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KLINIK & VETENSKAP OVERSIKT

Klusterhuvud-
vark kan vara
forknippad med
bakomliggande
sjukdom

BENGT EDVARDSSON, bitrdadan-
de o6verlédkare, neurologiska
kliniken, Skdnes universitets-

sjukhus, Lund
bengt.edvardsson@med.lu.se

Klusterhuvudvérk eller Hortons huvudvirk ar en primér hu-
vudvirk, vilket definitionsméssigt innebér att ndgon bakom-
liggande sjukdom inte foreligger. Den tillhor gruppen trige-
minoautonoma cefalgier (TAC) [1]. Karakteristiskt for grup-
pen TAC ir strikt, ensidig, svar huvudvirk och associerade
autonoma symtom pa samma sida. Klusterhuvudvirk ar det
vanligaste syndromet inom gruppen och ér ytterst sméartsam.
Smértan sitter huvudsakligen runt orbita, och durationen &r
vanligen mellan 45 och 90 minuter. Typiskt dr ocksa att klus-
terhuvudvirk uppvisar ett pafallande ars- och dygnsrytms-
monster. I 10-20 procent av fallen ir sjukdomen kronisk. Den
debuterar vanligen i aldern 20-40 ar och drabbar oftare mén.
Prevalensen dr cal/500-1000 vuxna.

Patofysiologin dr inte klarlagd, men hypotesen dr att hypo-
talamus aktiveras och direfter sekundirt den trigemino-
parasympatiskareflexen, med vasodilatation och parasympa-
tikuspéslag samt stérning av det sympatiska nervsystemets
funktion [2, 3]. Klusterhuvudvérk har ocksa férknippats med
hjirtsjukdom. Data tyder pa en hogre prevalens av hoger—
vianstershunt hos patienter med klusterhuvudvirk &n hos
kontroller [4]. Den absolut 6vervigande majoriteten av fallen
av klusterhuvudvark ar priméra.

Det finns manga fallrapporter avseende symtomatiska/se-
kundéira fall av klusterhuvudvirkilitteraturen (Fakta 1), men
ett orsakssamband mellan den bakomliggande strukturella
lesionen och huvudvirken dr i méanga fall svart att faststélla.
Den verkliga prevalensen avsymtomatiska fall r okénd efter-
som det inte finns négra prospektiva populationsbaserade
studier inkluderande neuroradiologi. Alltsa uppkommer fra-
gan huruvida patienter med klusterhuvudvérk bér genomga
neuroradiologisk utredning for att utesluta en bakomliggande
strukturell lesion. For att ytterligare forsoka belysa den fra-
gan genomfordes en granskning av litteraturen, och fyra egna
fall presenteras (Fakta 2, Figur 1-4). I dessa fall medforde be-
handling avden bakomliggande orsaken att klusterhuvudvir-
ken férsvann.

METOD

Ensokningiengelsksprakiga artiklar i PubMed med s6korden
»cluster headache«, »secondary«, »symptomatic«, »infec-
tion«, »inflammation«, »multiple sclerosis«, »tumour«, »vas-
cular«, »malformation«, »infarction« och »malignancy« ge-
nomfordes. Endast artiklar med diagnosen »cluster head-
ache« eller »cluster headache-like/cluster-like headache«

Lékartidningen

Citera som: Ldkartidningen. 2013;110:CIAA

B FAKTA 1. Tillstand associerade med klusterhuvudvirk

e Arteriellt aneurysm [12, 14, e Nasofarynxcancer [10]

19, 32, 42] e Epidermoid tumér [13, 33, 51]
e Arteriovends missbildning/ e Myofibroblastisk tumor [24]

kaverndst angiom [5, 18, e Lipom [44]

35, 51] e Araknoidalcysta [60]
e »Subclavian steal syndrome« e Sinuit [9, 58]

[21] e Aspergillom [15]

L]

Granulomat6s inflammation
i hypofysen [36]

e Karotistrombos [47]
e \enos sinustrombos [31, 34,

39, 43] e Orbital pseudotumsr [50]

e Karotis-/vertebralisdissek- e Cervikal spinal epiduralab-
tion [23, 25, 29, 30, 37, 38, scess [54]
41, 45, 46, 49] e Multipel skleros [40]

e Hypofystumor [6, 8, 17, 20, ® Frammande kropp i maxillar-
26, 28, 35, 55, 59] sinus [22]

