muestra una
sensibilidad del 98%, una especificidad del 100%, un valor
predictivo positivo del 93% y un valor predictivo negativo
del 97%%. Los falsos negativos se pueden deber a pequenas

arterias (diametro <1mm), engrosamientos aracnoideos
y causas menos comunes no detectadas usando RM®Z.
La imagen con tensor de difusion (DTI) y la tractografia
detectan anormalidades en la raiz de nervio trigémino que
se normalizan tras la descompresion o la radiocirugia®*-3¢.

Diagnostico diferencial de la neuralgia
del trigémino

El diagnostico de la NT es clinico. Las patologias mas fre-
cuentes con las que hay que hacer el diagndstico diferencial
de la NT se enumeran en la tabla 6 °.

Se debe descartar que el dolor facial sea de origen dental,
por una cefalea trigémino-autonémica (interrogando sobre
la presencia de sintomas autonémicos), secundario a her-
pes zoster facial o a traumatismo facial ipsilateral’’-*¢. Es
necesario excluir una disfuncion de la articulacién tempo-
romandibular y valorar la posibilidad de que el paciente
padezca un dolor facial persistente idiopatico. Otras neu-
ralgias también deben ser consideradas, como la neuralgia
del glosofaringeo, la del nervio intermediario o la de ramas
terminales.

Semiologia y exploracion

En la exploracion debemos intentar identificar los puntos
gatillo que, al ser estimulados, son capaces de generar
dolor de caracteristicas similares al que describe nuestro
paciente. Los puntos gatillo se localizan tanto en el terri-
torio doloroso como en zonas adyacentes, y pueden ser
intraorales (hablar, masticar, lavarse los dientes) o extrao-
rales (tocarse suavemente la cara o una corriente de aire
frio)'°. La evocacién de estos episodios dolorosos nos va
a proporcionar mucha informacién. Nos permiten localizar
el dolor, medir su duracién y comprobar la existencia del
periodo refractario tipico de la NT>. Asimismo, evaluaremos
la presencia de signos acompanantes, como los autonémicos
(inyeccion conjuntival, lagrimeo, rinorrea), menos pronun-
ciados y mas breves que los que aparecen en las cefaleas
trigémino-autonémicas de corta duracién, como la cefalea
neuralgiforme unilateral de breve duracion con hiperemia
conjuntival y lagrimeo (SUNCT) y la cefalea neuralgiforme
unilateral de breve duracién con sintomas autonémicos cra-
neales (SUNA)*%40,

La neuropatia trigeminal se define en la anamnesis como
un dolor continuo o casi continuo sin que los paroxismos
dolorosos sean tan predominantes como en la neuralgia. En
la exploracion podremos identificar maltiples signos tanto
deficitarios (hipoestesia) como irritativos (disestesia), asi
como alteraciones en el reflejo corneal*'. En las neuropa-
tias dolorosas trigeminales postraumaticas y postherpéticas
se podra recoger ese antecedente en la anamnesis. En las
debidas a virus herpes, ademas, se podrian observar restos
de las lesiones cutaneas.

Ademas, en esas formas secundarias pueden aparecer sig-
nos de afectacion de otros nervios craneales y estructuras
del sistema nervioso, asi como signos sugerentes de enfer-
medad sistémica en la inspeccion general. Se debe llevar
a cabo una exploracion detallada de la cara, del cuello y
de la cavidad oral****. Una propuesta de sistematica de esa
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Tabla 6

Diagnostico diferencial de la neuralgia del trigémino

Cefaleas trigémino autonémicas

Otras neuralgias craneofaciales

Otros dolores craneofaciales

SUNCT, SUNA

o Sintomas vegetativos
e Mayor duracion de los ataques
e Sin mejoria con CBZ
e Dolor menos intenso que la NT
e Siempre en V1

Neuralgia del glosofaringeo

o Distribucion del dolor en territorio
sensitivo del nervio glosofaringeo:
base de la lengua, fosa amigdalar,
angulo mandibular y oido
e Puede acompanarse de
sincope/bradicardia

Dolor secundario a trastornos
estructurales craneofaciales
(enfermedades odontologicas,
patologia de la articulacion
temporomandibular)

e Dolor difuso, sin distribucion nerviosa
especifica
e Signos y sintomas de inflamacion o
infeccion asociados

Cefalea en racimos
trigeminales
o Sintomas vegetativos
o Distribucion en V1
e Sin paroxismos
o Duracion 15 a 180 minutos etc.)

