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Klusterhuvudvärk eller Hortons huvudvärk är en primär hu-
vudvärk, vilket definitionsmässigt innebär att någon bakom-
liggande sjukdom inte föreligger. Den tillhör gruppen trige-
minoautonoma cefalgier (TAC) [1]. Karakteristiskt för grup-
pen TAC är strikt, ensidig, svår huvudvärk och associerade 
autonoma symtom på samma sida. Klusterhuvudvärk är det 
vanligaste syndromet inom gruppen och är ytterst smärtsam. 
Smärtan sitter huvudsakligen runt orbita, och durationen är 
vanligen mellan 45 och 90 minuter. Typiskt är också att klus-
terhuvudvärk uppvisar ett påfallande års- och dygnsrytms
mönster. I 10–20 procent av fallen är sjukdomen kronisk. Den 
debuterar vanligen i åldern 20–40 år och drabbar oftare män. 
Prevalensen är ca 1/500–1 000 vuxna. 

Patofysiologin är inte klarlagd, men hypotesen är att hypo-
talamus aktiveras och därefter sekundärt den trigemino
parasympatiska reflexen, med vasodilatation och parasympa
tikuspåslag samt störning av det sympatiska nervsystemets 
funktion [2, 3]. Klusterhuvudvärk har också förknippats med 
hjärtsjukdom. Data tyder på en högre prevalens av höger–
vänstershunt hos patienter med klusterhuvudvärk än hos 
kontroller [4]. Den absolut övervägande majoriteten av fallen 
av klusterhuvudvärk är primära. 

Det finns många fallrapporter avseende symtomatiska/se-
kundära fall av klusterhuvudvärk i litteraturen (Fakta 1), men 
ett orsakssamband mellan den bakomliggande strukturella 
lesionen och huvudvärken är i många fall svårt att fastställa. 
Den verkliga prevalensen av symtomatiska fall är okänd efter-
som det inte finns några prospektiva populationsbaserade 
studier inkluderande neuroradiologi. Alltså uppkommer frå-
gan huruvida patienter med klusterhuvudvärk bör genomgå 
neuroradiologisk utredning för att utesluta en bakomliggande 
strukturell lesion. För att ytterligare försöka belysa den frå-
gan genomfördes en granskning av litteraturen, och fyra egna 
fall presenteras (Fakta 2, Figur 1–4). I dessa fall medförde be-
handling av den bakomliggande orsaken att klusterhuvudvär-
ken försvann. 

METOD
En sökning i engelskspråkiga artiklar i PubMed med sökorden 
»cluster headache«, »secondary«, »symptomatic«, »infec-
tion«, »inflammation«, »multiple sclerosis«, »tumour«, »vas
cular«, »malformation«, »infarction« och »malignancy« ge-
nomfördes. Endast artiklar med diagnosen »cluster head
ache« eller »cluster headache-like/cluster-like headache« 

inkluderades. Sökning har gjorts till och med 31 december 
2012 (egna fall undantagna) med begränsning 20 år tillbaka, 
men även äldre omnämnda publikationer (i artiklar) har in-
kluderats. Både original- och översiktsartiklar har värderats.
Artikeln bygger också på författarens kliniska erfarenhet 
från neurologiska kliniken, Skånes universitetssjukhus, 
Lund. Avsikten med sökningen var att identifiera symtoma-
tisk huvudvärk orsakad av en rapporterad bakomliggande le-
sion. Fall av huvudvärk som debuterade i samband med och 
som var direkt associerade med trauma, stroke och operatio-
ner/interventioner, såsom tand-, hals- och ögonoperationer, 
exkluderades. Endast artiklar med en klar beskrivning av lo-
kalisationen av den bakomliggande lesionen och huvudvärken 
inkluderades och dessutom bara artiklar där en terapeutisk 
åtgärd mot den bakomliggande lesionen resulterade i en signi-
fikant förbättring eller att huvudvärken försvann. Ett orsaks-
samband i alla dessa fall är troligt – men inte bevisat. Fall där 
uppgift saknas om utfallet av en terapeutisk intervention ex-
kluderades, vilket innebär att det totala antalet fall av sekun-
där huvudvärk som kan redovisas reduceras. 

RESULTAT
Sökningen resulterade i 61 fall av (inklusive fyra egna) »clus
ter headache« eller »cluster headache-like«/«cluster-like 
headache« i litteraturen [5-60] som var förknippade med en 
bakomliggande strukturell lesion. I de 61 fallen resulterade 
behandlingen (intervention eller medicinsk terapi) i signifi-
kant förbättring eller att huvudvärken försvann enligt citera-
de artiklar. 46 av patienterna (75 procent) var män och 15 var 
kvinnor. Medelvärdet för symtomdebut var 41 år (SD 14; ål-
dersintervall 13–76 år) (Figur 5). Medelvärdet för korrekt dia
gnos var 44 år (SD 13; åldersintervall 17–76 år). 