* Meningeom [7, 11, 16, 48, 53] ® Arnold—Chiarimissbildning
e Glioblastoma multiforme [56] typ 1 med syringomyeli [27]
e Hemangiopericytom [57]

inkluderades. S6kning har gjorts till och med 31 december
2012 (egna fall undantagna) med begrinsning 20 ar tillbaka,
men dven dldre omndmnda publikationer (i artiklar) har in-
kluderats. Bade original- och 6versiktsartiklar har virderats.
Artikeln bygger ocksa pa forfattarens kliniska erfarenhet
fran neurologiska kliniken, Skéanes universitetssjukhus,
Lund. Avsikten med s6kningen var att identifiera symtoma-
tisk huvudvirk orsakad av en rapporterad bakomliggande le-
sion. Fall av huvudvirk som debuterade i samband med och
som var direkt associerade med trauma, stroke och operatio-
ner/interventioner, sisom tand-, hals- och 6gonoperationer,
exkluderades. Endast artiklar med en klar beskrivning av lo-
kalisationen avden bakomliggande lesionen och huvudvérken
inkluderades och dessutom bara artiklar dér en terapeutisk
atgird mot den bakomliggande lesionen resulterade i en signi-
fikant forbattring eller att huvudvérken férsvann. Ett orsaks-
samband i alla dessa fall 4r troligt — men inte bevisat. Fall dir
uppgift saknas om utfallet av en terapeutisk intervention ex-
kluderades, vilket innebér att det totala antalet fall av sekun-
dédr huvudvérk som kan redovisas reduceras.

RESULTAT

Sokningen resulterade i 61 fall av (inklusive fyra egna) »clus-
ter headache« eller »cluster headache-like«/«cluster-like
headache« i litteraturen [5-60] som var férknippade med en
bakomliggande strukturell lesion. I de 61 fallen resulterade
behandlingen (intervention eller medicinsk terapi) i signifi-
kant forbittring eller att huvudvérken férsvann enligt citera-
de artiklar. 46 av patienterna (75 procent) var mén och 15 var
kvinnor. Medelvirdet fér symtomdebut var 41 ar (SD 14; al-
dersintervall 13-76 ar) (Figur 5). Medelvirdet for korrekt dia-
gnos var 44 ar (SD 13; ldersintervall 17-76 ar).

B SAMMANFATTAT

Klusterhuvudvdrk eller Hortons
huvudvark &r en primar huvud-
vark.

Tillstandet &r dock forknippat
med bakomliggande sjukdom

delssvar utesluter inte sekundar
klusterhuvudvark.

MR med olika tekniker bor
utforas hos patienter med aty-
piska symtom, avvikande klinisk

i manga fallrapporter. Sdledes
uppkommer fragan om patien-
ter med klusterhuvudvark bor
genomga neuroradiologisk
utredning.

Aven typisk klusterhuvudvark
kan vara orsakad av en bakom-
liggande lesion, och ladkeme-

undersdkning (inkluderande
Horners syndrom), sen symtom-
debut och terapiresistens trots
adekvata lakemedel.

Hos 6vriga patienter far den kli-
niska bedomningen fran fall till
fall avgdra om neuroradiologisk
utredning ar indicerad.

-
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B FAKTA 2. Fyra fallrapporter

Fallrapport 1 [56] (Fakta 1) ror
en 41-arig man som sokte med
svar huvudvark sedan cirka tre
manader. Huvudvirken kom i
attacker och satt bakom hogra
Ogat/tinningen. Klinisk under-
sokning/laboratorieprov var ua.
Patienten uppfyllde kriterierna
for klusterhuvudvark, och terapi
med prednisolon, verapamil,
subkutant sumatriptan och 100

procent syrgas (7 |/minut) sattes

in. Han svarade pa terapin med
minskning av huvudvadrken
efter 15 minuter (syrgas/suma-
triptan), och attackerna mins-
kade betydligt i frekvens. Da
attackerna fortsatte sdkte han

igen efter tre veckor. Férnyad kli-

nisk undersdkning var normal.
MR hjarna med kontrast visade
en expansiv hogersidig parietal
tumor med 6dem, forenlig med
gliom (Figur 1). Resektion av
tumdoren utférdes, och PAD

visade glioblastoma multiforme.

Huvudvdrken forsvann helt efter
operationen. Han var huvud-
varksfri vid uppfoljning efter
tolv manader trots utsattning av
tidigare lakemedel.