e Con frecuencia el bloqueo anestésico

Neuralgias de ramas terminales

o Distribucion nerviosa restringida a
ramas trigeminales terminales (nervio
supraorbitario, auriculo-temporal,

Dolor facial idiopatico persistente

o Localizacion pobremente definida y
que no se corresponde con la
distribucion de un nervio periférico
e Cualidad sorda, lancinante o
persistente

en la rama terminal es diagnostico

Hemicranea paroxistica
o Sintomas vegetativos
e Localizacion V1
o Duracion 2 a 30 minutos
e Sin paroxismos
e Respuesta a indometacina
periauricular

Neuralgia del nervio intermediario

o Distribucion de los paroxismos por
conducto auditivo externo y parte del
pabellon auricular y de la mastoides
e Zona gatillo en parte posterior
conducto auditivo externo o region

Neuropatia del trigémino dolorosa

e Dolor primario que suele ser continuo
e Quemante, urente, opresivo o
punzante
e Paroxismos de dolor breve no son
predominantes
e Frecuentes areas de hipoestesia,
alodinia e hiperalgesia

Se indican las caracteristicas clinicas mas significativas que con mas frecuencia diferencian las entidades que figuran en la tabla de la

neuralgia del trigémino.

SUNA: cefalea unilateral neuralgiforme, de corta duracion, con sintomas autonémicos craneales; SUNCT: sindrome de cefalea unilateral
neuralgiforme, de corta duracion, con inyeccion conjuntival y lagrimeo.

exploracion puede ser: comenzar con una inspeccion de la
piel y la anatomia de orejas, nariz, boca, dientes, encias y
faringe, evaluando tanto el color como la inflamacion o las
posibles asimetrias; posteriormente, palpar los senos para-
nasales y la articulacion temporomandibular, asi como los
musculos de la masticacion, explorando la fuerza y el rango
en la apertura mandibular. También es recomendable pal-
par los tejidos blandos faciales, cervicales e intraorales,
incluyendo la presencia de posibles adenopatias; para fina-
lizar, evaluaremos la movilidad cervical***> y exploraremos
el reflejo corneal y el reflejo maseterino®.

Es importante diferenciar entre NT y neuralgia de sus
ramas terminales. Para ello es recomendable delimitar de
una manera lo mas exacta posible la zona dolorosa y delinear
el alcance de las alteraciones sensitivas. Esa sistematica,
junto a la palpacion de los puntos de emergencia de los
nervios pericraneales, puede ayudarnos a diagnosticar sus
correspondientes neuralgias, cuyo tratamiento se basa en
los bloqueos anestésicos**“*¢. De igual modo, si el dolor se
extiende a la zona posterior de la calota, la parte posterior
de la oreja o el angulo de la mandibula, debemos considerar
la afectacion de ramas cervicales*>°,

Tratamiento médico de la neuralgia
del trigémino

La carbamazepina es el Unico farmaco cuya eficacia es clase |
(grado de recomendacionA), por lo que sigue siendo el
tratamiento de eleccion y el Unico aprobado con esta indi-
cacion. Segun el grado de certeza, aun siendo esta baja o
relativamente baja, se distinguen dos lineas principales de
tratamiento (tabla 7).

Tratamientos de primera linea: neuromoduladores
del grupo de los bloqueadores de canales de sodio
en monoterapia

Se incluyen aqui la carbamazepina y la oxcarbazepina
(tabla 8). Con la primera se consigue respuesta en mas del
60% de los pacientes, aunque el 30% de ellos desarrollan
efectos adversos, que son graves en uno de cada 24 pacien-
tes tratados. En relacion con la oxcarbazepina hay estudios
abiertos comparativos con carbamazepina que muestran
una eficacia similar, mejor tolerancia y menor potencial de
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Tabla7 Tratamiento farmacolégico de la neuralgia del tri-

gémino y niveles de evidencia

Linea de tratamiento

Farmacos

Primera linea

Segunda linea

Carbamazepina (I, A)
Oxcarbazepina (IV, C)
Eslicarbazepina (IV, C)
Lamotrigina (Il, B)
Baclofeno (ll, B)
Gabapentina (IV, C)
Pregabalina (1V, C)

Tabla 9 Cambios entre bloqueadores de canales de sodio

Sustitucion de
carbamazepina (CBZ)
por oxcarbazepina
(OXC) o viceversa

Sustitucion de
oxcarbazepina (OXC)
por acetato de
eslicarbazepina (ESL)