■  ■ klinik & vetenskap översikt
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■ ■sammanfattat
Klusterhuvudvärk eller Hortons 
huvudvärk är en primär huvud-
värk.
Tillståndet är dock förknippat 
med bakomliggande sjukdom 
i många fallrapporter. Således 
uppkommer frågan om patien-
ter med klusterhuvudvärk bör 
genomgå neuroradiologisk 
utredning.
Även typisk klusterhuvudvärk 
kan vara orsakad av en bakom-
liggande lesion, och läkeme-

delssvar utesluter inte sekundär 
klusterhuvudvärk.
MR med olika tekniker bör 
utföras hos patienter med aty-
piska symtom, avvikande klinisk 
undersökning (inkluderande 
Horners syndrom), sen symtom-
debut och terapiresistens trots 
adekvata läkemedel.
Hos övriga patienter får den kli-
niska bedömningen från fall till 
fall avgöra om neuroradiologisk 
utredning är indicerad. 
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■ ■fakta 1. Tillstånd associerade med klusterhuvudvärk

• � Arteriellt aneurysm [12, 14, 
19, 32, 42] 

• � Arteriovenös missbildning/
kavernöst angiom [5, 18, 
35, 51] 

• � »Subclavian steal syndrome« 
[21]

•  Karotistrombos [47]
• � Venös sinustrombos [31, 34, 

39, 43] 
• � Karotis-/vertebralisdissek-

tion [23, 25, 29, 30, 37, 38, 
41, 45, 46, 49] 

• � Hypofystumör [6, 8, 17, 20, 
26, 28, 35, 55, 59] 

• � Meningeom [7, 11, 16, 48, 53] 
• � Glioblastoma multiforme [56] 
• � Hemangiopericytom [57] 

• � Nasofarynxcancer [10] 
• � Epidermoid tumör [13, 33, 51] 
• � Myofibroblastisk tumör [24] 
• � Lipom [44] 
• � Araknoidalcysta [60] 
• � Sinuit [9, 58] 
• � Aspergillom [15] 
• � Granulomatös inflammation 

i hypofysen [36] 
• � Orbital pseudotumör [50] 
• � Cervikal spinal epiduralab-

scess [54] 
• � Multipel skleros [40] 
• � Främmande kropp i maxillar-

sinus [22] 
• � Arnold–Chiarimissbildning 

typ 1 med syringomyeli [27] 
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Hos 28 patienter (46 procent) identifierades en vaskulär or-
sak, inkluderande arteriellt aneurysm, arteriovenös miss-
bildning/kavernöst angiom, venös sinustrombos, karotis-/
vertebralisdissektion, »subclavian steal syndrome«, karotis
trombos, moyamoyasjuka, varav elva hade en dissektion. 24 
patienter (39 procent) hade en tumör, inklusive tio med hypo
fystumör. En araknoidalcysta och ett meningeom fanns också 
i hypofysområdet. Inflammation/infektion svarade för sex 
fall, varav ett med granulomatös hypofysit. Resterande tre 
fall inkluderade multipel skleros, främmande kropp och Ar-

nold–Chiarimissbildning med syringomyeli. 28 patienter (46 
procent) uppfyllde kriterierna för klusterhuvudvärk (Inter-
national Classification of Headache Disorders, ICHD-2) [1]. 
Återstående 33 hade en atypisk presentation enligt följande 
(Fakta 3): 14 hade episodisk klusterhuvudvärk [5, 13, 17-20, 22, 
31, 32, 35, 50, 52, 53, 55] och 13 hade kronisk klusterhuvud-
värk [6, 8, 11, 12, 16, 21, 24, 28, 33-36]. Hos resterande 34 var 
det inte möjligt att klassificera klusterhuvudvärken, främst 
på grund av att patienterna var diagnostiserade och behandla-
de inom ett år. Hos 29 patienter försvann symtomatologin ef-

■  ■ klinik & vetenskap översikt

■ ■fakta 2. Fyra fallrapporter 
Fallrapport 1 [56] (Fakta 1) rör 
en 41-årig man som sökte med 
svår huvudvärk sedan cirka tre 
månader. Huvudvärken kom i 
attacker och satt bakom högra 
ögat/tinningen. Klinisk under-
sökning/laboratorieprov var u a. 
Patienten uppfyllde kriterierna 
för klusterhuvudvärk, och terapi 
med prednisolon, verapamil, 
subkutant sumatriptan och 100 
procent syrgas (7 l/minut) sattes 
in. Han svarade på terapin med 
minskning av huvudvärken 
efter 15 minuter (syrgas/suma
triptan), och attackerna mins-
kade betydligt i frekvens. Då 
attackerna fortsatte sökte han 
igen efter tre veckor. Förnyad kli-
nisk undersökning var normal. 
MR hjärna med kontrast visade 
en expansiv högersidig parietal 
tumör med ödem, förenlig med 
gliom (Figur 1). Resektion av 
tumören utfördes, och PAD 
visade glioblastoma multiforme. 
Huvudvärken försvann helt efter 
operationen. Han var huvud-
värksfri vid uppföljning efter 
tolv månader trots utsättning av 
tidigare läkemedel.

Fallrapport 2 [58] (Fakta 1) rör 
en 21-årig man som sökte med 
svår huggande smärta sedan 
2–3 veckor. Huvudvärken kom i 
attacker och satt bakom höger 
orbita. Klinisk undersökning/ 
laboratorieprov var u a. Patien-
ten uppfyllde kriterierna för 
klusterhuvudvärk, och terapi 
med sumatriptan i tablett- och 
injektionsform sattes in. Han 
svarade på injektionsbe-
handlingen med minskning 
av huvudvärken efter 15–20 
minuter, men attackfrekvensen 
var oförändrad. Ingen före-
byggande behandling gavs. 
Eftersom attackerna fortsatte 
sökte han igen. DT-undersök-
ning gjordes efter tre veckor och 
visade högersidig maxillarsinuit 
(Figur 2). Punktion utfördes och 
visade pus och växt av S pneu-
moniae. Huvudvärksattackerna 
försvann helt efter punktionen 
och antibiotikaterapin. Han är 
huvudvärksfri vid uppföljningar-

na efter flera år trots utsättning 
av läkemedel.