Fallrapport 2 [58] (Fakta 1) ror
en 21-arig man som sokte med
svar huggande smarta sedan
2-3 veckor. Huvudvarken kom i
attacker och satt bakom hoger
orbita. Klinisk undersokning/
laboratorieprov var ua. Patien-
ten uppfyllde kriterierna for
klusterhuvudvdrk, och terapi
med sumatriptan i tablett- och
injektionsform sattes in. Han
svarade pa injektionsbe-
handlingen med minskning

av huvudvarken efter 15-20
minuter, men attackfrekvensen
var oforandrad. Ingen fore-
byggande behandling gavs.
Eftersom attackerna fortsatte
sokte han igen. DT-undersok-
ning gjordes efter tre veckor och
visade hogersidig maxillarsinuit
(Figur 2). Punktion utfordes och
visade pus och vaxt av S pneu-
moniae. Huvudvarksattackerna
forsvann helt efter punktionen
och antibiotikaterapin. Han &r
huvudvarksfri vid uppféljningar-

Figur 1. MR hjdrna med kon-
trast, T1-viktade bilder, visar
ett parietalt glioblastoma
multiforme med expansiv ef-
fekti hoger hemisfar.

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

na efter flera ar trots utsattning
av lakemedel.

Fallrapport 3 [59] (Fakta 1) ror
en 46-arig man som sokte med
svar huggande smarta sedan
fem manader. Huvudvarken
kom i attacker och satt bakom
vanster orbita. Klinisk under-
sokning/laboratorieprov var ua.
Patienten uppfyllde kriterierna
for klusterhuvudvark, och terapi
med sumatriptan i tablett- och
injektionsform sattes in tillsam-
mans med verapamil som fore-
byggande medel. Han svarade
pa akutbehandlingen (injektion
sumatriptan) med minskning av
huvudvéarken inom 20 minu-
ter, och attackerna minskade
betydligt i frekvens inom en
vecka. Pa grund av relativt sent
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Figur 3. MR hjdrna (sella), T1 sagittalt medellinjesnitt, visar en

hypofystumdor/prolaktinom (pil).

debuterande klusterhuvudvark
bestédlldes en poliklinisk MR.
Undersodkningen visade en
hypofystumaor (Figur 3). Vidare
utredning visade prolaktinom.
Specifik terapi sattes in, och
huvudvdrken forbdttrades och
forsvann sedan helt. Terapin
mot klusterhuvudvarken kunde
sattas ut, och patienten harinte
upplevt nagra fler huvudvarks-
attacker vid uppfoljningen efter
flera ar.

Fallrapport 4 [60] (Fakta 1) ror
en 43-arig man som sokte med
svar skdrande/sprangande
smarta sedan tvd manader.
Huvudvérken kom i attacker och
satt bakom vdnster orbita och
vid tinningen. Klinisk undersok-
ning/laboratorieprov var ua.
Patienten uppfyllde kriterierna
for klusterhuvudvark, och terapi
med sumatriptan i tablett- och
injektionsform sattes in. Patien-
ten ville avvakta med forebyg-
gande behandling. Han svarade
pa injektionsbehandlingen

med betydande minskning av
huvudvdrken inom 20 minuter.
Attackfrekvensen minskade
ocksa nagot. Eftersom han inte

o "
Figur 4. MR hjarna med kon-
trast, T2-viktade bilder, visar en
intra-/supraselldr expansiv
araknoidalcysta.

blev helt bra sokte han igen
efter en manad. Férnyad klinisk
undersdkning var normal. MR
hjarna med kontrast bestalldes
och visade en intra-/supraselldr
cysta med expansiv effekt pa
omgivande strukturer (Figur 4).
Operation utfordes, och PAD
bekrdftade en benign araknoi-
dalcysta. Huvudvarken forsvann
helt efter operationen och
lakemedlen seponerades.

Hos 28 patienter (46 procent) identifierades en vaskulér or-
sak, inkluderande arteriellt aneurysm, arteriovendés miss-
bildning/kaverndst angiom, vends sinustrombos, karotis-/
vertebralisdissektion, »subclavian steal syndrome«, karotis-
trombos, moyamoyasjuka, varav elva hade en dissektion. 24
patienter (39 procent) hade en tumor, inklusive tio med hypo-
fystumor. En araknoidalcysta och ett meningeom fanns ocksa
i hypofysomradet. Inflammation/infektion svarade for sex
fall, varav ett med granulomatos hypofysit. Resterande tre
fall inkluderade multipel skleros, frimmande kropp och Ar-

nold-Chiarimissbildning med syringomyeli. 28 patienter (46
procent) uppfyllde kriterierna for klusterhuvudvirk (Inter-
national Classification of Headache Disorders, ICHD-2) [1].
Aterstiende 33 hade en atypisk presentation enligt f6ljande
(Fakta 3): 14 hade episodisk klusterhuvudvirk [5, 13, 17-20, 22,
31, 32, 35, 50, 52, 53, 55] och 13 hade kronisk klusterhuvud-
virk [6, 8, 11, 12, 16, 21, 24, 28, 33-36]. Hos resterande 34 var
det inte mgjligt att klassificera klusterhuvudvirken, fraimst
pagrund av att patienterna var diagnostiserade och behandla-
de inom ett ar. Hos 29 patienter férsvann symtomatologin ef-