Se pueden sustituir
directamente

Dosis de OXC =dosis de CBZ
x 1,5 (300 mg de OXC =200
mg de CBZ)

Se pueden sustituir
directamente, de un dia
para otro (cambio
nocturno). Primer dia: dosis

Otros Fenitoina (IV, C)
Lidocaina (IV, C)
Miscelanea (1V, C)
Pimozida
Tocainida
Clonazepam
Topiramato
Acido valproico
Levetiracetam
Lacosamida

interacciones (claselV, grado de recomendacionC)>7-41:51,
Se encuentra en curso un estudio con una forma de
liberacion retardada de oxcarbazepina (ClinicalTrials.gov
Identifier: NCT03374709).

Del otro farmaco de este grupo actualmente disponible,
el acetato de eslicarbazepina, no se dispone de prue-
bas suficientes para recomendar su uso en la NT o en el
dolor neuropatico en general (claselV, grado de recomen-
dacion C). En estudios abiertos y observacionales con un
numero bajo de pacientes el acetato de eslicarbazepina es
eficaz tanto en la NT como en la neuralgia postherpética, y

Tabla 8 Tratamientos de primera linea

matinal de OXC por la
manana; por la noche solo
ESL (dosis completa). A
partir del siguiente dia, ESL
(dosis completa) cada noche
Dosis de OXC = dosis de ESL
(dosis maxima ESL: 1.600

mg al dia)
Sustitucion de CBZ por Emplear al menos entre 1y
ESL 4 semanas en efectuar el

cambio completo

Dosis de ESL =dosis de
CBZ/1,5 (dosis maxima ESL:
1.600 mg al dia)

su empleo en la practica clinica es creciente por su mejor
tolerancia y su mejor posologia®?>>3. Sin embargo, el acetato
de eslicarbazepina no esta exento de efectos adversos, simi-
lares a los de los otros farmacos del grupo. Si uno de estos
farmacos no es efectivo o se tolera mal, puede probarse otro
del mismo grupo. La tabla 9 muestra recomendaciones para
realizar los cambios entre ellos®*%°.

Farmaco Dosis inicial Incremento  Dosis de Dosis Eficacia Efectos adversos Efectos adversos
de dosis manteni- maximas (aprox.) comunes graves
miento (diarias)
Carbamazepina 100-200mg 100mg cada 100-400mg 1.600 mg Reduccion de  Mareo Mielosupresion
(CBZ) cada12h  24-72h cada 8h un 50% del Vértigo (controles
nivel del dolor Nauseas hematologicos
100- en 60-70% de  Somnolencia iniciales)
600mg/12h pacientes Cefalea Hiponatremia
Diplopia SIADH
Sintomas Dano hepatico
cognitivos Anafilaxia
Hiperlipemia Necrolisis
Crisis epidérmica
epilépticas (si toxica
supresion brusca) Sindrome de

Oxcarbazepina 150mg/12h 150mg cada 150-
(OXC) 24-72h

1.800-
900mg/12h 2.400mg CBZ

Stevens-Johnson
Pensamientos
suicidas
Teratogénesis
Similares a CBZ
(hiponatremia mas
frecuente)

Similares a CBZ
(menos
frecuentes)

Comparable a

Sobre el acetato de eslicarbazepina, véase texto.
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Tabla 10 Tratamientos de segunda linea

Farmaco Dosis inicial  Incremento  Dosis de Dosis Eficacia Efectos adversos Efectos adversos
manteni- maximas comunes graves
miento (diarias)
Lamotrigina 25mg/24h 25mg cada7 100-200mg 600 mg IvV/C Mareo Exantema
dias; 50mg cada 12h Nauseas Necrolisis
cada 7 dias a Vision borrosa epidérmica toxica
partir de la Ataxia Sindrome de
3.2 semana Insomnio Stevens-Johnson
Irritabilidad
Baclofeno 5-10mg/8h  5-10mg cada 25- 105 mg IvV/C Somnolencia Sindrome de
24-72h 35mg/8h Mareo abstinencia (similar
Nauseas, vomitos al de alcohol o
Debilidad benzodiacepinas,
Fatiga incluidas crisis
Efectos epilépticas) si
anticolinérgicos retirada brusca
Gabapentina 100mg/8h 100mg/24h  600-1200mg 3.600 mg IvV/C Mareo Anafilaxia
300mg/72h cada 8h Somnolencia Pensamientos
900- Fatiga suicidas
3.600 mg al Ataxia Depresion
dia Mioclonias respiratoria
Edemas
Aumento de peso
Pregabalina 75mg/12h 75mg/48-72h 75-300mg 600 mg Iv/C Similares a Similares a
150 mg cada 7 cada 12h gabapentina (mas  gabapentina
dias comunes)

Pregabalina y gabapentina requieren ajuste de dosis en caso de enfermedad renal cronica.