Fallrapport 3 [59] (Fakta 1) rör 
en 46-årig man som sökte med 
svår huggande smärta sedan 
fem månader. Huvudvärken 
kom i attacker och satt bakom 
vänster orbita. Klinisk under-
sökning/laboratorieprov var u a. 
Patienten uppfyllde kriterierna 
för klusterhuvudvärk, och terapi 
med sumatriptan i tablett- och 
injektionsform sattes in tillsam-
mans med verapamil som före-
byggande medel. Han svarade 
på akutbehandlingen (injektion 
sumatriptan) med minskning av 
huvudvärken inom 20 minu-
ter, och attackerna minskade 
betydligt i frekvens inom en 
vecka. På grund av relativt sent 

debuterande klusterhuvudvärk 
beställdes en poliklinisk MR. 
Undersökningen visade en 
hypofystumör (Figur 3). Vidare 
utredning visade prolaktinom. 
Specifik terapi sattes in, och 
huvudvärken förbättrades och 
försvann sedan helt. Terapin 
mot klusterhuvudvärken kunde 
sättas ut, och patienten har inte 
upplevt några fler huvudvärks
attacker vid uppföljningen efter 
flera år.

Fallrapport 4 [60] (Fakta 1) rör 
en 43-årig man som sökte med 
svår skärande/sprängande 
smärta sedan två månader. 
Huvudvärken kom i attacker och 
satt bakom vänster orbita och 
vid tinningen. Klinisk undersök-
ning/laboratorieprov var u a. 
Patienten uppfyllde kriterierna 
för klusterhuvudvärk, och terapi 
med sumatriptan i tablett- och 
injektionsform sattes in. Patien-
ten ville avvakta med förebyg-
gande behandling. Han svarade 
på injektionsbehandlingen 
med betydande minskning av 
huvudvärken inom 20 minuter. 
Attackfrekvensen minskade 
också något. Eftersom han inte 

blev helt bra sökte han igen 
efter en månad. Förnyad klinisk 
undersökning var normal. MR 
hjärna med kontrast beställdes 
och visade en intra-/suprasellär 
cysta med expansiv effekt på 
omgivande strukturer (Figur 4). 
Operation utfördes, och PAD 
bekräftade en benign araknoi-
dalcysta. Huvudvärken försvann 
helt efter operationen och 
läkemedlen seponerades. 

Figur 1. MR hjärna med kon-
trast, T1-viktade bilder, visar 
ett parietalt glioblastoma 
multiforme med expansiv ef-
fekt i höger hemisfär.

Figur 2. DT skalle visar en hö-
gersidig akut maxillarsinuit.

Figur 3. MR hjärna (sella), T1 sagittalt medellinjesnitt, visar en 
hypofystumör/prolaktinom (pil).

Figur 4. MR hjärna med kon-
trast, T2-viktade bilder, visar en 
intra-/suprasellär expansiv 
araknoidalcysta. 
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ter olika medicinska behandlingar. Hos 51 var lesionen ipsila-
teral till attackerna. Nio hade en bilateral lesion (med unilate-
rala attacker), och hos en patient var lesionen central (Ar-
nold–Chiarimissbildning med syringomyeli). 

DISKUSSION
Avsikten med genomgången var att identifiera kliniska kän-
netecken som skulle kunna skilja symtomatiska fall av klus-
terhuvudvärk från primära och därmed bidra till diagnosti
ken av klusterhuvudvärk. 61 patienter med symtomatisk klus-
terhuvudvärk identifierades. Alla hade förbättrats eller blivit 
helt återställda efter att en bakomliggande lesion hade be-
handlats eller avlägsnats. Ett orsakssamband i dessa fall är 
troligt men inte bevisat. Det är svårt att dra definitiva slutsat-
ser från den här retrospektiva genomgången, framför allt med 
tanke på materialets storlek och att genomgången innehåller 
ett relativt litet antal fallrapporter. Det faktum att patienter-
na förbättrades eller blev helt återställda skulle kunna bero på 
t ex en stark placeboeffekt, spontana fluktuationer i sjukdo-
mens svårighetsgrad eller att en episodisk sjukdom tillfälligt 
eller permanent gått tillbaka [61, 62]. Det saknas prospektiva 
studier om symtomatisk klusterhuvudvärk. 

Ovanlig eller underrapporterad sjukdom?
Mot bakgrund av prevalensen [2] är antalet rapporterade fall 

av symtomatisk klusterhuvudvärk i litteraturen lågt. Det ta-
lar för att symtomatisk klusterhuvudvärk är sällsynt. En un-
derrapportering av symtomatisk klusterhuvudvärk i littera-
turen är dock trolig. En betydande del av patienterna i de rap-
porterade fallen uppfyllde kriterierna för klusterhuvudvärk 
enligt ICHD-2 [1]. Det kan tala för att det verkliga antalet av 
patienter som har en underliggande lesion är större än vad 
som tidigare har antagits. 