Lékartidningen

KLINIK & VETENSKAP OVERSIKT

|
B FAKTA 3
Atypisk presentation/

atypiska symtom associerade
med klusterhuvudvark

huvudvark som triggades av

sittande/staende position

[21], feber och purulent

ndssekretion [22], galaktorré

e Atypisk attackduration [5, 12, [36], akut svaghet i Gvre
14, 15, 17, 23, 30, 31, 33, 35, extremitet [54]
37, 38, 44, 46, 51, 53, 54] e Atypiska undersokningsfynd:

e Atypisk attackfrekvens [14, testikelatrofi [6], oftalmo-
35, 48, 51] plegi [11, 14, 16, 23, 25,

e Atypisk attackduration och 29-31, 35-38, 41, 42, 45-47],
-frekvens [14, 35, 51] optikusatrofi [6], papillodem

e Atypisk attackduration och [31], bitemporal hemianopsi
onormalt neurologiskt fynd [36], Adies syndrom [35],
[23, 30, 31, 33, 35, 37, 38, persisterande partiellt eller
46, 54] komplett Horners syndrom

e Uppfyllde inte kriteriet fem [23, 25, 29, 30, 37, 38, 41, 45,
attacker [14] 46], tecken pa akromegali

e Kontinuerlig huvudvark eller [17], avsaknad av radialis-
bakgrundshuvudvark [11, 12, puls [21], kdnselpaverkan i
14, 16, 25, 35, 38, 49, 50] trigeminusomradet 33, 40,

® Atypiska symtom: impotens 47, 48, 54], 6gonsvullnad
[6], symtom pa akromegali [35, 47, 49], upphdvd trige-
[17], reducerat medvetande/ minusreflex [33], purulent
medvetsloshet [18, 35], nassekretion [22]

Frekvens
20

Figur 5. Debut av klus-
terhuvudvark. Medel-
varde 41, SD 14.

]
10 20 30 40 50 60 70
Symtomdebut, &lder

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 genomgéngen var att identifiera kliniska kin-
netecken som skulle kunna skilja symtomatiska fall av klus-
terhuvudvirk fran priméra och ddrmed bidra till diagnosti-
ken av klusterhuvudvérk. 61 patienter med symtomatisk klus-
terhuvudvérk identifierades. Alla hade forbittrats eller blivit
helt aterstiillda efter att en bakomliggande lesion hade be-
handlats eller avligsnats. Ett orsakssamband i dessa fall ar
troligt men inte bevisat. Det dr svart att dra definitiva slutsat-
ser fran den hir retrospektiva genomgangen, framfér allt med
tanke pa materialets storlek och att genomgangen innehaller
ett relativt litet antal fallrapporter. Det faktum att patienter-
naférbittrades eller blev helt aterstillda skulle kunnabero pa
tex en stark placeboeffekt, spontana fluktuationer i sjukdo-
mens svarighetsgrad eller att en episodisk sjukdom tillfalligt
eller permanent gatt tillbaka [61, 62]. Det saknas prospektiva
studier om symtomatisk klusterhuvudvark.

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

av symtomatisk klusterhuvudvirk i litteraturen lagt. Det ta-
lar for att symtomatisk klusterhuvudvirk ar sillsynt. En un-
derrapportering av symtomatisk klusterhuvudvirk i littera-
turen dr dock trolig. En betydande del av patienterna i de rap-
porterade fallen uppfyllde kriterierna for klusterhuvudvirk
enligt ICHD-2 [1]. Det kan tala for att det verkliga antalet av
patienter som har en underliggande lesion &r storre &n vad
som tidigare har antagits.