Tratamientos de segunda linea

Lamotrigina o baclofeno son farmacos de segunda linea
(clasell, grado de recomendacion B). Se recomienda el uso
de lamotrigina en monoterapia en caso de contraindicacion
o intolerancia a los farmacos de primera linea. El baclofeno
se utiliza habitualmente asociado a otros farmacos, aunque
puede ser Util en monoterapia (tabla 10).

Los principales inconvenientes de la lamotrigina son la
necesidad de una subida muy lenta de dosis para minimizar
el riesgo de exantema y el hecho de que las dosis necesarias
para obtener un beneficio suelen ser altas, de modo que sus
efectos adversos son mas frecuentes.

Gabapentina y pregabalina pueden asociarse a uno de
los farmacos de primera o segunda linea, o recomendarlos
en monoterapia cuando no pueden utilizarse los anteriores
(clase IV, grado de recomendacion C).

Por su mejor tolerabilidad, la gabapentina puede resul-
tar especialmente (til en pacientes ancianos y en la NT
secundaria a EM, grupos en los que es mas frecuente la
intolerancia a los efectos de los tratamientos de primera
y segunda linea sobre el sistema nervioso central. La prega-
balina puede tener una eficacia similar, pero en general su
tolerancia es peor*'>¢,

Otros farmacos

En la tabla 11 aparecen otros farmacos que cuentan con
resultados favorables en la bibliografia, aunque poco

Tabla 11

Otros farmacos con potencial utilidad en neural-
gia del trigémino

e Fenitoina. Basandose en bibliografia que apoya su uso,
algunos autores reclaman que se incluya al menos entre
los tratamientos de segunda o tercera linea, a dosis entre
300 y 600 mg al dia. Mecanismo de accion y perfil de
efectos adversos similares a los de carbamazepina
(menor frecuencia de mielodepresion). Ambas pueden

combinarse

e Clonazepam. Beneficio en series cortas de casos. Poco
recomendado por su baja relacion entre eficacia y
efectos adversos (sedacion, dependencia)

o Topiramato (100-400 mg al dia). Beneficio en series cortas

de casos

e Levetiracetam. Beneficio en series cortas de casos
o Valproato (600-2.400 mg al dia). Beneficio en series cortas

de casos

e Pimozida (4-12 mg al dia). Muy utilizada en el pasado,
actualmente bajo nivel de recomendacion por efectos
adversos (cardiovasculares [alargamiento QT] y sobre el
SNC [sedacion, sintomas cognitivos, discinesias])

o Tratamientos con posible utilidad en urgencias por via
parenteral: lidocaina subcutanea, fenitoina o lacosamida

intravenosa

consistentes, por lo que su uso no puede recomendarse de
forma generalizada (claselV, grado de recomendaciénC).
Entre ellos aparece la fenitoina, la cual merece consi-
deracion aparte (véase la informacion contenida en la
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Figura 2 Esquema de infiltracion de toxina botulinica en la
neuralgia del trigémino.

tabla)®’. Otro neuromodulador de uso también creciente en
la practica clinica, tanto por via oral como intravenosa, es
la lacosamida®®.

Infiltraciones locales

La infiltracion local de toxina botulinica tipoA distribuida
en el area del dolor podria ser una opcion terapéutica inte-
resante, dada la fisiopatologia de la NT y el papel de dicho
farmaco en modelos de dolor neuropatico, pudiendo reducir
la transmision de impulsos efapticos y desensibilizar los pun-
tos gatillo. Ademas de publicaciones de casos aislados, series
de casos y estudios abiertos, desde 2011 se han realizado
varios ensayos aleatorizados con metodologia y resultados
dispares. La recomendacion actual es utilizarla en pacien-
tes con NT farmacorresistente, a dosis de 25-75 Ul (2,5-5 Ul
por punto), separando unos 15mm cada punto en el mapa
del area dolorosa, que puede incluir la mucosa oral (clasell,
grado de recomendacion B)>*%3 (fig. 2).