Nuvarande kriterier stipulerar att diagnosen klusterhuvud-
värk endast får ställas när en bakomliggande sjukdom har 
uteslutits som orsak. Emellertid definieras inte i kriterierna 
när en sådan undersökning bör ske. Utebliven neuroradiolo-
gisk utredning skulle kunna förklara det låga antalet rappor-
terade fall av symtomatisk klusterhuvudvärk. Mot bakgrund 
av det antal fallrapporter som rapporterar förbättring/för-
svinnande av klusterhuvudvärken efter att en bakomliggande 
lesion har behandlats får det anses vara troligt att klusterhu-
vudvärk kan orsakas av en behandlingsbar lesion [62].

Neuroradiologisk utredning och sen debut
En del artiklar rekommenderar att alla patienter med kluster-
huvudvärk genomgår neuroradiologisk utredning [35, 61, 62]. 
Anledningen är att stora strukturella lesioner kan yttra sig 
som typisk episodisk klusterhuvudvärk och även svara på 
vedertagen terapi. Författarna tar då hänsyn till sjukdomens 
låga prevalens och kan därför motivera kostnaderna. Med 
detta tillvägagångssätt kommer man troligen att upptäcka ett 
stort antal icke-symtomgivande förändringar som felaktigt 
kan tolkas som orsak till huvudvärken. Andra författare före-
språkar att symtomatologi eller objektiva tecken [63-65] och 
terapiresultat [64, 65] får avgöra vidare utredning. 

Klusterhuvudvärk debuterar vanligen i 20–40-årsåldern 
[2]. Insjuknandetoppen för båda könen infaller i åldern 20–29 
år [66]. Sen debut bör därför i sig föranleda skärpt uppmärk-
samhet [61]. I denna genomgång av symtomatiska fall var 
medelvärdet för huvudvärksdebuten 41 år, vilket stöder upp-
fattningen att sen symtomdebut bör föranleda noggrann un-
dersökning. 

Terapisvar och omprövning av diagnosen
I många artiklar finns bara begränsad information om svaret 
på huvudvärksterapin. Endast i mindre än hälften av fallen 
(48 procent) försvann symtomen efter olika medicinska be-
handlingar. Följaktligen är det rimligt att ett dåligt behand-
lingssvar eller behov av höga doser av adekvata läkemedel bör 
föranleda att diagnosen primär klusterhuvudvärk omprövas. 
Frågan om terapisvar är dock inte entydig. Respons på typiska 
läkemedel mot klusterhuvudvärk utesluter inte symtomatisk 
klusterhuvudvärk. Artiklar har beskrivit symtomatisk klus-
terhuvudvärk som svarar på läkemedel [67, 68].

Hypofysaffektion och huvudvärk
Ett påfallande fynd i denna genomgång var att en betydande 
del av klusterhuvudvärksfallen var sekundära till sjukdomar i 
hypofysen eller hypofysområdet. Av de 61 fallen hade 13 sjuk-
domar i denna region, innefattande tio fall av hypofystumö-
rer, ett fall av granulomatös hypofysit, ett fall av araknoidal-
cysta och ett fall av meningeom. Andra artiklar har rapporte-
rat liknande resultat [35, 61-65]. Huvudvärk är vanligt hos 
patienter med hypofysaffektion. I en stor observationsstudie 
av hypofystumörer och huvudvärk (84 patienter) rapportera-
des 4 procent ha klusterhuvudvärk. Studien var emellertid ut-
förd på en neurokirurgisk enhet, motsvarande regionsjukhus, 
och ger därför inte en verklig indikation avseende prevalen-
sen av klusterhuvudvärk hos patienter med hypofyssjukdo-
mar [69]. 

Det är fortfarande oklart om prevalensen av hypofystumö-
rer är högre hos klusterhuvudvärkspatienter då klargörande 

■  ■ klinik & vetenskap översikt

■ ■fakta 3
Atypisk presentation/ 
atypiska symtom associerade 
med klusterhuvudvärk

• � Atypisk attackduration [5, 12, 
14, 15, 17, 23, 30, 31, 33, 35, 
37, 38, 44, 46, 51, 53, 54]

• � Atypisk attackfrekvens [14, 
35, 48, 51] 

• � Atypisk attackduration och 
-frekvens [14, 35, 51] 

• � Atypisk attackduration och 
onormalt neurologiskt fynd 
[23, 30, 31, 33, 35, 37, 38, 
46, 54] 

• � Uppfyllde inte kriteriet fem 
attacker [14] 

• � Kontinuerlig huvudvärk eller 
bakgrundshuvudvärk [11, 12, 
14, 16, 25, 35, 38, 49, 50] 

• � Atypiska symtom: impotens 
[6], symtom på akromegali 
[17], reducerat medvetande/
medvetslöshet [18, 35], 

huvudvärk som triggades av 
sittande/stående position 
[21], feber och purulent 
nässekretion [22], galaktorré 
[36], akut svaghet i övre 
extremitet [54] 

• � Atypiska undersökningsfynd: 
testikelatrofi [6], oftalmo
plegi [11, 14, 16, 23, 25, 
29-31, 35-38, 41, 42, 45-47], 
optikusatrofi [6], papillödem 
[31], bitemporal hemianopsi 
[36], Adies syndrom [35], 
persisterande partiellt eller 
komplett Horners syndrom 
[23, 25, 29, 30, 37, 38, 41, 45, 
46], tecken på akromegali 
[17], avsaknad av radialis-
puls [21], känselpåverkan i 
trigeminusområdet [33, 40, 
47, 48, 54], ögonsvullnad 
[35, 47, 49], upphävd trige-
minusreflex [33], purulent 
nässekretion [22] 