Nuvarande kriterier stipulerar att diagnosen klusterhuvud-
viark endast far stillas niar en bakomliggande sjukdom har
uteslutits som orsak. Emellertid definieras inte i kriterierna
nar en sadan undersokning bor ske. Utebliven neuroradiolo-
gisk utredning skulle kunna forklara det 14ga antalet rappor-
terade fall av symtomatisk klusterhuvudvérk. Mot bakgrund
av det antal fallrapporter som rapporterar forbattring/for-
svinnande av klusterhuvudvirken efter att en bakomliggande
lesion har behandlats far det anses vara troligt att klusterhu-
vudvirk kan orsakas aven behandlingsbar lesion [62].

Neuroradiologisk utredning och sen debut
Endel artiklar reckommenderar att alla patienter med kluster-
huvudvirk genomgar neuroradiologisk utredning [35, 61, 62].
Anledningen &r att stora strukturella lesioner kan yttra sig
som typisk episodisk klusterhuvudvirk och éven svara pa
vedertagen terapi. Forfattarna tar da hansyn till sjukdomens
laga prevalens och kan dirfor motivera kostnaderna. Med
detta tillvigagangssitt kommer man troligen att upptéicka ett
stort antal icke-symtomgivande forindringar som felaktigt
kan tolkas som orsak till huvudvirken. Andra forfattare fore-
sprakar att symtomatologi eller objektiva tecken [63-65] och
terapiresultat [64, 65] far avgora vidare utredning,.
Klusterhuvudvirk debuterar vanligen i 20-40-arsaldern
[2]. Insjuknandetoppen fér bada kénen infaller i aldern 20-29
ar [66]. Sen debut bor dirfor i sig foranleda skiarpt uppmérk-
samhet [61]. I denna genomgang av symtomatiska fall var
medelvirdet fér huvudviirksdebuten 41 ar, vilket stoder upp-
fattningen att sen symtomdebut bor féranleda noggrann un-
dersokning.

Terapisvar och omprivning av diagnosen

I manga artiklar finns bara begrinsad information om svaret
pa huvudvirksterapin. Endast i mindre &n hilften av fallen
(48 procent) forsvann symtomen efter olika medicinska be-
handlingar. Foljaktligen ir det rimligt att ett daligt behand-
lingssvar eller behov av hoga doser av adekvata lakemedel bor
féranleda att diagnosen primér klusterhuvudvirk omprévas.
Fragan om terapisvar ar dock inte entydig. Respons pa typiska
likemedel mot klusterhuvudvirk utesluter inte symtomatisk
klusterhuvudvérk. Artiklar har beskrivit symtomatisk klus-
terhuvudvirk som svarar pa likemedel [67, 68].

Hypofysaffektion och huvudvirk
Ett pafallande fynd i denna genomgang var att en betydande
del av klusterhuvudvérksfallen var sekundéra till sjukdomari
hypofysen eller hypofysomradet. Av de 61 fallen hade 13 sjuk-
domar i denna region, innefattande tio fall av hypofystumao-
rer, ett fall av granulomat6s hypofysit, ett fall av araknoidal-
cysta och ett fall av meningeom. Andra artiklar har rapporte-
rat liknande resultat [35, 61-65]. Huvudvirk ir vanligt hos
patienter med hypofysaffektion. I en stor observationsstudie
av hypofystumérer och huvudvirk (84 patienter) rapportera-
des 4 procent ha klusterhuvudvérk. Studien var emellertid ut-
ford pa en neurokirurgisk enhet, motsvarande regionsjukhus,
och ger dirfor inte en verklig indikation avseende prevalen-
sen av klusterhuvudvirk hos patienter med hypofyssjukdo-
mar [69].

Det ir fortfarande oklart om prevalensen av hypofystumo-
rer ar hogre hos klusterhuvudvirkspatienter da klargorande
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studier saknas inom omradet. Ungefir en pa tio i befolkning-
en kan ha ett slumpméssigt upptiackt mikroadenom i hypofy-
sen (<1 cm i diameter) pa rutin-MR och upp till en av 500 har
ett makroadenom [64, 65, 70]. Sdledes ir det inte ovanligt att
MR avslgjar en hypofysforandring hos huvudvérkspatienter.
Eftersom kunskapsléget dr oklart far klinisk bedémning fran
fall till fall avgoéra utredningen. Alla patienter bor darfor be-
domas noggrant med avseende pa symtom/objektiva tecken
fran hypofysen/hypofysregionen och utredas vidare nir tvi-
vel angdende diagnosen foreligger.