Tratamiento agudo

Las exacerbaciones graves de la NT se caracterizan por un
marcado aumento de la frecuencia, de la intensidad o de
la duracion de los paroxismos. Ademas del abordaje de la
exacerbacion, es necesario replantearse el tratamiento a
medio plazo. Entretanto, en esta situacion se hace necesario
el uso de medicacion por via intravenosa para alivio rapido
del dolor. Se desaconseja por completo el uso de opiaceos.
Los farmacos mas Utiles son la fenitoina (o la fosfenitoina,
no disponible en Espafna) y la lidocaina (ambos clase IV, grado
de recomendacion C)%46°,

Tratamiento de la neuralgia del trigémino con dolor
continuo de base

Como ya se ha mencionado, algunos pacientes pueden
tener, entre los paroxismos, un dolor sordo de fondo,

Tabla 12 Premisas para abordar la cirugia en la neuralgia
del trigémino refractaria

1. La evidencia sobre la eficacia de la cirugia de la
neuralgia del trigémino esta basada en estudios
observacionales. No hay ensayos

2. La indicacion de cirugia debe ser clinica, salvo en la
descompresion microvascular, donde hay criterios
radioldgicos

3. La cirugia es la opcion mejor valorada por los pacientes

4. Se aconseja que la cirugia sea desarrollada por equipos
de excelencia con curva de aprendizaje superada y
aceptable morbimortalidad

5. Es recomendable la creacion de un comité de dolor
craneofacial que evallGe de forma multidisciplinar e
individualmente los pacientes candidatos a cirugia

potencialmente resultante de la combinacion de un daio
estructural del nervio por una compresion vascular pro-
longada con fenomenos de sensibilizacion a nivel central.
La presencia de este dolor continuo suele entranar menor
respuesta a los tratamientos médicos y predecir un peor
resultado de los tratamientos quirdrgicos, sobre todo si es
de evolucion prolongada. Para este dolor persistente puede
tener sentido asociar amitriptilina, otros antidepresivos
triciclicos o duloxetina (todos ellos claselV, grado de
recomendacion C)®. Teniendo en cuenta que la depresion
es frecuente en esta poblacion de pacientes, estos farmacos
pueden tener valor como tratamiento coadyuvante® .

Duracion del tratamiento médico

Un buen numero de pacientes experimentan remisiones
completas, sobre todo al principio, lo que obliga a considerar
una retirada de medicacién cuando el paciente se encuentre
completamente libre de dolor durante un tiempo suficiente,
estimado en alrededor de 6 meses (grado de recomendacion
GECSEN). En cualquier caso, dicha retirada debe realizarse
de forma gradual®. El tratamiento quirdrgico se recomienda
ante la ineficacia o la intolerancia al tratamiento médico
adecuado y en aquellos pacientes en los que los farmacos
dejan de ser efectivos con el paso del tiempo. Alrededor del
12% de los pacientes con NT no responden al tratamiento
médico y son candidatos a cirugia®. Este porcentaje se eleva
hasta el 35% en unidades especializadas®’. El momento ade-
cuado para una intervencion no esta establecido, pero es
razonable no demorarla en exceso, y debe considerarse tras
el primer ano de ausencia de respuesta o intolerancia al tra-
tamiento médico. En general, no cabe esperar un beneficio
significativo del tratamiento médico si se han probado ya far-
macos de tres grupos terapéuticos distintos, con mecanismo
de accion diferente, ya sea por separado o en combinacion, a
las dosis adecuadas y durante un periodo maximo de 3 meses
en cada farmaco para determinar la falta de eficacia. En la
tabla 12 se establecen las premisas fundamentales para el
abordaje quirtrgico de la NT.

Tratamiento quirargico

;Qué técnica emplear como primera opcion en la NT clasica
refractaria?
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Figura 3

Algoritmo de decision quirtrgica en la NT clasica e idiopatica refractaria. Obsérvese que en pacientes menores de 60 afios

sin conflicto neurovascular o con conflicto de grado 1 se puede realizar una cirugia percutanea o una DCMV. Los defensores de la
DCMV en casos de RM sin conflicto argumentan que pueden existir pequenos conflictos inadvertidos en RM o bien una aracnoiditis.
DCMV: descompresion microvascular; Mullan: compresion percutanea con baldn; NT: neuralgia del trigémino; RM: resonancia mag-

nética; TMCG: termocoagulacion.