10 20 30 40 50 60 70
0

Symtomdebut, ålder

20

18

16

14
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8

6
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2

Frekvens

Figur 5. Debut av klus-
terhuvudvärk. Medel-
värde 41, SD 14.
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studier saknas inom området. Ungefär en på tio i befolkning-
en kan ha ett slumpmässigt upptäckt mikroadenom i hypofy-
sen (<1 cm i diameter) på rutin-MR och upp till en av 500 har 
ett makroadenom [64, 65, 70]. Således är det inte ovanligt att 
MR avslöjar en hypofysförändring hos huvudvärkspatienter. 
Eftersom kunskapsläget är oklart får klinisk bedömning från 
fall till fall avgöra utredningen. Alla patienter bör därför be-
dömas noggrant med avseende på symtom/objektiva tecken 
från hypofysen/hypofysregionen och utredas vidare när tvi-
vel angående diagnosen föreligger.

Samband med kärldissektion
Ett annat anmärkningsvärt fynd var att en ansenlig del av 
fallen av klusterhuvudvärk var knutna till kärldissektion. 
Smärta hos patienter med dissektion i carotis interna antas 
vara orsakad av stimulering av det trigeminovaskulära syste-
met och kan imitera primär huvudvärk, såsom klusterhuvud-
värk [71]. Undersökning vid både primär klusterhuvudvärk 
och karotisdissektion kan påvisa Horners syndrom. Kvarstå-
ende ptos och mios mellan huvudvärksattackerna anses för-
enligt med primär klusterhuvudvärk. En duration av huvud-
värken på mer än tre timmar, frånvaro av daglig periodicitet, 
halssmärta och ingen försämring av alkoholintag bör öka 
misstankegraden om dissektion [30].

Avvikande symtom – varningssignal
Avvikande presentation fanns hos 54 procent av fallen av 
klusterhuvudvärk. Några utvecklade objektiva tecken och 
atypisk symtomatologi under sjukdomsförloppet. Således bör 
närvaron av t ex avvikande attackduration (17 patienter), ut-
veckling av kontinuerlig huvudvärk eller bakgrundshuvud-
värk (9 patienter), andra onormala symtom på primär huvud-
värk (8 patienter) och onormal klinisk undersökning (29 pa-
tienter) i det initiala skedet eller under sjukdomsförloppet 
snarast föranleda ytterligare utredning och uppfattas som 
varningssignaler för sekundär huvudvärk.

Utredning – en omtvistad fråga
Anmärkningsvärt var att 46 procent av fallen hade typisk 
klusterhuvudvärk enligt kriterierna utan några tecken på un-
derliggande patologi i det initiala skedet. Dessutom dröjde det 
ofta flera år innan den bakomliggande orsaken fastställdes. 
Det berodde i många fall på att patienterna initialt hade typisk 
klusterhuvudvärk och senare under sjukdomsförloppet ut-
vecklade objektiva tecken/symtom som föranledde ytterliga-
re utredning. I andra fall fanns sjukdomens typiska symtom-
bild kvar tills neuroradiologisk utredning utfördes av andra 

skäl. I tre fall var den initiala DT-undersökningen normal, 
men efterföljande MR-undersökning påvisade bakomliggan-
de patologi. 

Vilka patienter ska utredas och vilken undersökning bör gö-
ras? Svaret på den frågan får vänta tills en större prospektiv 
studie har gjorts. På grundval av tillgängliga uppgifter rekom-
menderas att MR med olika tekniker, inkluderande MR-an
giografi, bör utföras på alla patienter med atypiska symtom, 
avvikande klinisk undersökning, sen symtomdebut och vid 
terapiresistens. 

Hos patienter med typisk klusterhuvudvärk med avseende 
på insjuknandeålder, symtom, klinisk undersökning och tera-
pisvar är frågan om utredning mer omtvistad. Den kliniska 
bedömningen från fall till fall får tills vidare avgöra om neuro-
radiologisk utredning är indicerad hos dessa patienter. Om 
ingen ytterligare utredning företas får patienten följas med 
kliniska kontroller för att eventuella avvikelser ska kunna 
upptäcka senare under sjukdomsförloppet.

SLUTSATS 
Klusterhuvudvärk är en primär huvudvärk, och den absolut 
övervägande majoriteten av fallen är primära. I den initiala 
bedömningen är anamnes och status avgörande och kan peka 
på eventuella sekundära orsaker till huvudvärken. Hos en pa-
tient med typisk klusterhuvudvärk med avseende på insjuk-
nandeålder, symtom, klinisk undersökning och terapisvar är 
sannolikheten för bakomliggande sjukdom låg och patienten 
kan följas med kliniska kontroller. Meningarna är dock delade 
i denna fråga, och flera artiklar förordar att alla patienter med 
klusterhuvudvärk bör utredas med MR. 