Samband med kirldissektion

Ett annat anmirkningsvart fynd var att en ansenlig del av
fallen av klusterhuvudvirk var knutna till kéirldissektion.
Smirta hos patienter med dissektion i carotis interna antas
vara orsakad av stimulering av det trigeminovaskulira syste-
met och kan imitera priméar huvudvirk, sisom klusterhuvud-
virk [71]. Unders6kning vid bade primér klusterhuvudvirk
och karotisdissektion kan pavisa Horners syndrom. Kvarsta-
ende ptos och mios mellan huvudvérksattackerna anses for-
enligt med primér klusterhuvudvirk. En duration av huvud-
viarken pa mer dn tre timmar, franvaro av daglig periodicitet,
halssmirta och ingen forsdmring av alkoholintag bor cka
misstankegraden om dissektion [30].

Avvikande symtom - varningssignal

Avvikande presentation fanns hos 54 procent av fallen av
klusterhuvudvirk. Nagra utvecklade objektiva tecken och
atypisk symtomatologi under sjukdomsférloppet. Saledes bor
néirvaron av tex avvikande attackduration (17 patienter), ut-
veckling av kontinuerlig huvudvirk eller bakgrundshuvud-
virk (9 patienter), andra onormala symtom pa primér huvud-
virk (8 patienter) och onormal klinisk undersékning (29 pa-
tienter) i det initiala skedet eller under sjukdomsférloppet
snarast féranleda ytterligare utredning och uppfattas som
varningssignaler for sekundér huvudvérk.

Utredning — en omtvistad fraga

Anmairkningsvért var att 46 procent av fallen hade typisk
klusterhuvudvirk enligt kriterierna utan nagra tecken pa un-
derliggande patologiidet initiala skedet. Dessutom drdjde det
ofta flera ar innan den bakomliggande orsaken faststélldes.
Detberodde i manga fall pa att patienternainitialt hade typisk
klusterhuvudviark och senare under sjukdomsférloppet ut-
vecklade objektiva tecken/symtom som féranledde ytterliga-
re utredning. I andra fall fanns sjukdomens typiska symtom-
bild kvar tills neuroradiologisk utredning utférdes av andra

skél. T tre fall var den initiala DT-undersékningen normal,
men efterféljande MR-undersokning pavisade bakomliggan-
de patologi.

Vilka patienter ska utredas och vilken undersékning bor go-
ras? Svaret pa den fragan far viinta tills en storre prospektiv
studie har gjorts. Pa grundval av tillgingliga uppgifter rekom-
menderas att MR med olika tekniker, inkluderande MR-an-
giografi, bor utforas pa alla patienter med atypiska symtom,
avvikande klinisk undersékning, sen symtomdebut och vid
terapiresistens.

Hos patienter med typisk klusterhuvudvéirk med avseende
painsjuknandealder, symtom, klinisk undersékning och tera-
pisvar dr fragan om utredning mer omtvistad. Den kliniska
bedémningen fran fall till fall far tills vidare avgora om neuro-
radiologisk utredning ir indicerad hos dessa patienter. Om
ingen ytterligare utredning foretas far patienten féljas med
kliniska kontroller for att eventuella avvikelser ska kunna
uppticka senare under sjukdomsforloppet.

SLUTSATS

Klusterhuvudvirk ar en primar huvudvark, och den absolut
overviagande majoriteten av fallen dr priméra. I den initiala
beddémningen dr anamnes och status avgorande och kan peka
pa eventuella sekundira orsaker till huvudvirken. Hos en pa-
tient med typisk klusterhuvudvirk med avseende pa insjuk-
nandedlder, symtom, klinisk undersékning och terapisvar ir
sannolikheten fér bakomliggande sjukdom 1ag och patienten
kan f6ljas med kliniska kontroller. Meningarna dr dock delade
idennafraga, och fleraartiklar forordar att alla patienter med
klusterhuvudvirk bér utredas med MR.

Enbetydande del av fallen i genomgéangen var sekundéra till
sjukdomar i hypofysen/hypofysregionen och till kérldissek-
tion. Alla patienter med klusterhuvudvirk bor darfor séarskilt
bedémas med tanke pa objektiva tecken/symtom relaterade
till hypofysregionen och till kérldissektion. MR med olika
tekniker inkluderande MR-angiografi bor utféras pa patien-
ter med atypiska symtom, avvikande klinisk undersékning
(inkluderande Horners syndrom), sen symtomdebut och med
terapiresistens mot adekvata likemedel. Prospektiva studier
behovs for att kartldgga prevalensen av symtomatisk kluster-
huvudvirk.

W Potentiella bindningar eller jdvsforhallanden: Inga uppgivna.
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ESUMMARY

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.