Tabla 13 Técnicas quirtrgicas en la neuralgia del trigé-
mino refractaria

Cirugia percutdnea
Termocoagulacion
Compresion con balon (técnica de Mullan)
Gangliolisis
Descompresion microvascular
Otras:
Cirugia estereotaxica
Neuromodulacion

A corto plazo, las diferentes técnicas quirtrgicas son muy
similares (tabla 13) en cuanto a eficacia se refiere. Por este
motivo, la descompresion microvascular (DCMV) es la opcion
quirdrgica de eleccion, especialmente en aquellos pacien-
tes en los que se detecte un contacto neurovascular. En la
figura 3 se muestra una propuesta de algoritmo de decision
quirdrgica en la NT clasica e idiopatica.

Procedimientos quirargicos percutaneos

En todos ellos, el abordaje es similar y se realiza bajo
radioscopia intraoperatoria, sedacion y monitorizacion de
constantes ante el riesgo de hipertension arterial. El obje-
tivo es canalizar con una aguja el foramen oval para
introducir un electrodo en la termocoagulacion (TMC), una
sonda para inflar un balén (técnica de Mullan) o una canula
para inyectar sustancias (ganglidlisis)>>7%7".

e Termocoagulacién del ganglio de Gasser. La aguja intro-
ducida en el foramen oval porta un electrodo para aplicar
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una radiofrecuencia térmica en el ganglio de Gasser
(fig. 4a). Antes de ejecutar la radiofrecuencia se despierta
al paciente, ya que tiene que colaborar en un test sensi-
tivo en el que se realiza electroestimulacion provocando
parestesias para localizar la rama que se desea tratar.
También se puede realizar bajo sedacion, realizando una
monitorizacion neurofisiologica intraoperatoria (estimu-
lacion antidromica) que permite localizar las tres ramas
del trigémino. En general, no se recomienda en NT de
rama V1 por la posibilidad de que provoque un déficit
sensitivo que afecte a la cornea.

Compresion percutdnea con balén del ganglio de Gasser.
Conocida como técnica de Mullan, consiste en la intro-
duccion a través del foramen oval de una aguja de 15G
provista de una sonda con un balén de Fogarty nimero4,
bajo radioscopia y anestesia general, pues no precisa
la colaboracion del paciente. A continuacion se procede
al hinchado del balén con contraste hasta 0,7-0,75cc
de volumen y 650-950 mmHg de presion, visualizando en
radioscopia el balon en forma de pera invertida o de reloj
de arena en el cavum de Meckel (fig. 4b). La compresion
se mantiene 60-120segundos y después se deshincha. El
hinchado del balén puede comportar bradicardia y cri-
sis/emergencia hipertensiva.

Rizotomia percutdnea retrogasseriana mediante glicerol.
Consiste en la inyeccion de 0,2-0,5cc de glicerol anhi-
dro al 99,9% tras acceder al ganglio de Gasser con una
aguja espinal de 20 G a través del agujero oval con aneste-
sia local y realizando previamente una cisternografia con
contraste. Sus principales desventajas son que el dolor
puede tardar en mejorar de 7 a 19dias, los fracasos ini-
ciales son elevados y existe un alto grado de posibilidad de
recurrencia. Esta técnica puede indicarse en NT de rama
V1 y en NT bilaterales por EM’2.
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Figura 4 A)Electrodo de radiofrecuencia térmica (termocoagulacion) introducido a través del foramen oval en la proyeccion de
Waters en una paciente con neuralgia del trigémino de rama V3 refractaria. B) Canula provista de sonda de Fogarty n.° 4 introducida
a través del foramen oval e inflado del balon en una paciente de 84 afios con neuralgia del trigémino de rama V2 refractaria (Hospital

de la Santa Creu i Sant Pau).

Figura 5
indentacion.

Descompresion microvascular

En la NT clasica se ha propuesto la siguiente clasificacion del
conflicto neurovascular (fig. 5): grado1, contacto simple;
grado 2, distorsion sin indentacion, y grado 3, indentacion
del vaso en el nervio’>. Solo los tipos 2 y 3 se pueden consi-
derar auténticas compresiones (fig. 6). La DCMV, propuesta
por Gardner y desarrollada por Jannetta, consiste en la rea-
lizacion, bajo anestesia general, de una craneotomia de
la fosa posterior de 2-3cm accediendo a la cisterna cere-
belopontina mediante abordaje retromastoideo. Utilizando
un microscopio quirirgico se identifican los pares cranea-
les y se puede utilizar la estimulacion neurofisioldgica para
identificar el nervio facial. Una vez localizado el conflicto
neurovascular, se procede con microdisectores a despla-
zar la estructura vascular para transposicionarla y separarla
del nervio. Para evitar de nuevo el contacto y mantener
ausencia o amortiguacion del latido arterial, se colocan frag-
mentos microquirirgicos de teflon (fig. 7) y se instila fibrina
para evitar su desplazamiento. La tasa general de complica-
ciones de la DCMV es del 10 al 23%, pero diferentes estudios
mostraron que son excepcionales en centros experimenta-
dos en cirugia de la NT’47>, La tabla 14 recoge los datos de
eficacia y seguridad de la algunas de las técnicas quirurgicas
mas empleadas en NT741.7476,