En betydande del av fallen i genomgången var sekundära till 
sjukdomar i hypofysen/hypofysregionen och till kärldissek-
tion. Alla patienter med klusterhuvudvärk bör därför särskilt 
bedömas med tanke på objektiva tecken/symtom relaterade 
till hypofysregionen och till kärldissektion. MR med olika 
tekniker inkluderande MR-angiografi bör utföras på patien-
ter med atypiska symtom, avvikande klinisk undersökning 
(inkluderande Horners syndrom), sen symtomdebut och med 
terapiresistens mot adekvata läkemedel. Prospektiva studier 
behövs för att kartlägga prevalensen av symtomatisk kluster-
huvudvärk.

■  ■ klinik & vetenskap översikt

n Potentiella bindningar eller jävsförhållanden: Inga uppgivna.



5

■  ■ klinik & vetenskap översikt

REFERENSER
1.	 The International Classification of 

Headache Disorders: 2nd ed. 
Headache Classification Subcom-
mittee of the International 
Headache Society. Cephalalgia. 
2004;24 Suppl 1:9-160. 

2.	 Meyer EL, Sjöstrand C, Remahl IN, 
et al. Hortons huvudvärk − klinik, 
mekanismer och terapi (serie: 
Tema huvudvärk). Läkartidning-
en. 2007;104(23):1816-9. 

3.	 Nesbitt AD, Goadsby PJ. Cluster 
headache. BMJ. 2012;344:e2407. 
doi: 10.1136/bmj.e240

4.	 Morelli N, Gori S, Cafforio G, et al. 
Prevalence of right-to-left shunt in 
patients with cluster headache. J 
Headache Pain. 2005;6(4):244-6.

5.	 Mani S, Deeter J. Arteriovenous 
malformation of the brain presen-
ting as a cluster headache: a case 
report. Headache. 1982;22(4):184-
5.

6.	 Tfelt-Hansen P, Paulson OB, Krab-
be AA. Invasive adenoma of the 
pituitary gland and chronic mig-
rainous neuralgia. A rare coinci-
dence or a causal relationship? 
Cephalalgia. 1982;2(1):25-8.

7.	 Kuritzky A. Cluster headache-like 
pain caused by an upper cervical 
meningioma. Cephalalgia. 
1984;4(3):185-6.

8.	 Greve E, Mai J. Cluster 
headache-like headaches: a symp-
tomatic feature? A report of three 
patients with intracranial patholo-
gic findings. Cephalalgia. 
1988;8(2):79-82.

9.	 Takeshima T, Nishikawa S, Taka-
hashi K. Cluster headache like 
symptoms due to sinusitis: eviden-
ce for neuronal pathogenesis of 
cluster headache syndrome. 
Headache. 1988;28(3):207-8. 

10.	 Appelbaum J, Noronha A. Perica-
rotid cluster headache. J Neurol. 
1989;236(7):430-31.

11.	 Hannerz J. A case of parasellar 
meningioma mimicking cluster 
headache. Cephalalgia. 
1989;9(4):265-9. 

12.	 West P, Todman D. Chronic cluster 
headache associated with a verte-
bral artery aneurysm. Headache. 
1991;31(4):210-2.

13.	 Levyman C, Dagua Filho Ados S, 
Volpato MM, et al. Epidermoid tu-
mour of the posterior fossa causing 
multiple facial pain-a case report. 
Cephalalgia. 1991;11(1):33-6. 

14.	 Todo T, Inoya H. Sudden appear
ance of a mycotic aneurysm of the 
intracavernous carotid artery after 
symptoms resembling cluster 
headache: case report. Neurosurg
ery. 1991;29(4):594-8.

15.	 Zanchin G, Rossi P, Licandro AM, 
et al. Clusterlike headache. A case 
of sphenoidal aspergilloma. 
Headache. 1995;35(8):494-7.

16.	 Taub E, Argoff CE, Winterkorn 
JM, et al. Resolution of chronic 
cluster headache after resection of 
a tentorial meningioma: case re-
port. Neurosurgery. 
1995;37(2):319-21.

17.	 Milos P, Havelius U, Hindfelt B. 
Clusterlike headache in a patient 
with a pituitary adenoma: with a 
review of the literature. Headache. 
1996;36(3):184-8. 

18.	 Munoz C, Diez-Tejedor E, Frank A, 
et al. Cluster headache syndrome 
associated with middle cerebral 
artery arteriovenous malforma-

tion. Cephalalgia.1996;16(3):202-5. 
19.	 McBeath JG, Nanda A. Case re-

ports: sudden worsening of cluster 
headache: a signal of aneurysmal 
thrombosis and enlargement. 
Headache. 2000;40(8):686-8.

20.	Porta-Etessam J, Ramos-Carrasco 
A, Berbel-Garcia A, et al. Cluster
like headache as first manifesta-
tion of a prolactinoma. Headache. 
2001;41(7):723-5. 

21.	 Piovesan EJ, Lange MC, Werneck 
LC, et al. Clusterlike headache. A 
case secondary to the subclavian 
steal phenomenon. Cephalalgia. 
2001;21(8):850-1.

22.	Scorticati MC, Raina G, Federico 
M. Cluster-like headache associa-
ted to a foreign body in the maxil-
lary sinus. Neurology. 
2002;59(4):643-4.

23.	Mainardi F, Maggioni F, Dainese F, 
et al. Spontaneous carotid artery 
dissection with cluster-like 
headache. Cephalalgia. 
2002;22(7):557-9.