Grados de conflicto neurovascular en la neuralgia del trigémino clasica. Grado 1: contacto; grado 2: distorsion; grado 3:

Figura 6 Conflicto neurovascular de grado3 (indentacion)
entre la arteria cerebelosa superior y la zona de entrada de
la raiz en el microscopio quirdrgico durante una descompresion
microvascular en un paciente con neuralgia del trigémino V2
refractaria (Hospital de la Santa Creu i Sant Pau).

Otras técnicas quirargicas

e Cirugia estereotdxica. Una reciente revision ha incluido
65 estudios (6.461 pacientes) tratados con diferentes
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Figura7 Fragmento de teflon interpuesto entre el nervio tri-
gémino y una rama arterial de la arteria cerebelosa superior
durante una descompresion microvascular en una paciente con
neuralgia del trigémino V2 refractaria (Hospital de la Santa Creu
i Sant Pau).

modalidades de radiocirugia estereotaxica (RCE) y ha
informado una eficacia similar entre ellas: Gamma Knife,
53%; acelerador lineal, 49%, y CyberKnife, 56%. La tasa de
recurrencia es del 24 al 32%. Dos estudios han informado
que del 30 al 45% de los pacientes tratados persistieron
sin dolor ni farmacos durante un seguimiento de 10 afos.
El efecto adverso mas frecuente es la hipoestesia trigemi-
nal (0-68%). Otros son: disestesias, parestesias, sequedad
ocular, dolor por desaferentizacion y queratitis’’.

¢ Sin embargo, dos metaanalisis que ha incluido 13 estudios
(1.353 pacientes) han mostrado que la DCMV es mas eficaz
en el control del dolor a corto y a largo plazo (96%) que
la RCE (71%), presenta menos complicaciones y un menor
indice de reintervencion, y es mas barata. Por ello, la

RCE solo se contempla en pacientes con NT con DCMV
contraindicada o en pacientes con EM2.

Terapia con ultasonidos de alta intensidad (High Intensity
Focused Ultrasound [HIFU]). Se trata de una terapia no
invasiva que se esta empezando a aplicar en diferentes
patologias que cursan con dolor. En la NT, consistiria en la
aplicacion de ultrasonidos guiados por RM en el ganglio de
Gasser a través del foramen oval. Aunque prometedora,
su eficacia esta basada en casos aislados’®.
Neuromodulacion.

Estimulacion cortical motora. Tras localizar el area
del dolor facial mediante RM, se realiza una craneo-
tomia guiada por neuronavegador bajo anestesia y se
localiza el area de la mano mediante potenciales evoca-
dos somatosensoriales intraoperatorios. Los electrodos,
generalmente cuatro en una placa, se pueden fijar a
nivel epidural o subdural y se conectan a un genera-
dor subclavicular mediante tunelizacién subcutanea del
cableado (fig. 8). La eficacia se sustenta en pequenas
series de pacientes que, incluyendo un total de unos
50 pacientes con seguimiento inferior a 40 meses, infor-
man una reduccion del 50% del dolor en el 45-75% de
los pacientes. Las complicaciones observadas son infec-
cion, hematoma epidural, convulsiones y efectos adversos
cognitivos’®.

Estimulacion taldmica. La estimulacion cerebral profunda
en la NT es excepcional y se ha realizado en casos
secundarios a EM y postherpética, o en dolor facial por
desaferentizacion. En otras ocasiones se habla de NT
intratable, sin mas. El target habitual es el nlcleo ven-
troposteromedial del talamo (fig. 9) o la sustancia gris
periventricular/periacueductal, o ambos. Consigue una
reduccion del dolor en el 37-75% en 15 casos comunicados
con un seguimiento inferior a 30 meses®.

Tabla 14 Eficacia y seguridad de las técnicas quirdrgicas mas empleadas en la neuralgia del trigémino refractaria

Eficacia n Inicial Largo plazo Efectos secundarios
(anos)
TMC 7.483 94% (81-98%) 58% (26-82%) Parestesias (11-93%), disestesias (1-24%), anestesia
(3-9 a) dolorosa (1,5-6,6%), alteracion del reflejo corneal
(1-35%), queratitis (0,6-2,5%), debilidad maseterina
(4-10%), alteracion lacrimal (20%), alteracion salival
(20%), alteracion auditiva (0,4%), diplopia (0,2-4%), fuga
de LCR (0,1-0,2%), meningitis (0,3%), mortalidad
(0-0,2%)
Mullan 1.404 96% (82-100%) 68% (55-80%) Parestesias (4-77%), debilidad maseterina (4-17%),
(4-11 a) meningitis (33%), mortalidad (0-0,02%)
Gangliolisis 1.331 70% (42-84%) 28% (19-58%) Parestesias (6-30%), disestesias (1-20%), anestesia
(4-8 a) dolorosa (0,8%), queratitis (5%), debilidad maseterina
(4%), meningitis (1,5%)
DCMV 5.149 92% (75-98%) 77% (62-89%) Hipoestesia (3%), parestesias (2-7%), disestesias (2-7%),
(3-11 a) anestesia dolorosa (0,02%), paralisis facial (0-1%),

diplopia (0,5-1%), alteracion auditiva (1,8%), ataxia
(0,8-4,5%), fuga de LCR (2-17%), ictus (0,6%), meningitis
(0,4%), mortalidad (0,3%)

DCMV: descompresion microvascular; LCR: liquido cefalorraquideo; Mullan: compresion percutanea con balon; TMC: termocoagulacion

del ganglio de Gasser.
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Figura 8

Esquema y radiografia de craneo de perfil que muestran la ubicacion de la placa de electrodos de estimulacion en el

cortex motor y el generador subclavicular en un dispositivo de estimulacion del cortex motor en una paciente con neuralgia del
trigémino refractaria a tratamientos farmacolégicos, termocoagulacion del ganglio de Gasser (TMCG), compresion percutanea con
balon (Mullan) y descompresion microvascular (DCMV) (Hospital de la Santa Creu i Sant Pau).

Figura 9

Esquema, radiografia de craneo en perfil y tomografia axial computarizada craneal que muestran el trayecto, a través de

trepanacion, del electrodo de estimulacion hasta su insercion en el talamo en una paciente con neuralgia del trigémino refractaria
secundaria a esclerosis multiple (Hospital de la Santa Creu i Sant Pau).

Conclusiones

El diagndstico de la NT es clinico. Es necesario realizar una
cuidadosa valoracion (anamnesis y exploracion fisica) a los
pacientes que consultan por dolor facial (paroxistico y/o
continuo). La ICHD-3 clasifica el dolor atribuible a una lesion
o enfermedad del nervio trigémino en NT y neuropatia trige-
minal dolorosa. A su vez, la NT puede dividirse en tres tipos
principales segun la etiologia del dolor: clasica, idiopatica y
secundaria. Las conclusiones mas relevantes de la presente
revision son:

1.

En pacientes con NT es obligatorio realizar un estudio
de RM (si no existe contraindicacion) para valorar ade-
cuadamente el tronco del encéfalo y la fosa posterior y
descartar causas secundarias. Para estudiar la presencia
de una compresion neurovascular con RM se recomienda
la aplicacion de los protocolos de imagen FIESTA, DRIVE
o CISS.

Una vez diagnosticada una NT el tratamiento farmacolo-
gico de eleccion deberia ser carbamazepina, a menos que
existan contraindicaciones. Otros bloqueadores de cana-
les de sodio como oxcarbazepina podrian ser alternativas
con una potencial mejor tolerancia.

. En pacientes que no respondan y/o no toleren adecuada-

mente un farmaco de primera linea se pueden plantear
otros moduladores de segunda linea o tratamiento en

politerapia. En pacientes que junto con las crisis de
dolor presenten dolor continuo se puede indicar el uso
de antidepresivos como amitriptilina o duloxetina. Las
infiltraciones de toxina botulinica local pueden ser una
alternativa eficaz en pacientes no respondedores o en
politerapia.

4. En pacientes refractarios debe valorarse la realizacion

de un procedimiento quirdrgico. El tipo de técnica a uti-
lizar depende de la presencia o no de una compresion
neurovascular, asi como de la edad y de otros condicio-
nantes del paciente. La técnica de eleccion es la DCMV,
especialmente en los pacientes en los que se identifique
dicha compresion.
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