24.	Bigal ME, Rapoport A, Camel M. 
Cluster headache as a manifesta-
tion of intracranial inflammatory 
myofibroblastic tumour: a case 
report with pathophysiological 
considerations. Cephalalgia. 
2003;23(2):124-8. 

25.	 Frigerio S, Bühler R, Hess CW, et 
al. Symptomatic cluster headache 
in internal carotid artery dissec-
tion – consider anhidrosis. 
Headache. 2003;43(8):896-900. 

26.	Minguzzi E, Cevoli S, Pierangeli G, 
et al. Cluster headache (CH) asso-
ciated with pituitary prolactino-
ma. Cephalalgia. 2003;23(7):669.

27.	 Seijo-Martinez M, Castro del Río 
M, Conde C, et al. Cluster-like 
headache: association with cervi-
cal syringomyelia and Arnold-Chi-
ari malformation. Cephalalgia. 
2004;24(2):140-2. 

28.	Negoro K, Kawai M, Tada Y, et al. A 
case of postprandial cluster-like 
headache with prolactinoma: dra-
matic response to cabergoline. 
Headache. 2005;45(5):604-6.

29.	 Hannerz J, Arnardottir S, Bro 
Skejø HP, et al. Peripheral post-
ganglionic sympathicoplegia mi-
micking cluster headache attacks. 
Headache. 2005;45(1):84-6.

30.	Razvi SS, Walker L, Teasdale E, et 
al. Cluster headache due to inter-
nal carotid artery dissection. J 
Neurol. 2006;253(5):661-3.

31.	 Park KI, Chu K, Park JM, et al. 
Cluster-like headache secondary 
to cerebral venous thrombosis. J 
Clin Neurol. 2006;2(1):70-3.

32.	Gentile S, Fontanella M, Giudice 
RL, et al. Resolution of cluster 
headache after closure of an ante-
rior communicating artery 
aneurysm: the role of pericarotid 
sympathetic fibres. Clin Neurol 
Neurosurg. 2006;108(2):195-8. 

33.	 Massie R, Sirhan D, Andermann F. 
Chronic cluster-like headache se-
condary to an epidermoid clival 
lesion. Can J Neurol Sci. 
2006;33(4):421-2.

34.	Peterlin BL, Levin M, Cohen JA, et 
al. Secondary cluster headache: a 
presentation of cerebral venous 
thrombosis. Cephalalgia. 
2006;26(8):1022-4.

35.	 Favier I, van Vliet JA, Roon KI, et 
al. Trigeminal autonomic cephal-
gias because of structural lesions: a 
review of 31 cases. Arch Neurol. 

2007;64(1):25-31.
36.	 Favier I, Haan J, van Duinen SG, et 

al. Typical cluster headache caused 
by granulomatous pituitary invol-
vement. Cephalalgia. 
2007;27(2):173-6.

37.	 Rigamonti A, Iurlaro S, Zelioli A, et 
al. Two symptomatic cases of clus-
ter headache associated with inter-
nal carotid artery dissection. Neu-
rol Sci. 2007;28 Suppl 2:S229-31.

38.	 Hardmeier M, Gobbi C, Buitrago C, 
et al. Dissection of the internal 
carotid artery mimicking episodic 
cluster headache. J Neurol. 
2007;254(2):253-4.

39.	 Georgiadis G, Tsitouridis I, Paspali 
D, et al. Cerebral sinus thrombosis 
presenting with cluster-like 
headache. Cephalalgia. 
2007;27(1):79-82.

40.	Gentile S, Ferrero M, Vaula G, et al. 
Cluster headache attacks and mul-
tiple sclerosis. J Headache Pain. 
2007;8(4):245-7.

41.	 Straube A, Freilinger T, Rüther T, 
et al. Two cases of symptomatic 
cluster-like headache suggest the 
importance of sympathetic/pa-
rasympathetic balance. Cephalal-
gia. 2007;27(9):1069-73.

42.	Valença MM, Andrade-Valença LP, 
Martins C, et al. Cluster headache 
and intracranial aneurysm. J 
Headache Pain. 2007;8(5):277-82.

43.	Rodríguez S, Calleja S, Morís G. 
Cluster-like headache heralding 
cerebral venous thrombosis. 
Cephalalgia. 2008;28(8):906-7. 

44.	Cologno D, Buzzi MG, Cicinelli P, 
et al. Symptomatic cluster-like 
headache triggered by forehead 
lipoma: a case report and review of 
the literature. Neurol Sci. 
2008;29(5):331-5.

45.	Godeiro-Junior C, Kuster GW, 
Felício AC, et al. Internal carotid 
artery dissection presenting as 
cluster headache. Arq Neuropsi-
quiatr. 2008;66(3B):763-4.

46.	Tobin J, Flitman S. Cluster-like 
headaches associated with internal 
carotid artery dissection responsi-
ve to verapamil. Headache. 
2008;48(3):461-6. 

47.	 Ashkenazi A, Brown F. Images 
from headache: cluster-like 
headache associated with intra-ca-
vernous carotid artery thrombosis. 
Headache. 2008;48(8):1214-5.

48.	Alty J, Kempster P, Raghav S. Clus-
ter-like headache secondary to 
trigeminal meningioma. Neurolo-
gy. 2008;70(20):1938.  

49.	 Kim JT, Lee SH, Choi SM, et al. 
Spontaneous vertebral artery dis-
section mimicking cluster 
headache. Cephalalgia. 
2008;28(6):671-3. 

50.	Harley JS, Ahmed F. Cluster-like 
headache heralding inflammatory 
orbital pseudotumour. Cephalal-
gia. 2008;28(4):401-2.

51.	 Eimil-Ortiz M, María-Salgado F, 
Fontán-Tirado C, et al. Pseu-
do-cluster-like headache seconda-
ry to contralateral epidermoid cyst 
of the pontocerebellar angle. 
Headache. 2008;48(3):471-2. 

52.	 Sewell RA, Johnson DJ, Fellows 
DW. Cluster headache associated 
with moyamoya. J Headache Pain. 
2009;10(1):65-7.

53.	 Robbins MS, Tarshish S, Napchan 
U, et al. Images from headache: 
atypical cluster headache seconda-
ry to giant meningioma. Headache. 

2009;49(7):1052-3. 
54.	Liu KT, Su CS. Cluster-like 

headache as an opening symptom 
of cervical spinal epidural abscess. 
Am J Emerg Med. 2009;27(3):370.
e5-370.e6. 

55.	 Levy MJ, Robertson I, Howlett TA. 
Cluster headache secondary to 
macroprolactinoma with ipsilate-
ral cavernous sinus invasion. Case 
Rep Neurol Med. 
2012;2012:830469.

56.	 Edvardsson B, Persson S. Cluster 
headache and parietal glioblasto-
ma multiforme. Neurologist. 
2012;18(4):206-7. 

57.	 Fontaine D, Almairac F, Mondot L, 
et al. Cluster-like headache sec
ondary to parasagittal hemangio-
pericytoma. Headache. 
2013;53(9):1496-8.

58.	 Edvardsson B, Persson S. Cluster 
headache and acute maxillary si-
nusitis. Acta Neurol Belg. Epub 5 
feb 2013. 

59.	 Edvardsson B. Cluster headache 
and pituitary prolactinoma. J Med 
Cases. 2013;4(8):523-5.

60.	Edvardsson B, Persson S. Cluster 
headache and arachnoid cyst. 
Springerplus. 2013;2(1):4.

61.	 Mainardi F, Trucco M, Maggioni F, 
et al. Cluster-like headache. A com-
prehensive reappraisal. Cephalal-
gia. 2010;30(4):399-412. 

62.	Wilbrink LA, Ferrari MD, Kruit 
MC, et al. Neuroimaging in trige-
minal autonomic cephalgias: when, 
how, and of what? Curr Opin Neu-
rol. 2009;22(3):247-53.

63.	Favier I, Haan J, Ferrari MD. Clus-
ter headache: to scan or not to scan. 
Curr Pain Headache Rep. 
2008;12(2):128-31. 

64.	Lambru G, Matharu MS. Trigem
inal autonomic cephalalgias: A re-
view of recent diagnostic, thera-
peutic and pathophysiological de-
velopments. Ann Indian Acad Neu-
rol. 2012;15(Suppl 1):S51-61. 

65.	 Cittadini E, Matharu MS. Sympto-
matic trigeminal autonomic 
cephalalgias. Neurologist. 
2009;15(6):305-12.  

66.	Ekbom K, Svensson DA, Träff H, et 
al. Age at onset and sex ratio in 
cluster headache: observations 
over three decades. Cephalalgia. 
2002;22(2):94-100.

67.	 Cremer PD, Halmagyi GM, Goads-
by PJ. Secondary cluster headache 
responsive to sumatriptan. J Neu-
rol Neurosurg Psychiatry. 
1995;59(6):633-4.

68.	Ad Hoc Committee on Classifica-
tion of Headache of the National 
Institutes of Health. Classification 
of headache. JAMA. 1962;179:717-
8. 

69.	 Levy MJ, Matharu MS, Meeran K, 
et al. The clinical characteristics of 
headache in patients with pituitary 
tumours. Brain. 2005;128(Pt 
8):1921-30. 

70.	 Ezzat S, Asa SL, Couldwell WT, et 
al. The prevalence of pituitary ade-
nomas: A systematic review. Can-
cer. 2004;101(3):613-9. 

71.	 Biousse V, D’Anglejan-Chatillon J, 
Massiou H, et al. Head pain in 
non-traumatic carotid artery dis-
section: a series of 65 patients. 
Cephalalgia. 1994;14(1):33-6.



6

■  ■ klinik & vetenskap översikt

■ ■summary
Cluster headache is a primary headache by definition not caused 
by any known underlying structural pathology. However, sympto-
matic cases have been described, e.g. tumours, dissections and 
infections. In many cases it is difficult to establish a causal rela-
tionship between the headache and the underlying pathology. The 
proper evaluation of cluster headache is an issue unresolved. The 
literature has been reviewed for symptomatic cluster headache or 
cluster headache-like cases in which causality was likely. The review 
also attempts to identify clinical predictors of underlying lesions in 
order to formulate guidelines for neuroimaging. Even typical cluster 
headaches can be caused by structural lesions and the response 
to typical cluster headache treatments does not exclude a secon
dary form. Neuroimaging, preferably contrast-enhanced magnetic 
resonance imaging and magnetic resonance angiography, should 
be undertaken in patients with atypical symptomatology, late onset, 
abnormal examination (including Horner’s syndrome), or those re
sistant to the appropriate medical treatment. The decision to perform 
magnetic resonance imaging in cases of typical cluster headache 
remains a matter of medical art.  


